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Opinnaytetydn tavoitteena oli tuottaa opas 5-10-vuotiaiden Prader-Willin syndroomaa
(PWS) sairastavien lasten laheisille ja ohjaajille lasten liikunnasta ja likunnan ohjaa-
misesta sekd motivoinnista. Tavoitteena oli myos tuottaa tutkimuksiin pohjautuvaa tie-
toa PWS:n liikkunnallisista ominaispiirteisté seka tarjota vinkkeja PWS-lapsen ohjaami-
seen ja motivointiin likunnanohjaajille ja laheisille. Opinnaytetydn tarkoituksena on li-
sata laheisten ja ohjaajien tietamysta PWS-lasten liikunnasta sek& ymmarrysté lasten
ohjaamiseen ja motivointiin. Tarkoituksena on myds rohkaista vanhempia haasta-
maan lasta liikunnallisiin harrastuksiin.

PWS on monitahoinen oireyhtyma, jonka keskeisina haasteina voidaan pitaa haasta-
vaa kayttaytymistd, lievaa tai keskivaikeaa kehitysvammaisuutta, kyllaisyyden tunteen
puutetta seka jatkuvaa ruuan etsimiskayttaytymista ja hoitamattomana kuolemaan
johtavaa ylipainoa. Liikunnalla on oireyhtymassa suuri merkitys. Motivoinnin haasteet
ja pelko kanssahuoltajien ymmarryksen riittdmattomyydesta oireyhtymaan liittyen ra-
joittavat lapsen aktivointia liikunnallisiin harrastuksiin.

Opinnaytetydna tuotetussa oppaassa kasitelladn PWS:n fysiologisia ja kognitiivisia
erityispiirteita seka liikkunnan fysiologisia vaikutuksia tutkittuun tietoon perustuen. Op-
paassa nostetaan esille PWS-lasten tyypillisia tuki- ja liikuntaelimiston ongelmia ja
kerrotaan niiden ominaispiirteitd sekd huomioitavia asioita likunnallisissa aktivitee-
teissa. Oppaassa esitelladn myos PWS-lapsen ohjaamiseen ja motivointiin liittyvia eri-
tyispiirteitd. Opas muotoiltiin helppolukuiseen ja helposti lahestyttavaan muotoon.
Opinnaytetyon raporttiosuus toimi tietopohjana oppaan toteutuksessa.
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Abstract

The aim of the thesis was to produce a guide for parents and instructors of children
with Prader-Willi syndrome (PWS) aged 5-10. The aim was to produce information
about the effects of exercise and how to guide and motivate a child with PWS to phys-
ical activities. The aim was also to produce research-based information on the physi-
cal characteristics of PWS and to provide tips for guiding and motivating a child with
PWS. The purpose of the thesis was to increase parents and instructor’s knowledge
of PWS children's exercise and to increase their understanding on special character-
istics of the children's guidance and motivation. The intention was also to encourage
parents to enroll their child to different physical activities.

PWS is a complex syndrome and it is often characterized by challenging behavior,
mild to moderate developmental disability, lack of satiety, a persistent food seeking
behavior and if untreated, morbid obesity leading to death. Exercise plays a major
role in the syndrome, but the challenges in motivation and the co-parents inadequate
understanding regarding the syndrome limits parents to enroll their child into physical
activities.

The guide introduces the physiological and cognitive features of PWS and the physio-
logical effects of exercise based on the research. The guide highlights the typical
musculoskeletal issues and explains the special characteristics and things to consider
in exercise interventions of PWS children. The guide also introduces some special
features related to guiding and motivating a child with PWS. The guide was designed
in an easy-to-read and easily accessible format. The report of the thesis served as a
knowledge base for the implementation of the guide.
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1 JOHDANTO

Prader-Willin syndrooma (PWS) on monitahoinen neurologinen sairaus, jonka esiintyvyys
Suomessa on noin 180 henkiléd (Rintahaka 2020). Vaikka PWS on oirekuvaltaan hyvin
heterogeenin, sen ominaispiirteind voidaan pitdé hypotoniaa, eli alhaista lihasjantevyytta,
haastavaa kayttaytymista, lievaa tai keskivaikeaa kehitysvammaisuutta, hypoganismia, el
sukupuolirauhasten vajaatoimintaa tai alikehittyneisyytta, kyllaisyyden tunteen puutetta
seka jatkuvaa ruuan etsimiskayttaytymista ja hoitamattomana kuolemaan johtavaa ylipai-
noa (Prader-Willi assosiation USA 2020.)

Prader-Willin syndroomaan sairastuneen lapsen on tutkittaessa huomattu aiheuttavan
ominaispiirteidensa takia merkittéavasti elamanlaatua alentavan taakan huoltajilleen koulu-
tustasosta ja ekonomisesta statuksesta huolimatta (Kadayadjanian, Schwartz, Farrar,
Comtois & Strong 2018). Tyypillisia haasteita PWS -lapsen huoltajille aiheuttavat lapsen
kayttaytymisen tai tunteiden saatelyn ongelmat seka unihairiét (Isa 2016, Lee 2017,
Mackay ym. 2019 mukaan). Nykyaan kaikki alle 18-vuotiaat PWS-lapset saavat kasvuhor-
monihoitoa Suomessa (Lapatto 2020). Vaikka hoidolla onkin saatu suuria parannuksia oi-
reiden hoitoon, nousee paivittainen tarkka painonhallinta kuitenkin suureen rooliin. Pai-
nonhallinnan paaelementteina ovat tarkka ruokavalion noudattaminen seka saénnéllinen
likunta ja fyysinen aktiivisuus. Lilkkunnan on todettu laskeva kehon massaa parantaen sa-
malla fyysista suorituskykya ja lisaten fyysista aktiivisuutta PWS-lapsilla (Morales, Valen-
zuela, Pareja-Galeano ym. 2019). Fyysinen aktiivisuus parantaa kehonkoostumusta, sy-
dan- ja hengityselimiston kuntoa, kehon rasvakoostumusta seka luun tiheyttd PWS-lap-
silla. Aktiivisuus nakyy myos vahentyneena kayttaytymisen hairidina ja tata kautta myos
parempana elamanlaatuna PWS-perheissa. Passiivisuus ja runsas TV:n katselu on yhdis-
tetty PWS-lapsilla lisddntyneeseen nyppimistaipumukseen ja voimakkaampaan seka ti-
heampaan pakonomaiseen kayttaytymiseen. (Rimmer 2010, Dykens 1998, Didden 2010,
Dykens 2012 mukaan.) Yli 50 prosentilla PWS-henkildista onkin jokin psykiatrinen diag-
noosi. Tyypillisimpina oireina on raportoitu ihon nyppimistd, inttdmista tai jumiutumista
seka periksiantamattomuutta/ehdottomuutta (Feighan, Hughes, Maunder, Roche & Gal-
lagher 2020.)

Kayttaytymisen hairidihin ja mielialan muutoksiin on PWS-Ilapsilla kokeiltu erilaisia mieli-
alaladkkeita, mutta tulokset ovat olleet usein huonoja ja monesti lyhytaikaisia. Suomen
PWS-yhdistyksen jarjestaméssa PWS-seminaarissa Helsingin uudessa lastensairaalassa
helmikuussa 2020 lasten endokrinologi ja professori Risto Lapatto arveli, etta lapsen ym-
parilla toimivien ihmisten opastamisella ja kouluttamisella toimimaan haasteellisissa tilan-

teissa paastaisiin huomattavasti parempaan tulokseen kuin laakitsemalla. (Lapatto 2020.)



Aktiivisuus on tarkeda PWS-lasten arjessa, mutta lasten ohjautuessa itsendisesti mie-
luummin passiivisempien harrastusten, kuten palapelien pariin (Rosner 2004, Sellinger
2006, Dykens 2014 mukaan), ulkoista aktivointia tarvitaan. Rubin ja kumppanit (2012)
huomasivat etenkin 5-10-vuotiaiden PWS-lasten vanhempien tarvitsevan ylimaaraista roh-
kaisua uuteen rooliin erityislapsen aktivoijana. Syyksi arveltiin vanhempien sopeutumista
uuteen tilanteeseen ja erityislapsiarjen tuomiin haasteisiin. (Rubin, Mouttapa, Wu Weiss &
Barrera-Ng 2012.)

Taman opinnaytetydn tavoitteena on luoda tutkimukselliseen tietoon perustuva opas koh-
deryhmdana 5-10 vuotiaiden PWS-lasten vanhemmat ja ohjaajat. Oppaan tavoitteena on
tarjota tietoa PWS-lapsen liikunnan ominaispiirteista, vaikutuksista seka tarjota vinkkeja ja
ideoita liikuntamuodon valintaan sekd motivoivaan ohjaamiseen tutkimukselliseen tietoon
perustuen. Tyon tavoitteena on myds helpottaa osaltaan PWS-perheiden taakkaa sekéa
alentaa kynnysta aktivoida lasta liikunnallisiin harrastuksiin. Toimeksiantajana toimii Suo-
men PWS-yhdistys ry.



2 PRADER-WILLIN SYNDROOMA
2.1 Syntymekanismit ja genetiikka

Prader-willin syndrooma on monitahoinen neurologinen sairaus, jonka esiintyvyys Suo-
messa on talla hetkella noin 150-180 henkild&. Prader-Willin syndrooman (PWS) aiheut-
taa muutos kromosomissa 15 (15g11-q13). Tama muutos aiheuttaa lukuisten geenimuu-
tosten kautta ongelmia muun muassa hypotalamuksen toimintaan muodostaen PWS:lle
tyypillisen oirekirjon. Oireyhtymassa taman alueen geenit puuttuvat (deleetio), tai niiden
leimautumisessa on tapahtunut hairio, jolloin kyse on leimauskeskuksen mutaatiosta. Ta-
vallisesti 15g11-g13-alueen tietyt geenit tuotetaan siis vain islta peritystd materiaalista,
eika aidilta perittyd kromosomialuetta kayteta geenien luentaan ollenkaan. (Rintahaka
2020.)

PWS syntyy sattumalta ilman aikaisempaa sukuhistoriaa. Muutos tapahtuu varhaisessa
alkion kehityksen vaiheessa pian hedelmoityksen jélkeen tai jo hedelmoitykseen osallistu-
vien siittion, munasolun tai sukusolun kypsyessa. Oireyhtyma saattaa periytya harvinai-
sissa tapauksissa. Talloin kyseessa on leimauskeskuksen mutaatio, jolloin vanhemmilla

voi olla jopa 50 % mahdollisuus saada toinen PWS -lapsi. (Rintahaka 2020.)
Prader-Willin syndrooman tyyppeja on kolme:

1. Paternaalinen mutaatio (noin 70 % tapauksista): Isalta perityn alueen 15g11-q13-
geenit puuttuvat haviaman, eli deleetion, tai joskus siirtymén eli translokaation
kautta. Deleetion tyyppeja on kaksi. Ne maaraytyvat deleetion suuruuden mukaan

tyypeiksi | ja ll.

Deleetiotyyppeihin on yhdistetty suurempi todennakoisyys ruokailun ongelmille,
unihairitille ja puheentuoton haasteille. Tyypin | deleetioilla on huomattu parempia
akateemisia taitoja ja alykkyyttd, mutta toisaalta enemmaé&n pakonomaista kayttay-
tymista kuin tyypin 2 deleetioilla. (Torrado 2006, Butler 2004, Hartley 2004, Costa,
Ferrira, Cintra, Gomes & Guida 2019 mukaan.) PWS-perheiden kokemusten mu-
kaan myo6s hypotonia ja ndin myds toiminnalliset haasteet voivat olla usein voi-

makkaampia deleetiotyypeissa.

2. Maternaalinen uniparentaalinen disomia (UPD) (noin 25 % tapauksista): Molem-
mat kromosomit 15 on peritty aidilta, jolloin perimassa ei ole isalta perittya kromo-

somia.

UPD muodolle tyypillisia piirteitd ovat parempi verbaalinen kyvykkyys, mutta toi-

saalta korkeampi todennakoisyys psykoosiin tai autistisiin piirteisiin. UPD-tyypissa



oireyhtyman tyypilliset kasvonpiirteet usein puuttuvat. (Butler 2004 & 2009, De-
scheemaeker 2006, Dykens 2006, Cassidy 2012, Costa ym. 2019 mukaan.)

3. Leimautumiskeskuksen mutaatio (alle 5 % tapauksista): Geenejé ei lueta normaa-

listi isalta peritystd kromosomialueesta 15q11-q13.

(Rintahaka 2020.)

2.2 Oireet

Prader-Willin syndrooman tyypilliset oireet (kuva 1) ovat sidoksissa hypotalamuksen
toiminnan hairidihin. Naita ovat kasvuhormonin eli somatropiinin puutos seka
hypoganismi, eli naisilla munasarjojen ja miehilla kivesten vajaatoiminta, joka nakyy
testosteronin ja estrogeenin puutteissa. Fermin Gutierrezin ja Mendezin (2020) mukaan
murrosikddn mennessa testosteronitasot lisdantyvat, mutta jaavat silti alhaisemmalle

tasolle normaalivaestdon verrattuna.

PWS -lapsi ja nuori

Neurologiset kehityshairiot: Hypotalamuksen hairiot:

Psykiatrisia litanndissairauksia

srkea kipukynnys

Kallon ja kasvojen muutokset:

:j D alia
')4 ‘{L Y set silmat

Ohut ylahuuli

Alaspain kadantynyt suu

O Hypoganismi:

Viivastynyt p

Helde

Oligomenorrea tai amenorrea

Kuva 1. PWS-lapsen ja nuoren tyypilliset oireet (Mackay ym. 2019)

Kilpirauhasen vajaatoimintaa esiintyy noin 20-30%:lla PWS-henkildista. Joskus esiintyy
my0s lisamunuaisen vajaatoimintaa. Lisamunuaisen kuoriosan tuottaman adrenaliinin
puutosta esiintyy noin 5 % PWS-henkil6ista. (Butler 2002, Corrias 2012, Grugni 2013, Be-
auloye 2015, Costa ym. 2019 mukaan.) Hypotalamuksen hairididen takia ongelmia esiin-
tyy lammodnsaatelyssa ja kivuntunnossa. Nama onkin syyta ottaa vakavasti huomioon oh-

jaustilanteissa. Infektiotilanteissa henkild saattaa olla kuumeeton (Rintahaka 2020.)



Kehitysvammaisuus liittyy yleensa Prader-Willin syndroomaan ja on tasoltaan lievaa tai
keskivaikeaa. Kehitysvammaisuus ilmenee yleensa kouluikdan mennessa. Kognitiiviset
haasteen vaihtelevat runsaasti yksil6ittain. Haasteet liittyvat yleensa oppimiseen, kielen
kehitykseen ja puheen tuottamiseen. Tyypillisia kayttaytymisen haasteta ovat esimerkiksi
kiukunpuuskat, itsepaisyys seka kayttaytymisen ongelmat. Naita voivat olla ihon nyppimi-
nen, itseaan vahingoittava kaytés sekd muut pakko-oireet. Taipumus psykoosiin on suu-

rempi kuin keskiméaarin (Rintahaka 2020.)

Vaikka kayttaytymisen ongelmiin on vahvasti sidoksissa ympariston aiheuttamat arsykkeet
(Roof 2020), on niihin I6ydetty myos fysiologinen tekija. Naihin on ajateltu olevan yhtey-
dessa gamma-aminovoihappo (GABA), joka on aivojen yleisin hermosolujen aktivaatiota
estava eli inhiboiva valittajaaine (Hellsten 2015). PWS -henkil6illa, jolla esiintyy kiukun-
puuskia ja muita kayttaytymisen haasteita on havaittu olevan merkittavasti normaalia al-
haisemmat GABA tasot (Brynson 2019).

Muita yleisia piirteita oireyhtymalle voivat olla osteoporoosi eli luukato, skolioosi, epéselva
puhe, kuiva suu, korkea kipukynnys, heikko oksentamisrefleksi seka normaalia aikaisempi
adrenarke. Adrenarke on ennen murrosikaa esiintyva kehitysvaihe, jolloin lisamunuaiskuo-
ren sisin kerros aloittaa miessukupuolihormonien esiasteiden tuotannon. Tasté oireena
murrosikaiselle kehittyy voimakkaan hajuinen kainalohikoilu, hiusten rasvoittuminen seké
finnit ja hapy- tai kainalokarvoitus. Univaikeudet, kuten uniapneat, ovat yleisia. (Rintahaka
2020.)

2.3 Kehitys

Vastasyntyneella PWS-lapsella hallitseva oire on yleensa voimakas hypotonia, eli alhai-
nen lihasjantevyys, joka vaikeuttaa imemista ja nielemista. Se saattaa hankaloittaa myds
hengitystoimintoja. Hypotonia helpottuu yleensa hieman 2-4-ikavuoteen mennessa, mutta
jatkuu kuitenkin yleensa lievana lapi elaman. Myohemmin kehityksessa havaitaan psyko-

motorisia viiveitd, jotka saattavat kuitenkin lieventyd ajan myoéta. (Rintahaka 2020.)

Noin 1-3 vuoden ikaisena lapsella havaitaan lisdantynytta ruokahalua ja kyllaisyyden tun-
teen puutetta. Jos ruokailuun ei ajoissa puututa, jo kaksivuotiaalle lapselle saattaa kehit-

tya hengenvaarallinen lihavuus ja lihavuuteen liittyvia oheissairauksia. (Rintahaka 2020.)

Oireyhtymaan liittyy viivastynyt fyysinen kehitys ja varsinkin motoriset taidot eroavat PWS-
lapsella selvasti ikatovereista. Vuonna 2011 Genetics in Medicine -lehdessa julkaistussa

artikkelissa kerrottiin PWS-lapsilla esiintyvan viivastynytta motorista kehitysta noin 90% -



100% lapsista. Keskimaarin aikaiset motoriset virstanpylvaat arveltiin saavutettavan kaksi
kertaa pidemmassa ajassa kuin normaalisti kehittyvilla lapsilla. Esimerkiksi istuminen on-
nistunee usein vuoden ikdisena ja kavely 2 vuoden iassa. (Cassidy, Schwartz, Miller, Dris-
coll 2011.)

2.4  Tuki- ja liikuntaelimisto

PWS:n keskeiseen oirekuvaan liittyvat haasteet tuki- ja liikuntaelimistdssa. Tyypillisia oi-
reita ovat hypotonia ja skolioosi (Rintahaka 2020), jota esiintyykin suurella osalla PWS-
lapsista (Weiss & Godall 2009). Toisaalta Butler ja kumppanit (2016) huomasivat, ettei
skolioosia esiintynyt kasvuhormonihoitoa yli 40% elaméastaan saaneilla alle 18-vuotiailta
vuotiailta PWS-lapsilta. Hypotonia ja alhainen lihasvoima aiheuttavat kuitenkin merkittavia
haasteita PWS-lapsen toimintakykyyn (Verbrugge 1994, Rantanen 1999, Butler 2007,

Chiu ym. 2017 mukaan) kasvuhormonihoidosta huolimatta (Morales ym. 2019).

Hypotonia

Hypotonia, eli alhainen lihasjantevyys, tonus on kliinisesti yksi PWS:n hallitsevimmista
tuki- ja liikuntaelimiston piirteistéd. Hypotonia maaritellaan lihaksen passiivisen venytyksen
vastukseksi potilaan yrittdessa pysya rentona. Hypotoniaa esiintyy myds useissa muissa
oireyhtymissa ja sairauksissa. Hypotonia nayttaytyy kliinisesti alentuneena lihasvoimana,
yliliikkuvina nivelind, lisdantyneené joustavuutena, eteen kaantyneina olkapaina, viivasty-
neind motorisina taitoina, huonona motivaationa ja keskittymiskykyna seka huonona aktii-
visuuden kestavyytena (Sanger 2003, Martin ym. 2007 mukaan.) Voidaan ajatella, ettei
lapsen lihakset jaksa kannatella vartaloa ryhdissa, vaan painovoima ajaa kehoa tukiraken-

teiden, kuten nivelsiteiden ja luiden varaan.

Yliliikkuvuus

Nivelten voimakas liikkuvuus liittyy PWS-lapsilla vahvasti hypotoniaan. Selkea yliliikku-
vuus saattaa aiheuttaa korostunutta luksaatiotaipumusta tai riskin nivelrakenteen vau-
riolle. Voimakkaan ylilikkuvuuden hoidon arvioinnin hoitaa fysioterapeutti tai asiaan pe-
rehtynyt laakari. Perusperiaatteena kuitenkin aariasentojen valttdminen ja nivelta stabi-
loivien lihasten tukevoittavat harjoitteet. (Ahonen & Sandstrém 2016, 188-189.)



Skolioosi

Skolioosia voidaan luonnehtia selkarangan epanormaaliksi kaareutumiseksi. Kaareutu-
mista voi tapahtua kaikkiin suuntiin, yleisimmin kuitenkin frontaali- tai transversaalisuun-
taan (kuva 2). Skolioosi maaritellaén rakenteelliseen ja toiminnalliseen muotoon. Toimin-
nallista skolioosia voidaan korjata aktiivisella ryhdin korjaamisella, kun taas rakenteellista
muotoa ei voida korjata taysin nain. Keskimaarin 80 % rakenteellisista skolioositapauk-
sista ovat idiopaattisia muotoja, mika tarkoittaa, ettei tilalle ole selvaa biologista tai mekaa-
nista syyta. Idiopaattinen skolioosi ilmenee naissukupuolella useammin kuin miehilla.
Useimmiten sen syntyyn vaikuttaa nuoruusian voimakkaat kasvupyrahdykset. (Neumann
2017, 380.)

Sagittal

plane Frontal

(coronal)
plane

Transverse

Kuva 2. Kehon suunnat (Wikimedia commons 2013)

Keskimé&arin 20 % tapauksista kyseessa hermostollinen tai lihasperéinen ongelma, onnet-
tomuus tai synnynnainen tila. Tallaisia voivat olla lihasdystrofiat, selkaydin vauriot seké&
CP-vammat. Tallaisissa tapauksissa skolioosi saa alkunsa tyypillisesti lihasten epanor-

maaleista voimista selkdrankaan. (Neumann 2017, 380.)

PWS-lapsella skolioosin esiintyvyys on korkea (taulukko 1). Lind van Wijngaardenin
(2008) mukaan PWS-lapsilla esiintyy kahta erilaista skolioosityyppia. Tyypit ovat joko

idiopaattinen skolioosi tai pitka C-kirjaimen mallinen skolioosi. Pitkasta C-kirjaimen



mallisesta skolioosista karsivat yleensa nuoret, voimakkaammasta hypotoniasta karsivat
PWS-lapset. (Weiss & Godall 2009.)

Taulukko 1. Skolioosin esiintyvyys PWS-lapsilla Lind van Wijngaardenin (2008) mukaan
(Weiss & Godall 2009)

0-3 vuotta 30 %

3-10 vuotta 30 %

10-16 vuotta 80 %

PWS-lapsien skolioosia pidetaan kuitenkin hyvélaatuisempana kuin muiden taustatekijoi-
den kohdalla. Kosmeettisista haitoista ei yleensa raportoida, joten leikkaushoitoa harvoin
harkitaan. Nuorten idiopaattisesta skolioosista karsivien potilaiden kohdalla kosmeettiset
haitat ovat p&dasiallinen indikaatio leikkaushoidon toteutuksessa. Tama onkin hyva, silla
useat tutkimusryhmét ovat osoittaneet, ettéa leikkaushoito on PWS-lapsilla erittain korkean
riskin hoitomuoto ja hyddyt kiistanalaiset. (Weiss 2007, 2008, 2008, Hawes 2006, 2008,
Weiss & Godall 2009 mukaan.)



3 LAPSEN KEHITYS JA KASVU
3.1 Elimistén kehittyminen ja liikunta

Hermosto on elimistdon nopeimmin kehittyvéa osa. Hermoston kehitysta ohjaavat sikioai-
kana vanhemmilta perityt geenit, mutta lapsuudessa kehitysté ohjaavat myos ympariston
arsykkeet. Kuudenteen ikavuoteen mennessa lapsen hermosto on kehittynyt jo 80-90%
aikuisen hermoston koosta. Kehitysta auttaa monipuolinen aisti- ja likearsykkeiden saanti.
Arsykkeiden puute tai yksipuolisuus vaikuttaa painvastoin. Taman takia harjoittelussa tuli-
sikin korostaa motorisia taitoja seké nopeutta kehittavia arsykkeitd murrosikaan saakka
(Hakkarainen 2015, 69.)

Tuki- ja liikkuntaelimisto

Lihaksiston kehittymiseen vaikuttavat voimakkaasti kasvuhormoni ja testosteroni. Testo-
steronin tuotanto lisaantyy vasta murrosiassa. Ennen tata voimaharjoittelua ei pideta kovin
tehokkaana. (Hakkarainen 2015, 69-70.) PWS-lapsilla testosteronin tuotanto on havaittu
alhaiseksi useissa tutkimuksissa (Fermin Gutierres & Mendez 2020), mutta voimaharjoit-
telua pidetaén kuitenkin hyodyllisena (Vismara 2010, WI 2018, Morales ym. 2019 mu-
kaan). Voimaharjoittelun sijaan Rubin tutkimusryhmineen (2019) huomasivat 24 viikon tai-
toharjoittelun lisdavan voimaa, liikkuvuutta ja koordinaatiota PWS-lapsilla (Morales ym.
2019). Pelkkaa voimaharjoittelua ei siis valttamatta tarvita, vaan se voi olla jarkevaa to-

teuttaa taitojen opettamisen ja oppimisen yhteydessa.

Teoksessa Lasten- ja nuorten hyva harjoittelu (2015, 71), urheilulaakari Harri Hakkarainen
kertoo luumassan kehittyvan pituussuuntaisena voimakkaasti viimeisind kasvun kausina
ja ennen murrosikaa. Luuston kasvu tapahtuu kasvutumakkeissa, eli apofyyseissa, joiden
rakenne on melko herkka erityisesti voimakkaalle vetorasitukselle. Tamén takia voima-
kasta voimaharjoittelua, hyppelya seka yksipuolista kuormitusta on syyta valttaa. Harjoi-
tusmuodot, jotka sisaltava vaantoja, hyppyja ja tarahdyksia, vahvistavat luustoa kuitenkin

tehokkaasti.

Nivelrustot vaativat vahvistuakseen saannollista liikuntaa. Hakkaraisen mukaan biome-
kaanisesti virheellisilla liikeradoilla voidaan kuitenkin aiheuttaa rustovammoja ja aikai-
sessa vaiheessa. Nivelsiteissa ja janteissd on myos liiketta aistivia reseptoreita eli aistieli-
mid. Hakkaraisen mukaan monipuolinen kuormitus lapsuudessa kehittd& naiden elimien
herkkyytta ja tata kautta esimerkiksi tasapainoaistia ja motorisia taitoja. (Hakkarainen
2015, 71-72.)
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Rasvakudos

Rasvan maara kehossa johtuu perimasta, sukupuolesta, ravinnosta seka fyysisen kuormi-
tuksen maarastd. Rasvamassa saattaa lisdantya rasvasolujen lisdantymisen tai yhden
rasvasolun tilavuuden lisdéntymisen kautta. Ennen murrosikaa lisdéantyminen on yleensa
rasvasolujen tilavuuden kasvua, mutta murrosiassa rasvasolut saattavat moninkertaistua.
Taman jalkeen rasvamassan lisddntymiseen on vaikea vaikuttaa (Hakkarainen 2015, 72-
73.)

PWS-lapsilla rasvamassa nayttaisi olevan keskimaarin suurempi ja lihasmassa pienempi
kuin normaalisti kehittyvilla lapsilla. Vaikka rasvaa nayttéisi kertyvan eniten vatsan alu-
eelle, on kertyma kuitenkin paaosin ulkoista rasvaa. Pojilla rasva nayttaa olevan peh-
meampaa, naisellisempaa tyyppid. Sen on ajateltu johtuvan vahdisemmasta testosteronin
tuotannosta. (Theodoro, Talebizadeh & Butler 2012.)

Aktiivinen elamantapa ja terveellinen ruokavalio lapsuudessa vaikuttavat kuitenkin positii-
visesti sek& rasvasolujen kokoon ettd maaraan. Vahainen liikkunta-aktiivisuus seka huonot
ruokailutottumukset ennustavat murros- ja aikuisian lihomistaipumusta. (Hakkarainen
2015, 72-73.)

Sydan- ja verenkiertoelimisto

Keuhkorakkuloiden maara lisdéntyy ensimmaisen 8 ikdvuoden aikana 20 miljoonasta 300
miljoonaan. TAma johtaa lisd&ntyneeseen keuhkotuuletukseen seké hiilidioksidin poiston
tehostumiseen. Hengityksen ja keuhkojen toiminta eivat yleensé vaikuta liikuntasuorituk-
siin rajoittavasti. Joskus kuitenkin maksimaalisen suorituksen aikana saattaa joillain lap-
silla ilmeta happivajetta, jonka takia kovatehoisten suoritusten annostelussa kannattaa
olla maltillinen. Sydénlihaksen koko ja kehittyminen vastaa normaalia sisdelinten kasvun
kaarta. Sydamen vasen kammio vastaa veren pumppaamisesta elimist6én. Taman takia
kestavyystyyppista likuntaa harrastaneilla lapsilla vasen kammio nayttaisi olevan hieman
suurempi kuin harrastamattomilla. Myos lisdantynyttd veren ja hemoglobiinin maarééa on
havaittu. (Hakkarainen, 73-74.)

Lapsilla on arveltu suhteellisesti tehokkaampi oksidatiivinen, eli hapen avulla aerobisesti
tapahtuva rasvojen ja hiilihydraattien pilkkomiseen perustuva aineenvaihdunta, mutta hei-
kompi glykolyyttinen, eli ilman happea anaerobisesti tapahtuva, hiilihydraattien pilkkomi-
seen perustuva aineenvaihdunta. Lasten liikkuminen on myos hieman epataloudellisem-
paa kuin aikuisilla, siksi aerobisen liikkumisen reservikin on pienempi. Kreatiinifosfaattiva-
rastojen palautuminen nayttaisi olevan lapsilla tehokkaampaa kuin aikuisilla. Kreatiinifos-

faatti on lihaksiston valitén ja tehokas energianlahde. Lapset siis palautuva aikuisia
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nopeammin alle 30 sekunnin kovatehoisista suorituksista, joten lyhyita suorituksia lapsi
kykenee tekemaan aikuista useammin. Pitkakestoisissa suorituksissa lapsilla nayttaisi ole-
van luontainen kyky suojella itsedan liian suurelta kuormitukselta. Ennen murrosikda kan-
nattaa siis panostaa lyhyisiin noin 5-15 sekuntia kestaviin kovatehoisiin suorituksiin ja ae-

robiseen, maarapainotteiseen liikkuntaan. (Hakkarainen 2015, 76-77.)

3.2 Kehityksen herkkyyskaudet

Lapsen kasvu koostuu erilaisista herkkyyskausista, jolloin tiettyjen ominaisuuksien kehitta-
minen on vaivattomampaa. Keskushermoston kehittyessa, korostuu ymparistdn vaikutus
lapsen motoriseen oppimiseen. Tallaisia ympariston arsykkeille herkkia kausia on lapsen
kasvun aikana kaksi, joista ensimmainen sijoittuu 5 ja 8 ikdvuoden valille. Talldin lapsi op-
pii helposti yksinkertaisia liikkeita, kuten juoksu, heittaminen ja hyppaaminen. Harjoitte-
lussa tulisikin talléin kiinnittdd huomiota erityisesti ketteryyden, liikkuvuuden ja nopeuden
kehittamiseen. Monimutkaisten lilkkesarjojen oppiminen on tassa vaiheessa viela hankalaa.
(Kauranen 2011, 347.)

Toinen ympariston arsykkeille herkka kausi osuu 9 ja 12 ikdvuoden valille. Tama onkin
tarkein kehityksen kausi lapsen elamassé, koska tassa ikavaiheessa fyysinen kehitys on
nopeaa ja lapsi kokeilee uusia motorisia suorituksia. Erityishuomio tulisi olla likkeiden ja
likesarjojen yhdistelyssa. Myohemmin naiden ominaisuuksien kehittdminen on tydlasta.
(Kauranen 2011, 347.)

3.3 Kognitiivinen kehitys

Kognitiivinen kehitys vaikuttaa keskeisesti patevyyden kokemusten syntyyn. Lapsuudessa
kehittyy fyysinen taitavuus ja parjaamisen tunteet. Onnen tai sattuman merkitys on pie-

nelle lapselle vaikea kasittéda. (Lintunen 2015, 79.)

Lintusen mukaan (2015, 79-80) lapset ovat 3,5 - 5,5 vuotiaina tietoisia, ettd kaikkea ei voi
saada. Taméan takia he pyrkivat maksimoimaan oman etunsa muiden kustannuksella. Ta-
man ikaisten lasten mielesta vaikeita ovat asiat, joita he eivat osaa ja helppoja ne mita ei-
vat osaa. Lapset saattavat myds ajatella, ettd yrittamalla oikein kovin, he voivat onnistua

myds sattumaan perustuvissa suorituksissa. TAma tukee erilaisten taitojen oppimisessa.
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6-7 vuotiaina lisdantyy sosiaalinen vertailu. Lapset oppivat vertaamaan taitoja, nopeutta ja
muita konkreettisia taitoja. Psyykkisten ominaisuuksien vertailua tapahtuu vasta noin 10-

vuotiaasta eteenpain. (Lintunen 2015, 80.)

Kouluiassa vertailu lisdantyy entisestaan. Yrittdmisen uskotaan edelleen parantavan suo-
ritusta myos sattumaan perustuvissa tehtavissa. Tassa vaiheessa myos yrittdmisen merki-
tys korostuu. Lapsella on runsaasti motivaatiota harjoitella itselleen tarkeita liikuntataitoja,
ja niistéa haetaankin voimakkaasti patevyyden kokemuksia, koska ne ovat helppoja ja

konkreettisia ymmartaa. (Lintunen 2015, 80.)
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4 MOTIVOINTI JA OHJAAMINEN
4.1 Motivaatio

Motivaatiota voidaan ajatella sisdiseksi haluksi, joka ohjaa ihmista toivottuun tavoittee-
seen tai antaa syyn valttaa ei-toivottuja tilanteita ja kokemuksia. Motivaatiota taas ohjaa
motiivit, jotka ovat erdanlaisia psyykkisia vaikuttimia, joita ihminen kokee erilaisina tun-

teina, kuten haluina, tarpeina, hyvan tai pahan savyisina elamyksina.

Oma tahto ohjaa motivaatiota silloin, kun tietoisesti mietitdan keinoja jonkin paamaaraan
saavuttamiseksi. Naitd motiiveja voivat synnyttaa fysiologiset homeostaattiset tarpeet, ku-

ten nalka ja jano, tai sosiaaliset tarpeet, kuten arvostuksen tai laheisyyden tarpeet.

Motivaatiota on tutkittu Gilliganin ja kumppaneiden (2011) mukaan paljon itsemaaraamis-
teorian (engl. Self-Determination Theory) nimisséd. Sen mukaan motivaatio on ilmid, joka
muodostuu ulkoisesta motivaatiosta, kuten palkkiot, rankaisut sek& painostus, seké siséi-
seen motivaatioon, johon kuuluvat mielihyva ja toiminnan merkitys. (Ahonen & Sandstrom
2016, 71.)

Ulkoisen saatelyn muodot saattavat olla lyhyella aikavalilla tehokkaita motivointikeinoja,
mutta pitkalla aikavalilla vaikutus muuttuu negatiiviseksi. Puhtaasti ulkoinen motivaatio ai-
heuttaa lapselle ahdistuksia ja negatiivisia kokemuksia, eika se vaikuta toiminnan suotu-
saan kehitykseen pitkélla aikavalilla. Lahtdkohtaisesti lasten toiminta onkin aina sisaisesti
motivoitunutta, ja ulkoiset motivaattorit astuvat kuvaan vasta murrosian kynnyksella.
(Jaakkola 2015, 112.)

4.2 Motivaation perustarpeet

Motivaation maara saattaa vaihdella suuresti ja siirtya kohti itsemaaraytyvyytta, mikali so-

siaalinen ymparisto tarjoaa kolme perustarvetta. Naitd tarpeita ovat:
1. autonomia eli tarve toimia yksilona
2. patevyys eli tarve tuntea olevansa pateva ja nayttaa se
3. arvostus eli tarve tulla toisten hyvaksymaksi ja arvostamaksi.
(Ahonen & Sandstrém 2016, 72)

Autonomialla tarkoitetaan lapsen tunnetta siitd, ettd han kokee olevansa kontrollissa
omasta toiminnastaan. Se kuvaa myds lapsen mahdollisuuksia vaikuttaa toimintaan liitty-
viin valintoihin sek& osallistua osallistumistaan liittyvdan paatoksen tekoon. Autonomian

merkitys kasvaa kokemuksen ja taitotason kehittyessa. (Jaakkola 2015, 113.)



Patevyys muodostuu siten, etta yleinen itsearvostus (Kuva 3) muodostuu erilaisista ala-
patevyysalueista, kuten fyysinen patevyys, fyysinen kunto ja tyytyvaisyys omaan kehoon,
tiedollinen eli alyllinen patevyys, sosiaalinen patevyys ja tunne patevyys eli kyky ymmar-

t&& omia ja toisten tunteita ja tulla toimeen niiden kanssa. (Jaakkola 2015, 114.)

Arvostus eli sosiaalinen yhteenkuuluvuus on tunne tiivista kuulumisesta porukkaan tai
joukkueeseen. Se tarkoittaa myos turvallisuuden ja hyvaksytyksi tulemisen tunnetta. Yh-
teenkuuluvuuden kautta lapsi kokee kiintymyksen ja laheisyyden tuntemuksia toisia ihmi-
sia kohtaan. Porukkaan kuulumisella on parhaimmillaan todella motivoiva vaikutus. (Jaak-
kola 2015, 115.)

Psykologisten tekijoiden lisaksi fyysiseen aktiivisuuteen voi vaikuttaa perima, liikunnan

tuottamat fysiologiset muutokset seka liikuntaan liittyvat tunteet (kuva 4). (Ahonen &
Sandstrém 2016, 71-72.)

Koettu tarkeys

Koettu sosiaalinen Koettu fyysinen Koettu Koettu tiedollinen
patevyys patevyys tunnepatevyys patevyys

Koettu tarkeys

|¢

Liikuntataidot Kehon viehattavyys Fyysinen kunto

Kuva 3. Itsearvostuksen muodostuminen eri patevyysalueiden ja niiden tarkeyden mu-
kaan. (mukailtu Jaakkola 2015, 113.)
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Liikunnan tuottamat
yksilolliset fysiologi-
set erot;

Liikkunnallinen aktiivi-
suus ja passiivisuus

- kehon lampo

- stressireaktiot Perintiitekijéit

- syke
- laktaatin
tuotto '
Litkunnan tuotta- Liikkuntamotivaatio;
mat tuntemukset; .
- asenteet omiin
- koettu kuor- liikunnallisiin ky-
mittavuus “ kyihin
- muutokset - ulkoinen ja sisai-
tunnetiloissa nen motivaatio
ja vireydessa - odotukset ja ta-
- kipu voitteet
- mindkuva

Kuva 4. Liikunnalliseen aktiivisuuteen tai passiivisuuteen vaikuttavia tekijoitad. (mukailtu
Ahonen & Sandstrém 2016, 71.)

4.3 Kehitysvammaisen lapsen ohjaaminen

Vaikka diagnoosi kertookin osittain, millaiseen toimintaan lasta voidaan haastaa, on PWS-
lapset ryhmana valtavan heterogeenisia ja yksiléllisia. On muistettava, ettd diagnoosin ta-
kana on lapsi tunteineen ja omine luonteenpiirteineen. Seuraavassa kerrottuja ohjeita voi
oikein hyvin soveltaa myds muihin kehitysvammaryhmiin, vaikka tasséa opinnaytety6ssa

paapainopiste onkin PWS-lapsissa.

Teoksessa "Soveltava liikunta” (2012) kerrotaan likunnan tavoitteiden voivan olla saman-
laisia niin kehitysvammaisilla, kuin terveillakin lapsilla. Kokemukset, terveydentila, iké ja
elinymparisto vaikuttavat likuntamuodon valintaan. Sopeuttamisen kannalta on parempi
tehda lilkkuntamuodon valinta ennemmin kehitysién kuin kronologisen ian perustella. (Huo-
vinen, Rintala & Niemel& 2012, 88.)

Musiikkiin yhdistetty liikunta toimii kehitysvammaisilla lapsilla erityisen hyvin. Joukkuepe-
lien idean ymmartaminen saattaa olla haastavaa. Liikkunnan tulee olla konkreettista ja
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helposti ohjeistettavaa. Kehitysvammaiset lapset oppivat parhaiten itse tekemalla. Ohjeis-
tus tulisi antaa lyhyesti, kayttden monikanavaisia lahestymistapoja, kuten puhetta ja ma-
nuaalista avustusta yhdessa. Ohjeistusta tulisi avustaa demonstroiden ja positiivisesti
vahvistaen. Koska sanavarasto saattaa olla rajoittunut, tulee ohjauksessa kayttaa yksin-
kertaisia sanoja vahan kerrallaan. Nayttamalla korvataan runsas puhe. Annetut tehtavat
on myo6s helpompi pilkkoa osiin, ja opetella sitten osa kerrallaan. (Huovinen, Rintala &
Niemela 2012, 88-89.)

Visuaalisen palautteen yhdistamista motoriseen toimintaan on tutkittu myés PWS-lapsilla.
Tutkimuksessa huomattiin PWS-lapsilla selvasti alhaisempia toiminnan tasoja visuaalisen
integraation tehtavissa kuin normaalisti kehittyvilla lapsilla (Lo, Collin & Hokken-Koelega

2015). Tasta syysta ohjeistuksissa on syyta antaa myds riittéavasti aikaa uusien, opastettu-

jen taitojen ja toimintojen omaksumiseen.

Kehitysvammaisilla sattumanvaraista oppimista ei juuri tapahdu ilman syy-seuraussuhtei-
den jarjestelmaéllista opettamista. Muistia ja keskittymiskykya vaativat tehtavat ovat vai-
keita. Vaikka kehitysvammaisen lapsen alykkyys saattaa olla keskimaaraista alhaisempi,
ei lapsen ajattelukykya kannata aliarvioida. Kaikki voivat oppia. (Huovinen, Rintala & Nie-
mela 2012, 88-89.)

Kehitysvammaiset saattavat turhautua helposti liian vaikeiden tehtavien edessa, eivatka
he ole aina motivoituneista liikkuntaan. Sellaisten toimien tai tehtavien luominen, jotka
mahdollistavat onnistumisen tunteita heti alussa, ovat omiaan motivoimaan toiminnan jat-
kamiseen. Kehitysvammaiset lapset ovat usein ennemmin seuraajia ja matkijoita, kuin joh-
tajia. (Huovinen, Rintala & Niemela 2012, 89).

Sopimatonta kayttaytymista saattaa esiintya liikuntatilanteessa. Se kannattaa jattaa kui-
tenkin huomiotta, mikéli lapsi ei riko mitdan eikd kaytés kohdistu toisiin henkildihin. Toi-
saalta jos ndin on, tulee kayttaytymiseen puuttua valittomasti. Hyvasta kaytoksesta tulee
antaa positiivista palautetta. Muutosten kohtaaminen voi joskus olla hankalaa, joten pidat-
taytyminen samantapaisessa, rutiininomaisessa ohjaustavassa on jarkevaa. Sosiaalisten
suhteiden parhaita harjoituspaikkoja voivat olla erilaiset yhteisleikit ja pelit, mikali ne ovat

kilpailua valttavia ja yhteistoimintaa korostavia. (Huovinen, Rintala & Niemel& 2012, 89).

Oman kehon tuntemus, fyysinen kunto ja motoriikka kehittyy kehitysvammaisilla lapsilla
yleensa hitaammin kuin terveilld lapsilla. Varsinkin alle kouluikaiselle lapsella tulisi suosia
erilaisia ik&&n sopivia peruslikemuotoja. Hyvan pohjan luominen ennen kouluikaa takaa
paremmat mahdollisuudet liikunnalliselle kehittymiselle ja muullekin oppimiselle. (Huovi-
nen, Rintala & Niemela 2012, 89).
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Kouluiassa taitoja kehitetddn edelleen erilaisten leikkien ja pelien muodossa. Kouluiké on
my0s ihanteellinen aika I6ytaa lapselle oma liikuntalaji, jota voisi parhaassa tapauksessa
harrastaa vaikka lapi elaman. Fyysisen kunnon kohottamiseen ohjelmassa tulisi olla erityi-
sesti aerobista kuntoa kohottavia liikuntamuotoja ian myo6ta lisdantyvissa maarin. (Huovi-
nen, Rintala & Niemeld 2012, 89).
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5 OPINNAYTETYON TARKOITUS JA TAVOITTEET
5.1 Opinnaytetytn taustaa

Tama opinnaytetyd sai alkunsa 2019 kevaalla. Tallin pohdin oman, silloin 5-vuotiaan
PWS-lapseni harrastamista ja parjaamisté ikatovereidensa mukana liikuntaryhmissa. Tor-
masin Kayadjanian ja kumppaneiden (2018) kyselytutkimukseen, jossa arvioitiin huoltajan
kokemaa taakkaa Prader-Willin syndroomassa. Kyselyyn valikoitui 142 huoltajaa, jotka
vastasivat 59 kysymykseen. Naista osa koski PWS-henkiloa ja itse huoltajaa, ja osa oli
haastattelussa kaytetyn Zarit Burden haastattelumallin (ZBI) kysymyksia liittyen PWS-ar-
jen haasteisiin. Tutkimukseen liitettiin toinen 37 kohdan kysely, jossa pyrittiin arvioimaan
huoltajien elaman laatua. Tuloksia arvioitiin ZBI-pisteytyksen mukaan. ZBIl-mallissa pisteet
jaetaan kolmeen osaan; 0-20 pistetta = lieva taakka, 20-40 pistetta = keskim&arainen
taakka ja 40 -> = korkea taakka. Tulokset jakautuivat seuraavasti huollettavien ikaryhmien

mukaan (taulukko 2):

Taulukko 2. Huoltajien Zarit burden -pisteet (Kayadjania ym. 2018)

Huoltajan taakkaa mittaavat Zarit burden -pisteet
ikaryhmittain

60

50

40

30

20

ZARIT BURDEN -PISTEET

10

0-4 vuotiaat 5-11 vuotiaat 12-18 vuotiaat 19-30 vuotiaat 31+ vuotiaat
IKARYHMAT

Kaaviosta on ndhtavilla 5-11-vuotiaiden huoltajien mitatun taakan kasvavan selvasti siir-
ryttdessa kohti teini-ikéa ja aikuisuutta. Yli 5-vuotiaiden ryhméassa huoltajan taakkaa pidet-
tiin jo kriittisen korkeana. Vertailun vuoksi PWS-huoltajien ZBI pisteet olivat korkeammat,

kuin esimerkiksi dementikkojen, Alzheimerin tautia sairastavien tai traumaattisten
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aivovaurioiden uhrien huoltajilla. Autismin kirjon henkildiden huoltajilla on mitattu saman-
kaltaisia ZBI arvoja kuin ko. tutkimuksessa. Tutkimuksessa raportoitiin negatiivisia vaiku-
tuksia parisuhteeseen, mielentilaan, ahdistukseen, tydkykyyn ja uneen riippumatta tarjolla
olleen tukiverkoston koosta tai ekonomisesta statuksesta. Padasiallisena syyna suureen
huoltajan taakkaan tutkimuksessa ajateltiin olevan sydmiskayttaytymisen, joka tyypillisesti
alkaa ikavuosien 5 ja 13 valilla. Tama myos korreloi hyvin tulosten kanssa. Lisaksi koko-
naisvaltainen kehitys viivastyy ja kognitiiviset ongelmat seka kaytoshairiot tyypillisesti al-

kavat 5 ikdvuoden jalkeen.

Mazaheri ja kumppanit (2019) raportoivat ruuanetsimiskayttaytymisen olevan suurin tekija
PWS-perheiden stressin aiheuttajina. Thomson (2017) ja Mazaheri kumppaneineen
(2019) kertoivat vanhempien kantavan huolta kodin ulkopuolisesta ruokailusta ja helpom-
masta paasysta ruoan pariin. Lisaksi vanhemmat kokivat kanssahuoltajien riittamattéman
ymmarryksen oireyhtymasta rajoittavan omia sosiaalisia toimintojaan. Vaikeuksia raportoi-
tiin olevan omien tarpeiden toteuttamisessa, koulutuksen jarjestelyissa, tydjarjestelyissa

seka erilaisten PWS-lapsen tukipalveluiden koordinoinnissa. (Mackay ym. 2019).

Vanhempien huoli saattaa rajoittaa lapsen harrastuksia ja sitd kautta vaikuttaa perheen
kokonaisvaltaiseen hyvinvointiin. Rubin ja kumppanit (2012) huomasivat huolen konkreti-
soituvan lapsuudessa. Tutkimuksessa huomattiin, etta erityisesti 5-10 vuotiaiden PWS-
lasten vanhemmat kaipaisivat lisd& rohkaisua haastaa lapsiaan liikunnallisten harrastus-
ten pariin. Syyksi arveltiin vanhempien sopeutumista uuteen tilanteeseen ja erityislapsiar-
jen tuomiin haasteisiin. PWS-lasten ja perheiden elamanlaatuun voidaan parhaiten vaikut-
taa terveellisella, tarkalla ruokavaliolla sekéa fyysisesti aktiivisella elamalla. Kestavaan tu-

lokseen paastdaan hyvalla ohjauksella ja selkeéllda kommunikoinnilla.

Prader-Willin syndroomasta on tarjolla suomenkielista tutkimuksellista tietoa vahéan.
Vuonna 2013 julkaistiin Raha-automaattiyhdistyksen avustuksella ja Uudenmaan vam-
maispalvelun toimesta "Prader-Willin oireyhtyma ja lilkunta -opas ohjaajille ja Iaheisille”
(UVPSa 2013). Tama kohtuullisen kattava opas kasittelee kuitenkin paaosin aikuisia
PWS-henkilgita.

5.2 Tarkoitus ja tavoitteet

Opinnaytetyon tarkoituksena on helpottaa vanhempien huolta lisd&dmalla vanhempien ja
lapsen ohjaajien tietdmysta Prader-Willin syndrooman liikunnallisista ominaispiirteista

sekd PWS-lapsen ohjaamisesta ja motivoinnista. Liséksi tarkoitus on lisatéa vanhempien
tietdmysta liikunnan hyvista vaikutuksista seké rohkaista haastamaan lasta liikunnallisiin

harrastuksiin.
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Tavoitteena on luoda opas "PWS-lapsi ja likunta” PWS-perheiden seka kanssahuoltajien,
kuten liikunnanohjaajien kayttéon. Opas sisaltaa lyhyen kuvauksen syndroomasta, liikun-
nan vaikutuksia lapseen tuoreeseen tutkimustietoon perustuen, lapsen tarkeat motoriset
vaiheet ohjaajien kannalta, suosituksia siita, millaista likunnan tulisi olla ja kuinka paljon
likuntaa on maarallisesti hyva? Opas sisaltda myds vinkkeja liikuntamuodon valintaan
seka ohjaamiseen ja motivointiin. Lopuksi oppaassa kerrotaan oireyhtyman ominaispiir-
teistd ja huomioitavista seikoista ohjaajan kannalta. Opas on suunnattu erityisesti 5-10
vuotiaiden PWS-lapsien vanhemmille seké& kanssahuoltajille, erityisesti likuntaa ohjaaville
tahoille. Opas ladataan Suomen PWS-yhdistyksen internet -sivuille luettavaksi, jaettavaksi

ja tulostettavaksi kaikille halukkaille.

5.3 Toimeksiantaja

Suomen PWS-yhdistys ry on perustettu vuonna 1993 ja on kansainvalisen Prader-Willi
jarjeston IPWSO:n jasen. Suomen PWS-yhdistys kuuluu myds Kehitysvammaisten tukiliit-
toon. PWS-yhdistyksen tarkoituksena on jakaa ohjeita, neuvoja ja tietoa uusista kansain-
valisista seka kotimaisista tutkimuksista jasenistolleen Prader-Willin syndroomaan liittyen,
joten opinnaytteeni vastaa tarkoitukseen hyvin. Lisdksi Suomen PWS-yhdistys jarjestaa
leiri- ja vapaa-ajantoimintaa, kuten perhetapaamisia seka jokakesaisen PWS-liikuntaleirin.
Suomen PWS-yhdistys toimii myds kohtauspaikkana PWS-oireyhtyméaa sairastaville hen-
kildille, heidéan perheilleen huoltajille seka kaikille asiasta kiinnostuneille. Yhdistyksesta
tarjotaan myos tukea oireyhtymé&a sairastavien perheille seka tarjotaan tarvittaessa ver-
taistukiperhe. Suomen PWS -yhdistyksen verkkosivuilta 16ytyy myds linkkeja kotimaisiin ja

kansainvalisiin tietolahteisiin.

PWS-yhdistyksen puheenjohtajana toimi kevaalla 2020 Jussi Paananen, joka toimi my6s

yhteyshenkilona taman opinnaytetyon tiimoilta. (Suomen PWS-yhdistys.)
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6 PWS-LAPSEN LIIKUNNALLINEN SUORITUSKYKY
6.1 Sisaeritys kuormituksessa

Tutkimustulokset PWS-lasten siséeritysjarjestelman toiminnasta kuormituksessa eivét ole
taysin johdonmukaisia, ja aiheesta tarvitaan lisda tutkimuksia. Moralesin ja kumppaneiden
(2019) kirjallisuuskatsauksessa, jossa verrattiin kahta tutkimusta PWS-lasten ja nuorten
sisderityksesta, arvioitiin kestavyystyyppisen liikunnan hormonaalista vastetta PWS-lap-
silla ja nuorilla, ja alaraajoihin kohdistuvan voimaharjoittelun hormonaalista vastetta PWS-

lapsilla.

Kasvuhormonin erityksen on ajateltu nousevan merkittavasti, kun kuormitusta on kestanyt
15 — 20 minuuttia. Mita pitkakestoisempaa ja rasitustasoltaan suurempaa kuormitus on,
sitd suurempi on myds kasvuhormonin eritys. (Ahonen & Sandstrém 2016, 87.) Rubin ja
kumppanit (2015) eivat havainneet téllaista lisdantynytta eritysta PWS-lapsilla. Voimahar-
joittelua koskevassa tutkimuksessa ei kasvuhormonin eritysté arvioitu. (Morales ym.
2019.) Yleisella tasolla voimaharjoittelun tulisi aktivoi kasvuhormonin tuotantoa valitto-

masti aiheuttaen lihasmassan ja lihasvoiman kasvua (Ahonen & Sandstrém 2016, 87).

Lisamunuaisydin valmistaa katekoliamiineja eli adrenaliinia ja noradrenaliinia seké pienia
maaria dopamiinia. Sympaattisen hermoston aktivoituessa adrenaliinin ja noradrenaliinin
eritys lisdantyy voimakkaasti aiheuttaen stressireaktion. Nain elimistd valmistautuu rasi-
tukseen tai uhkaavaan tilanteeseen. Nama hormonit lisdavat glykogeenin pilkkoutumista
suurentaen nain veren sokeripitoisuutta. Ne lisaavat rasvojen pilkkoutumista, suurentavat
sydamen supistumisvoimaa ja syketiheytta, lisdavat verenkiertoa sisaelimilta tydskentele-
viin poikkijuovaisiin lihaksiin seka lisaavét verenpainetta ja vireystasoa. Adrenaliinimaarat
saattavat nousta kuormituksessa jopa 200% lepotilaan nédhden. (Ahonen & Sandstréom
2016, 89.)

Rubin kumppaneineen (2019) havaitsi PWS-lapsilla katekoliamiinien pitoisuuksien olevan
vahaisempia valittomasti kestavyystyyppisen kuormituksen jalkeen terveisiin lapsiin verra-
tessa. Silti insuliinin, glukoosin, laktaatin sek& vapaiden rasvahappojen pitoisuudet olivat
samankaltaisia. Sen sijaan Rubin (2017) huomasi alaraajojen voimaharjoittelua koske-
vassa tutkimuksessa samankaltaisia pitoisuuksia katekoliamiinien, glukagonin seka insulii-
nin erityksessa, mutta korkeampia pitoisuuksia glyseroli- seka ketonitasoissa PWS-lapsilla

terveisiin lapsiin verrattuna. (Morales ym. 2019.)
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6.2 Sydan- ja hengityselimistd kuormituksessa

Oleellisia liikunnalliseen suorituskykyyn vaikuttavia asioita ovat sydan- ja hengityselimis-
ton vasteet ja sopeutuminen kuormitusta vastaavalle tasolle. Verenkiertoelimistdn tehta-
vana on kuljettaa riittavasti verta tyoskenteleviin kudoksiin. Sen toimintakykya mitataan
sydamen sykkeen ja iskutilavuuden avulla, joiden tuloksena saadaan sydamen minuuttiti-
lavuus, eli maaréa kuinka paljon sydan pumppaa verta minuutissa. Kudosten hapensaanti

riippuu paljolti naista ominaisuuksista (Ahonen & Sandstrém 2016, 78.)

PWS-lapsilla tehtyjen tutkimusten perusteella lasten verenkiertoelimiston suorituskyvyssa
on havaittu kauttaaltaan alhaisempia arvoja kuin normaalisti kehittyvilla lapsilla. Useat tut-
kimusryhmat ovat huomanneet sydamen maksimisykkeissa 12-22% alhaisempia arvoja ja
hitaampaa palautumista eritysesti submaksimaalisesta suorituksesta. Hyde ja kumppanit
(2018) mittasivat jarjestelmallisesti 12-14% korkeampia sykkeitd submaksimaalisen suori-
tuksen aikana PWS-lapsilla. (Morales ym. 2019.) Submaksimaalinen tarkoittaa maksimaa-
lisen tason alapuolella tapahtuvaa kuormitusta eli noin 85 % maksimitehosta. Kaytan-
ndssa PWS-lapsen sydén joutuu tydskentelemé&én voimakkaammin sailyttaakseen saman

suoritustehon terveen lapseen kanssa.

Hengityselimistdn tehtavana on kuljettaa happea ilmasta elimistdn soluille seké vastaa-
vasti siirtaa hiilidioksidia elimistdsta ilmaan. Keuhkotuuletus eli ventilaatio tarkoittaa ilman
ja hengityselimiston valista ilmanvaihtoa (Kauranen 2018, 463). PWS-lapsilla on havaittu-
korkeampaa ventilaatiota suhteutettuna tuotettuun lihasvoimaan. Tama johtaa alhaisem-
paan fysiologiseen suoritustehoon erityisesti kestavyystyyppisessa harjoittelussa. Aikui-
silla PWS-henkil6illa tehdyissa tutkimuksissa ventilaation huomattiin olevan jopa 44 % al-
haisempi ja maksimaalisen hapenottokyvyn 47 % alhaisempi ylipainoisiin tai lihaviin ver-

rokkihenkildisin verrattuna. (Hyde 2018, Gross 2017, Morales ym. 2019 mukaan.)

Kaiken kaikkiaan heikompaa suorituskykya on raportoitu PWS-lapsilla terveisiin ikatove-
reihin verrattuna. Lam ja kumppanit (2016) kuvasivat 8-16 vuotiailla PWS-lapsilla ja nuo-
rilla tehdyssa tutkimuksessa koordinaatiokykyé, liikkuvuutta, nopeutta, lihasvoimaa seka
tasapainoa alhaisemmaksi kuin normaalisti kehittyneilla verrokkihenkil6illa. (Morales ym.
2019.)

6.3 Aineenvaihdunta

PWS-lapsilla on raportoitu kauttaaltaan hitaampaa aineenvaihduntaa ja nain ollen myds
alhaisempaa energian kulutusta. Millerin, Lynnin, Shusterin & Driscollin (2013) mukaan

onkin hyvin tiedossa, etta PWS-lapsille suositellaan 30%-40% véahaisempia energiamaaria
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kuin normaalisti kehittyville lapsille. Muutokset kehon rasvamassassa ja vahaisempi fyysi-
nen aktiivisuus nayttaisi olevan suurin vaikuttaja alhaiseen energian kulutukseen. Toki vai-
kuttimia saattaa olla useita. Keskimaarin yhdella kolmasosalla PWS-lapsista on todettu kil-
pirauhasen vajaatoiminta. (Alsaif, Elliot, Mackenzie, Prado, Field, & Haqq 2017.) Kilpirau-
hashormoni tyroksiinin tiedetdaan saatelevan aineenvaihdunnan vilkkautta ja solujen kas-
vua seka aktiviteettia (Ahonen & Sandstrom 2016, 88). Rubin kumppaneineen (2017) ar-
veli korkeampien glyseroli ja ketonitasojen vaikuttavan epétaydelliseen rasvan hapetuk-
seen, eli oksidaatioon, jonka taas on ajateltu vaikuttavan herkempé&an lihomistaipumuk-
seen. Rubinin (2015) mukaan alhaisempi sympaattisen hermoston aktivaatio ja Butlerin
(2007) mukaan alhaisempi fyysisen aktiivisuuden taso vaikuttavat osaltaan asiaan. Cast-
nerin (2013) ja Richerin (2011) mukaan puutteet liikunnan aikaisessa katekoliamiinien, ad-
renaliinin ja noradrenaliinin tuotannossa sekéa alhaisemmat syketasot vaikuttavan osaltaan

energiankulutukseen. (Alsaif ym. 2017.)

6.4 Liikunnan vaikutukset

Vaikka liikkunnallinen suorituskyky on PWS-lapsilla alhaisempi kuin normaalisti kehittyneilla
lapsilla, on fyysisen aktiivisuuden vaikutukset lapsen elimistélle kuitenkin kiistattomat. Lii-
kunnan on todettu parantavan lihasvoimaa, luukudoksen tiheytta seké sydan- ja hengitys-
elimistdon kuntoa. Lisaksi likunnalla on todettu olevan positiivinen vaikutus koordinaatioky-
kyyn, voimaan ja liikkuvuuteen. Toivottuja vaikutuksia on havaittu sokeriaineenvaihdun-
nassa, rasvaprofiilissa ja tulehdusarvoissa. Liikkunnan on ajateltu laskevan myos kehon
kokonaismassaa ja parantavan painoindeksia, BMI:ta. (Morales ym. 2019). Hyvia vaiku-
tuksia on havaittu myds kavelyominaisuuksissa. K&velyominaisuuksia parantamalla voi-
daan ehkaista kaatumisvammoja ja parantamaa arjessa selviytymista. (Cimolin, Cau,
Galli, Santovito, Grugni & Capadaglio 2017).

Liikunnalliset interventiot lisdavat PWS-lapsen fyysista aktiivisuutta. Tdma on tarpeen,
silla PWS-henkil6illa spontaani paivan aikainen aktiivisuus on vahaisempaa. Schoeller ja
kumppanit (1988) huomasivat aktiivisen energian kulutuksen olevan pahimmillaan jopa 66
% vahaisempdaa kuin terveilla verrokkihenkil6illa. Toisaalta Davies ja Joughin (1993) mitta-
sivat vain 13% vahaisempié aktiivisen energian kulutuksen arvoja. (Alsaif 2017). Totuus

lienee jossakin naiden valilla.

Fyysinen aktiivisuus on liitetty suoraan PWS-lapsen ja hanen laheistensa parempaan hy-
vinvointiin ja elamanlaatuun. Didden, Korzilius ja Curfs (2010) huomasivat tutkiessaan
123:n 4-48 vuotiaan PWS -henkilon vapaa-ajan aktiviteetteja, etta runsas television kat-
selu ja vahainen fyysinen aktiivisuus nayttaytyi suoraan lisdéntyneena pakonomaisena

kayttaytymisena seka suurempana BMI:na (Dykens 2014). 7-11 vuotiaiden PWS-lasten
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kanssa tehdyssa 11 vuoden seurantatutkimuksessa kasvuhormonihoidon vaikutuksista,
huomattiin paremman fyysisen toimintakyvyn nékyvan suoraan parempana elaménlaa-
tuna PWS-perheisséa (Bakker 2015, Mackay ym 2019 mukaan).

Rantanen ja kumppanit (1999) huomasivat PWS-henkiléiden k&sien puristusvoiman ver-
tautuvan negatiivisesti vanhempien toiminnallisten rajoitteiden kanssa. Erityislasten huol-
tajien taakkaa tutkittaessa vanhemmuuden huomatiin lisaavan fyysisen toimintakyvyn
haasteita erityisesti aideilla. Nama haasteet nakyivat kivun tuntemuksina ja mielialan las-
kuna. Tuloksia vertailtaessa huomattiin erityisesti aitien kivun tuntemuksien vertautuvan
suoraan PWS-lasten puristusvoiman kanssa. (Rantanen 1999, Tong 2002, Chiu ym. 2017

mukaan.)

Liikunnan tarkeimpia vaikutuksia lienee kuitenkin vaikutukset painonhallintaan. Vakavat
terveysongelmat PWS-henkilgilla liittyvat tyypillisimmillaén ylipainoon ja liikalihavuuteen
liitettyihin sairauksiin. Nait& ovat esimerkiksi erilaiset hengityselimistdon ongelmat, keuhko-
veritulppa, obstruktiivinen uniapnea, sydamen vajaatoiminta, sydan infarkti, korkea veren-
paine, munuaiskivet, syva laskimotukos tai krooniset jalkojen 6deemat. II-tyypin diabetek-
sen, metabolisen oireyhtyman seké ateroskleroosin tiedetaan myés aiheuttavan korkean
riskin PWS-lapsien kohdalla. (Crino, Fintini, Boccini & Grugni 2018.)

Painonhallinnan tulisikin olla kaikkein tarkein asia PWS-lapsen elamén hallinnassa ja sita
tulisi toteuttaa yhteistydssa vanhempien, isovanhempien, ohjaajien ja kaikkien lapsen lahi-

piirissa toimivien ihmisten kanssa yhteisymmarryksessa.



25

7 PWS-LAPSEN HYVA HARJOITTELU
7.1 Hypotonia ja nivelten ylilikkuvuus harjoittelussa

Hypotoniaan voidaan vaikuttaa my6s kotioloissa ja likunnan ohjauksessa oikeanlaisella
harjoittelulla. Hypotonia nayttaytyy kehossa heikkona lihasvoimana ja huonona ryhtina eli
sen voidaan ajatella voimistavan painovoiman vaikutusta kehoon (Martin ym. 2007). Lii-
kunnan suunnittelussa voidaan kiinnittda huomiota painovoimaa vastustavaan, eli anti-
gravity toimintaan kehossa (taulukko 3) (Ahonen & Sandstrém 2016, 191). Harjoitteita tu-
lisi kohdistaa siis pakaralihaksiin, saaren lihaksiin, vatsalihaksiin seka erilaisiin keskivarta-

lon hallintaa lisaaviin harjoitteisiin.

Taulukko 3. Anti-gravity eli painovoimaa vastustavat liikkeet kehon nivelissa (Ahonen &
Sandstrém 2016, 191)

Jalan mediaalikaari eli jalkaholvi Nousee

Alempi nilkkanivel Supinaatio

Ylempi nilkkanivel Plantaarifleksio / Ojentuu

Polvi Ekstensio / ojentuu

Lonkka Ekstensio / ojentuu

Lantio Posteriorinen rotaatio / Kiertyy taakse
Lanneranka Lordoosi pienenee

Rintaranka Ekstensio / ojennus

Keskivartalon vahvistamisella on PWS-lapsen harjoittelussa tarkea rooli. Keskivartalo kan-
nattelee selkdrankaa ja estaa sita lysdhtdmasta kasaan (Ahonen & Sandstrém 2016,

219). Keskivartalon vahvistaminen parantaa perusliikuntataitoja, kuten juoksua hyppimista
ja heittamista. Borghuisin ja kumppaneiden (2008) mukaan keskivartalon harjoitteilla on
myds hermojérjestelm&é vahvistavia ja nopeuttavia seké motorista kontrollia parantavia
vaikutuksia. (Bahram, Bahmani, Ghadiri 2015). Voimakas keskivartalo tarjoaa siis edelly-

tykset motoriselle kehitykselle ja monipuoliselle liikkumiselle.

Kevyitd tunnustelevia venytyksia voi kohdistaa lyhentyneisiin lihaksiin, kuten lonkan kou-

kistajalihaksiin, jotka usein lyhentyvat lantion kallistuessa eteen (kuva 5). Venytyksissa
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tulee huomioida, etta lantio pysyy neutraalissa asennossa, jotta venytys ei kuormita lanne-
rankaan. (Neumann 2017, 502; Ahonen & Sandstrom 2016, 205.)

Sartorius

Kuva 5. Eteen kallistunut lantio ja asennossa lyhentyneet lihakset m. iliopsoas, m. sarto-

rius seka erector spinae. Huomaa lantion voimakas notko (Neumann 2017, 502)

Hypotonisen lapsen asennonhallintaa tulee myos kiinnittdééd huomiota. Hypotoniselle lap-
selle tyypillistd on hakeutua istumaan niin sanotussa W-asennossa. Asento tarjoaa istu-
essa paremman tukipinnan, mutta kaantaa lonkat voimakkaaseen sisékiertoon lyhentéaen
samalla lonkan sisakiertgjalinakset ja venyttaen ulkokiertajat. Tama voi muuttaa jalkojen
linjausta sisakiertoon, jolloin nivelalueille saattaa syntya kohtuutonta rasitusta. Tama voi
vaikuttaa negatiivisesti tasapainoon ja koordinaatioon. Kasvuikaiselle tila voi aiheuttaa pit-
kaaikaisia tuki- ja liikuntaelimiston ongelmia. (Ruffing 2014.) Toinen tyypillinen virhe-
asento on istuma-asento huonossa ryhdissa selka pydreédna. Tassa asennossa rangan
tukilihakset passivoituvat, ja valilevyjen sisdinen paine kohdistuu kohti takaseindméaa
(Ahonen & Sandstrom 2016, 198). Myds tasta asennosta tulisi ohjata lapsi istumaan suo-
rassa istuinkyhmyjen paalle, polvet noin 90 asteen kulmaan koukistuneena. Tarvittaessa

lapsen jalkojen alle voi asettaa korokkeen neutraalimman asennon saavuttamiseksi.

Hypotoniasta johtuvan nivelten ylilikkuvuuden harjoittelun perusperiaatteena voidaan pi-
taa liilkkeiden suorittamista dariasentoja valttéden ja nivelia stabiloivia liikkeita lisdamalla.
Luksaatiotaipumus, eli nivelten sijoiltaanmenonmahdollisuus on olemassa voimakkaiden

repivien liikkeiden yhteydessa (Ahonen & Sandstrom 2016, 188.)
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7.2 Skolioosi harjoittelussa

Skolioosin hoito tulisi olla terveysalan ammattilaisten, kuten laékareiden ja fysioterapeut-
tien tarkassa seurannassa. Erityisesti idiopaattiseen skolioosiin voidaan vaikuttaa oikean-
laisella harjoittelulla ja harjoittelu tulisikin suunnitella yksilollisesti skolioosin seké ky-
seessa olevan lapsen ja perheen tilanne huomioiden. Monipuolisella likkuvuusharjoitte-
lulla ja kehon tukilihasten vahvistamisella, seké erilaisilla korsettihoidoilla voidaan vaikut-
taa skolioosin syntyyn ja kehittymiseen (Negrini, Donzelli, Aulisa, Czaprowski ym. 2016).
Heleniuksen (2018) mukaan skolioosin paheneminen voidaan varsin tehokkaasti estaa
Boston-korsettihoidolla. Boston-korsettia kaytetdén 23 tuntia vuorokaudessa. Tama ei var-

sinaisesti paranna virheasentoa, mutta estda sen pahenemisen. (Helenius 2018.)

Kanadan hoitosuositukset kasvuikaisen idiopaattisen skolioosiin hoidossa suosittaa poti-
laiden aktiivista osanottoa liikunnallisiin aktiviteetteihin. Liikunnan tavoitteena tulisi olla pa-
rantaa kokonaisvaltaista kuntoa ja hyvinvointia. Korsettihoitojen aikana liikunnallisia har-
rastuksia tulisi jatkaa, mutta kovia kontakteja tulisi silti valttaa. Kilpaurheilua, jossa selka-
rankaan kohdistuu voimakkaita vaantoja tai liiketta, tulisi skolioosin hoidon aikana valttaa.
Manuaalista terapiaa, kuten kevyita mobilisaatiota tulisi myos valttaa, ellei hoitoa ole yh-
distetty fysioterapeuttisiin stabiloiviin skolioosin hoitoon suunniteltuihin harjoitteisiin, tai
ellei selkdrangan muutosten konservatiiviseen hoitoon erikoistunut terveysalan ammattilai-
nen toisin perustele. (Negrini ym. 2016.) Selkavaivojen valttdmiseksi suositellaan valtta-
maéan ylipainoa. Kaikille potilaille suositellaan fysioterapeutin suunnittelemaa vatsa- ja sel-
kalihasharjoittelua. Tallaisen harjoittelun on osoitettu estavan alle 20 asteen lievan skoli-
oosin pahenemista. (Helenius 2018.) Fysioterapeuttinen hoito ja arviointi on skolioosin

hoidossa kuitenkin aina tarpeen (Helenius 2018 & Negiri ym. 2016).
7.3 PWS-lapsen harjoittelu pahkindnkuoressa

PWS-lapselle sopii lahes mika& laji ja harjoittelun muoto tahansa, johon lapsella on yksil6lli-
nen kiinnostus. Taméan tarkeytta ei voi liikaa korostaa. Kaikki liikunta tukee lapsen hyvin-
vointia ja toimintakykya varsinkin, jos valttaa tiettyja asioita ja lapsi nauttii tekemastaan.
Toki ohjaajalta vaaditaan tietty& oireyhtyman tuntemusta. Tarkeimpina valtettavina ja

mahdollisesti vahingollisina asioina voidaan pitaa:
e aarivenytyksia ja vahingollisia likkeratoja,

- Oikeat liikeradat tulisi ohjeistaa heti nivelten kuormituksen véalttdmiseksi. Myos
W-istunnasta tulisi ohjeistaa aktiivisesti pois liikunnankin aikana (Ahonen &
Sandstrom 2016, 198 & Ruffing 2014.)
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- Voimakkaita ojennussuuntaan tapahtuvia, lannerankaan kohdistuvia liikkeita
tulisi myo6s kayttaa harkiten. Voimakkaan hypotonian omaavalla lapsella voima-
kas ojennus voi aiheuttaa spondylolisteesin eli nikaman siirtyman tai nikaman-
kaaren murtuman lihasten tuen puuttumisen takia erityisesti, jos ojennukseen

yhdistyy voimakas traumaattinen voima (Neumann 2017, 380.)

- Myoés kaularangan alueella on luksaation mahdollisuus (Salo 2010, 416). Voi-
makkaita vaantoja tulisi myos télle alueelle valttaa.

¢ skolioosin korsettihoidon aikaisia voimakkaita kontakteja (Negiri ym. 2016) seka

¢ skolioosihoidon aikaista kilpaurheilua, jossa voimakkaita vaantoja tai liikkeita sel-
karankaan (Negiri ym. 2016).

Hyvina harjoitteina voidaan pitda painovoimaa vastustavia ja nivelia stabiloivia harjoitteita

nopeus, ketteryys, liikkuvuus ja tasapainoharjoitteita unohtamatta.

7.4 Liikuntamuodon valinta

PWS-lasten suosimia liikuntamuotoja on tutkittu vahan. Vuonna 2012 Kalifornian yliopis-
tossa tehdyssa kyselytutkimuksessa (Rubin, Mouttapa, Weiss, Barrera-Ng) valikoitui
PWS-lasten liikuntatottumuksiin vastaamaan 90 PWS-lapsen huoltajaa paaosin Kalifor-
nian alueelta. Vaikka tutkimus on melko vanha ja tehty maantieteellisesti etaalla, kertoo
lukemat jotain PWS-lasten liikunnallisista ominaisuuksista. Kysely suoritettiin huoltajan na-
kokulmasta, ja kysymykset koskivat liikuntamuotoja, saatuja hyo6tyja, esteitd seka voima-

varoja fyysiseen aktiivisuuteen.

Osallistujat jaettiin kolmeen ryhmaan; 5-10 vuotiaat, 11-17 vuotiaat seka yli 18-vuotiaat.
Liikuntamuodot jarjesteltiin tyypin mukaan kevyeen (taulukko 5), reippaaseen (taulukko 6)
seka luita ja lihaksia vahvistavaan liikuntaan (taulukko 7). Ikaryhmien valilla oli nahtavissa
selva ero liikkuntavalinnoissa. Tutkimuksen mukaan lapsuudessa reippaan likunnan maaréa
on selvasti suurempi kuin aikuisuudessa, kun taas kevyiden liikkuntamuotojen maéara ko-
hoaa siirryttaessa lapsuudesta nuoruuteen (taulukko 4). Kaikki liikuntamaarat laskevat
varhaisaikuisuuteen tultaessa. Luita ja lihaksia vahvistavat liikuntamuodot olivat vahaisia
kautta linjan, vaikka juuri tdméan kaltainen liikunta olisi PWS-henkil6lle tarkeaa lihasmas-

san lisdamiseksi ja sailyttdmiseksi. (Rubin ym. 2012.)
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Taulukko 4. Liikkuntamaarat ikavaiheittain

AKTIIVISUUDEN MAARA MIN / VKO

Kevyt aktiviteetti

Reipas aktiviteetti Luuta ja lihasta vahvistava

300
250
200
150

50 /  

5-10 vuotiaat 11-17 vuotiaat Yli 18 vuotiaat

Ehdottomasti suosituimmat yksittaiset aktiviteetit olivat kavely, koti / pihatydt seka uinti.
Vain kahdeksan lasta 90:sté (8,9%) oli mukana kilpaurheilussa, ja kamppailulajeja harrasti
3 lasta 90:sté (3.3%).

Taulukko 5. N=90, Osallistujat liikuntalajeihin % / vko

Kevyt liikunta
90
80
70
60
50
40
30
20
10

M 5-10 vuotiaat (n=28) M 11-17 vuotiaat (n=27) M Yli 18 vuotiaat (n=35)
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Muita lajeja kevyissa aktiviteeteissa ovat kulkeminen portaissa, aerobiset harjoituslaitteet,

keilailu, ratsastus, Wii Sports, hidas kavely, hulahulavanne seka ulkona leikkiminen.

Taulukko 6. N=90, Osallistujat liikuntalajeihin % / vko

Reipas liikunta

70

o"é\
4\’2)

I I - Illll
S

@\}

H 5-10 vuotiaat (n=28) B 11-17 vuotiaat (n=27) H Yli 18 vuotiaat (n=35)

Muina lajeina reippaissa aktiviteeteissa reipas ulkona leikkiminen, harjoituslaitteet reip-

paasti, voimistelu, koripallo ja tennis.

Taulukko 7. N=90, Osallistujat liikuntalajeihin % / vko

Luita ja lihaksia vahvistava liikunta

30

25

20

15

10

5

: i
Pelit (esim. Punnerrukset / Koysikiipeily  Istumaannousut Vastusharjoittelu Muut
koyden veto) leuanvedot

M 5-10 vuotiaat (n=28) M 11-17 vuotiaat (n=27) m Yli 18 vuotiaat (n=35)
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Muina lajeina luita ja lihaksia vahvistavissa lajeissa fysioterapia, kiipeily, jooga, kiertohar-

joittelu, core -harjoitteet, venyttely sek& rydmiminen.

Suuri osa vastanneista vanhemmista uskoi heidan lapsensa hyotyvan liikunnallisista har-
rastuksista ja terapioista. Vanhemmille erityisen tarkeata oli motoristen taitojen seka tasa-
painon kehittyminen. 74,4 % vanhemmista uskoi suurimman hyédyn nakyvan parantu-
neena kestavyytena ja voimana. Vanhempien uskomukset olivat myds linjassa kolmen lii-
kunnallisen intervention tulosten kanssa, joissa havaittiin parannusta fyysisessa aktiivisuu-
dessa, lihaskestavyydessa seka aerobisessa kapasiteetissa. 40 % vanhemmista raportoi
suurimmaksi esteeksi ajan ja matkan liikuntapaikalle. Yli 70 % vanhemmista kertoi tarvit-
sevansa lisaa taloudellista tukea harrastuksille. Erityisesti 5-10 vuotiaiden PWS-lasten
vanhemmat kaipasivat lisda kannustusta ja rohkaisua lastensa liikunnallisen harrastusten

kaynnistamiseksi. (Rubin ym. 2012.)

Tutkimus havainnollistaa PWS-lasten liikunnallisen kehityksen kaaren. Alle kouluik&ista
lasta tulisi kannustaa rohkeasti reippaan liikkunnan pariin. Lapsuudessa hankitut motoriset
taidot seka onnistumiset liikunnassa tukevat motivaatiota liikkumiseen myés myéhemmin
aikuisuudessa. Luita ja lihasvoimaa tukevat harjoitteet loistavat tutkimuksessa vahaisyy-
dellaan. Motivaation léytaminen myds voimaharjoitteluun olisi tarkeda varsinkin nuoruus-

ian kynnyksell&, jolloin lihasten kehittymisen herkkyyskausi alkaa.

PWS-lapselle hyvin sopivia kestavyystyyppisia lajeja ovat kavely, polkupydraily/kolmipyo-
raily, erilaiset leikit, uinti ym. Keskivartaloa vahvistavia ja aktivoivia lajeja taas ratsastus,
pallopelit, mailapelit, uinti, tanssi, pelit ja leikit sek& kamppailulajit. Kamppailulajien koh-
dalla ohjaajan hyva tuntemus oireyhtymasta on tarpeen vahingollisten liikeratojen ja ko-
vien kontaktien valttdmiseksi. Ratsastus nousi tAman opinnaytetydn tiimoilta keskustelun-
aiheeksi, kun monet PWS-perheet kertoivat ratsastuksen toimineen heidan lapsellaan hy-
vana harjoittelun muotona. Ratsastus nakyi palautteiden mukaan positiivisesti myds kayt-

taytymisessa.

Liikuntamuodon valinnassa huomioon otettavia asioita Huovisen, Rintalan ja Niemelan
(2012, 92) mukaan on yksil6llinen mielenkiinto, uskallus uusien lajien kokeiluun seka kayt-
tokelpoinen liikkuntamuoto myds aikuisena. On hyva keskittya vain muutamiin liikuntamuo-
toihin, jotta harjoitusmaarat voidaan pitaa riittavina ja kehitysta tapahtuu. Liikuntamuodon
tulee olla ik&tasolle sopivaa. Esimerkiksi viisivuotias lapsi ei valttamatta jaksa keskittya ko-
vin tiukkaan tekniikkaharjoitteluun, vaan harjoittelun tule tapahtua leikin varjolla. Valin-

nassa tulee ottaa huomioon myds ikatoverien harrastamat asiat. Liikuntamuodon
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sopivuutta on hyva miettia niin sosiaalisen kuin kognitiivistenkin edellytysten kannalta. Lo-

puksi tulee vertailla kilpailun suhdetta yhteistyon korostumiseen liikuntamuodossa.
7.5 PWS-lapsen ohjaus ja motivointi

Lahtokohtaisesti lapsi haluaa osallistua toimiin, joissa on hyva ja jossa kokee onnistumi-
sen tunteita (Ahonen & Sandstrom 2016, 72). Ohjaajien ja vanhempien tehtévé on luovia
tilanteessa niin, etta lapsi paasee kokemaan tallaisia tunteita. Lapsuudessa koetut negatii-
viset kokemukset liikunnan parissa saattavat vaikuttaa voimakkaasti liikuntatottumuksiin ja
aktiivisuuteen elaman aikana. PWS:n kohdalla voidaan sanoa, etté kyse on elamasta ja
kuolemasta. llman hyvaa ohjausta lapsi hakeutuu helposti passiivisempien harrastusten
pariin (Dykens 2014), eika PWS-lapsen fyysiset ominaisuudet useinkaan tue liikunnallista
autonomiaa (Morales ym. 2019). Motivoiva ohjaus ei ole helppoa, mutta toteutettavissa.
Ohjauksessa voidaan hyvin noudattaa muillekin kehitysvammaryhmille sopivia ohjeita
(kts. s. 18). Poikkeuksia kuitenkin on. Monet kehitysvammaiset lapset ovat ennemminkin
seuraajia kuin johtajia (Huovinen, Rintala, Nieminen 2012). PWS:n kohdalla on usein toi-
sin (Roof 2020). Foundation for Prader-Willi researchin jarjestaméassa webinaarissa Van-

derbildin yliopiston Elizabeth Roofin (2020) mukaan tata kannattaa kayttaa hyvaksi.

Roof luonnehti kayttaytymisen ongelmien liittyvan usein ahdistukseen. Ahdistuneena hen-
kilo sietaa hyvin huonosti epavarmuutta tai epaselvia tilanteita, jolloin nyppiminen tai raa-
piminen toimii rauhoittavana tekijana. Tallainen toimii hetken, mutta saattaa provosoida
uusia ahdistuksen tunteita. Ahdistus nayttaytyy ulospdin monesti huolena ja lapsi saattaa
kaivata vakuuttelua, ettd kaikki on kuten odotettua, aikataulut pitaa jne. Ahdistus voi ai-
heuttaa my0s tarvetta pakonomaisesti kontrolloida muita ihmisia ja tilanteita. Toisaalta uu-
det tilanteet saattavat aiheuttaa hAmmennysta. Etenkin muutosvaiheet ovat vaikeita.
(Roof 2020.)

Pyri erottamaan pakonomainen ja rauhoittava kaytos toisistaan. Nyppimisen sijaan voi
yrittda ohjata lasta rauhoittavampien toimien pariin. Téllaisia voisi olla esimerkiksi paperin
repiminen, joka toimii hyvin rauhoittavana toimena ilman pakonomaisuuden elementtia.

Pakonomaiselle kaytdkselle ominaista on toiminnan lopettamisen vaikeus. (Roof 2020.)

Roofin mukaan tulisi luoda paivittédinen aikataulu taukoineen visuaalisia apuvalineita
apuna kayttaen. Kalenterin voi jattaa joltain osin sattuman varaan, jolloin lapsi paasee
harjoittelemaan myds epavarmuuden sietdmista. Tauoille voi olla hyva soveltaa erilaisia

liikkeita tai hengitysharjoituksia rauhoittamaan tilanteen (Roof 2020.)
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Roof listasi hyvia strategioita kayttaytymisen hallintaan:

- Rajoita kysymykset kolmeen. Tall6in tilanne ei jumiudu paikoilleen vaan paastaan ete-

nemaa toiminnassa
- Salli lapsen opettaa sinulle taito tai jokin aihe
- Opeta lapselle uusia taitoja paivittaisten toimien yhteydessa
- Anna lapsen johtaa joitain paivittaisia toimia
- Sovi lapsen kanssa asioista, joita han voi kontrolloida ja joita ei.

(Roof 2020.)

Ja vinkkeja motivaation sailyttamisen:
- PWS-Iapsi haluaa tuntea olevansa kontrollissa, salli se hallitusti.
- Salli hyvantahtoinen kisailu, mutta pida se hauskana.
- Kayta ajastimia suoritusaikojen hahmottamiseen.
- Toiminnan taytyy olla hauskaa.
- Ohjaajan taytyy olla luotettava. Sano mita tarkoitat ja tarkoita mita sanot.
- Motivaatiolla on tapana "aaltoilla”. Se on normaalia.
(Roof 2020.)

Keksi keino sanoa “kyll&”. Liian jyrkka kieltdminen voi aiheuttaa vastareaktioita. Toisaalta
"ehka” luo epavarmuutta, joka ei ole toivottavaa. PWS-lapsen ohjaajaksi soveltuu Roofin
mukaan parhaiten henkild, joka suhtautuu rauhallisesti ja karsivallisesti vastaan tuleviin
asioihin ja haasteisiin. Ohjaajan tulisi olla rauhallinen, itsevarma ja vakaa henkil®, joka on
hyva ongelmanratkaisija seka pystyy jatkuvasti palkitsemaan lasta kayttamatta kuitenkaan
herkkuja tai karkkeja palkintona. (Roof 2020.)

7.6 Varhaiskasvatuksen liikuntasuositukset

PWS-lasten tulisi liikkua liikuntasuositusten mukaisesti. Opetus- ja kulttuuriministerion var-
haiskasvatuksen liikuntasuositukset antavat hyvan pohjan likuntamé&érien suunnittelulle
(kuva 3). Suositusten mukaan alle 8-vuotiaiden tulisi likkua vahintaan 3 tuntia paivassa,

jonka aikana liikkumisen tulisi koostua kevyesta liikunnasta, reippaasta ulkoilusta seké&
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vauhdikkaasta fyysisesta aktiivisuudesta. Paikallaoloa seka yli tunnin mittaisia istumisjak-

soja tulisi valttaa (Opetus- ja kulttuuriministerio 2016.)

Kouluikéisille suunnatut liikuntasuositukset ovat vuodelta 2008. Talldin opetusministerion
lasten- ja nuorten asiantuntijaryhma teki fyysisen aktiivisuuden suositukset 7-12-vuotiaille
lapsille. Suositusten mukaan fyysista aktiivisuutta tulisi olla 1,5-2 tuntia paivassa ikaan so-
pivalla tavalla. Suotavaa olisi kuitenkin liikkua useita tunteja paivassa. Yli kahden tunnin
istumisjaksoja tulisi valttda ja ruutuaika tulisi rajata 2 tuntiin paivassa (Opetusministerio
2008.)

_ Vauhdikas fyysinen
¢ 1 h aktiivisuus
Hippaleikit, trampoliini-

hyppely, Kiipeily, uinti, hiihto

|

o - -
Reipas ulkoilu Kevyt lnkunta
Metsaretkeily, polku- Kavely, pallonheitto,

pyoraily, luistelu keinuminen, tasapainoilu

- - -
Rauhalliset arjen touhuilut
ylipitkid istumisen jaksoja valttaen
Autoilla, rakennuspalikoilla tai nukeilla leikkiminen,
tutkiminen, vaatteiden pukeminen, ruokailu

Kuva 3. Opetus- ja kulttuuriministerion varhaiskasvatuksen liikuntasuositukset (Opetus- ja

kulttuuriministerio 2016)

Normaalisti liikkuvalla lapsella suositukset tayttyvat monesti itsekseen, mutta PWS-lapsen
hakeutuessa spontaanisti passiivisempien harrastuksien, kuten TV:n katsomisen, palape-
lien rakentamisen tai piirtAmisen aarelle (Dykens 2014), vaatii aktiivisuuden saattaminen
suositusten tasolle joskus aktiivisia toimia. On tarke&a, etta aikuiset tukevat lapsen lii-

kunta-aktiivisuutta leikkimalla ja liikkumalla yhdessa (Opetus- ja kulttuuriministerié 2016).
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Paivakoti ja koulut huolehtivat yleensa hyvin lasten fyysisestéa aktiivisuudesta, ja arkipai-
vina riittdneekin monesti vahaisempi vanhempien jarjestama toiminta. Paivakoti- ja koulu-
paivina paapainona voidaankin pitdé passiivisuuden valttamista seka hyvia ja terveellisia

ruokavalintoja.
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8 OPAS TOIMINNALLISENA KEHITTAMISTYONA
8.1 Oppaan suunnittelu

Opinnaytetyon toteutus tapahtui toiminnallisen kehittamistydn lineaarisen mallin mukaan
(Kuvio 3). Vaikka lineaarista mallia onkin kritisoitu liiallisesta suoraviivaisuudesta, sopi se
tama opinnaytetyon etenemismalliksi hyvin. Tydssa edettiin jarjestelmallisesti tavoitteen
maarittelysta suunnitteluun, toteutukseen seka opinnaytetydprosessin paattamiseen. (Sa-
lonen 2013).

Tavoitteen Paattaminen

ja arviointi

maarittely

Kuvio 3. Lineaarinen malli (Salonen 2013)

Opas suunniteltiin kieleltdan sek& muotoilultaan selkeédksi ja helppolukuiseksi kokonaisuu-
deksi. Tarkoituksena ei niinkaan ollut antaa suoria vastauksia, vaan ennemminkin tarjota

ajatuksia ja ideoita koskien PWS-lasten liikuntaa. Opas vastaa kysymyksiin:

Mitk&a ovat likunnan vaikutukset ja hyédyt PWS-lapselle?

Millaista liikuntaa PWS-lapsen tulisi harrastaa?

Millaisia ovat PWS-lapsen likunnan ominaispiirteet?

Miten ohjata ja motivoida PWS-lasta liikkumaan?

8.2 Oppaan toteutus

Kehittamisty6 toteutetaan Suomen PWS-yhdistykselle ry:lle. Kehittdmistydna luodaan
opas preventiivisen terveyden edistamisen ajattelun, eli riskikeskeisen ajattelun mukaan,
koska kyseesséa on jo diagnosoitu tila, jonka hoitotoimia ja hallintaa on tarkoitus edistaa,
mutta myos promotiivisen terveyden edistdmisen ajattelun mukaan. Promotiivisuudella
tarkoitetaan sellaisten mahdollisuuksien luomista, joilla yksilon olisi mahdollisuus huoleh-
tia omasta ja elinymparistonsa terveydesta jokapaivaisessa elamassaan jo ennen ongel-

mien syntya (Rouvinen-Wilenius 2014).
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Oppaan tuotannon apuna kaytetaan terveyden edistamisen keskuksen tuottamaa, Paivi
Rouvinen-Wileniuksen kirjoittamaa opasta "Tavoitteena hyva ja hyddyllinen terveysai-
neisto -kriteeristd aineiston tuotannon ja arvioinnin tueksi” Oppaan tarkoituksena on ohjata
opinnaytteen toiminnallista osuutta toteutuksen ja suunnittelun apuvélineena seka edes-

auttaa arviointiprosessissa.

Kehittamistyota lahdettiin ideoimaan kevaalla 2019. Ideoiden pohjalta oltiin yhteydessa
Suomen PWS-yhdistykseen mahdollisena toimeksiantajana. Suomen PWS-yhdistys in-
nostui ideasta ja toimeksianto sovittiin alustavasti kesalla 2019. Tutkimuksellista tietoa
aloitettiin etsimaan syksylla 2019. Opinnaytetydn suunnitelma toteutettiin tammikuussa
2020 ja esiteltiin ja hyvaksytettiin seminaarissa 5.2.2020. Opinnaytetytn tietopohjaa ra-
kennettiin ensin opinnaytetydn raportille, josta se muotoiltiin helppolukuiseen muotoon

varsinaiseen kehittamistydéhon, eli "PWS-lapsi ja liikunta” -oppaaseen.

Opasta lahdettiin toteuttamaan kokeilemalla vaihtoehtoisia alustoja oppaan voi toteutuk-
seen. Vaihtoehdoiksi valikoitui Microsoft Word, Microsoft Powerpoint seké verkkoympaéris-
tossa toimiva suunnitteluohjelma Canva. Koevedosten jalkeen alustaksi valikoitui Canva

helpon kayttoliittyman, lukuisten valmiiden kuvakirjastojen ja mallien takia.

16.4.2020 puhelinpalaverissa sovimme tarkeimmat suuntaviivat toimeksiantajan edustajan
kanssa. Tarkeimpina seikkoina toimeksiantaja piti selkedad, ymmarrettavaa kielta, ja sel-
keda ulkoasua. Suomen PWS-yhdistyksen logo ja yhdistyksen internet -osoite toivottiin
tydhon. Vareiksi toivottiin Suomen PWS-yhdistyksen internet-sivun taustavarin toimivaa

vihre&n sévya. Logo toimitettiin palaverin jalkeen sahkopostiin.

Nettisivun vihredn varisavyn varikoodi I0ytyi PWS-yhdistyksen internetsivun avoimesta
koodista. Otsikoinnin fontiksi valittin "Knewawe” ja variksi valkoinen. Leipatekstin fontiksi
valikoitiin "Montserrat Classic” sen helppolukuisuuden ja selkeyden takia. Oppaan tieto-
pohja keréttiin raporttiin, josta se muotoiltiin oppaaseen helppolukuiseen muotoon. Op-

paan kuvituksena kaytettiin Canva:n valmista kuvastoa toteutuksen helppouden takia.

Tuotettu opasta heijasteltiin toimeksiantajan suuntaan 24.4.2020. Toimeksiantaja oli tyyty-
vainen oppaaseen muilta osin, mutta tuki- ja likuntaelimiston erityispiirteet kaipasivat viela
tarkennusta. Lisaksi toimeksiantaja toivoi korostettavan keskivartaloharjoittelun tarkeytta
PWS-lapsilla seka ratsastuksen sopivuutta tallaiseen harjoitteluun. Keskusteltiin myos ge-
notyyppien merkityksestéd PWS-lasten fyysisiin ja psyykkisiin ominaisuuksiin, mutta ndma

paatettiin jattdd ainoastaan raportille.

Oppaaseen lisattiin tuki- ja liikuntaelimiston ongelmille kaksi vélilehted, jossa kerrotaan nii-

den ominaispiirteista. Lisaksi nostettiin ratsastusta harrastuksena hieman enemman esiin
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kappaleessa "Tuki- ja liikuntaelimistd” ja kuvituksessa kappaleessa "Vinkkeja liikuntamuo-

don valintaan”.

4.5.2020 opas lahetettiin ohjaajille, seka toimeksiantajalla tarkistettavaksi. 5.5.2020 toi-

meksiantaja hyvaksyi oppaan.
5.5.2020 toimeksiantaja hyvaksyi oppaan.
11.5.2020 Opas lahetettiin valikoiduille loppukayttajille, eli PWS-perheille arvioitavaksi.

5.6.2020 Opinnaytetyon julkaisuseminaari
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8.3 Oppaan esittely

Opas (litteend) muotoiltiin helposti luettavaan, visuaaliseen ja selkokieliseen muotoon.
Nakokulman oli positiivinen ja negatiivisia asioita, kuten liikkumattomuuden vaikutuksia
pyrittiin kasittelemaan kannustuksellisesta ja motivoivasta ndkokulmasta. Oppaasta muo-

toutui loogisesti eteneva kokonaisuus (kuva 4).

Johdanto 1
Prader-Willin oireyhtyma 2
Miksi lilkunta on tarkeaa? 3
Liikunnan vaikutukset 5
Motorinen kehitys 6
Millaista liikuntaa? 7
Aktiivisuus ikaryhmittain 9
Lilkkuntamuodon valinta 10
Lajin valinnassa huomioitavaa 12
Kuinka paljon? 13
Kayttaytymisen haasteet 14
Vinkkeja motivoivaan ohjaamiseen 15
Tuki- ja liikuntaelimisto 16
Lilkunnassa huomioitavaa 18
Linkkeja liikunnan suunnitteluun 19
Liikunnanohjaajien pika-opas 20
e >

Kuva 4. Opas; Siséllysluettelo

Johdannon jalkeen kéasitelladn oireyhtyma lyhyesti, jonka jlkeen kerrotaan liikunnan vai-
kutuksista PWS-lapseen tutkittuun tietoon perustuen. Oppaassa edettiin taustatekijoista
lajivalintoihin, likuntamé&aériin, motivoivaan ohjaamiseen ja tarkeisiin likunnassa huomioita-
viin asioihin. Vaikka sisaltd on tiukkaa asiaa, pyrittiin kuvituksella keventamaan tunnel-
maa. Kuvitus on Canvan valmiista kuvakirjastoista. Oppaassa pyrittiin jAsentelemaan asiat

ymmarrettavaan ja selkeddn muotoon. Oppaassa kaytetiin avuksi myds erityisia
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huomiolaatikoita, joissa nostetaan esille tarkeita seikkoja kasiteltavaan aiheeseen liittyen

(kuva b).

Monipuolisia
liike- ja
aistidrsykkeita

Metsaretkeily
Jooga
Temppuradat
Aistiradat

Motorisia
taitoja

Hypyt
Pallonheitto
Kiipeily
Uinti

Suosi erityisesti kokonaisvaltaisia ja
yksinkertaisia liikkeitd, kuten juoksu,
jaheitta

Lyhyita
kovatehoisia
pyrahdyksia

Juoksu
Pelit / Leikit
Sulkapallo
Jalkapallo

Kestavyys
liikuntaa

Kavely
Polkupyéraly
Kotitydt
Pihatyot

NYPF

Kuva 5. Opas; Millaista liikuntaa?

Hyppyja,
vaantoja,
tarahdyksia

Trampoliini
Juoksu
Pituushyppy
Kamppailulajit

Nopeutta
kehittavaa

Juoksu
Pelit / Leikit
Koripallo
Jalkapallo

Visuaalinen ilme pyrittiin pitamaan selkeana ja helposti luettavana. Oppaassa kiinnitetaan

erityishuomiota myds ohjaamiseen. Oppaaseen koottiin muistilistat ohjaamisesta ja har-

rastusten valintaan vaikuttavista seikoista (kuva 6).
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Motivaatio perustuu kolmeen sosiaalisen ymparistén tarjoamaan

perustarpeeseen:
1. Autonomia 2. Patevyys 3. Arvostus
Lapsi kokee olevansa Tarve tuntea olevansa Sosiaalinen
kontrollissa omasta pateva ja nayttaa se. yhteenkuuluvuus, tunne
toiminnastaan ja Fyysisesti, alyllisesti ja kuulua porukkaan.
osallistuu toimintaan sosiaalisesti. Turvallisuuden ja
liittyviin valintoihin ja hyvéaksytyksi tulemisen
paatoksen tekoon. tunne.

ﬂ/}'—L’?“Qv—/‘—o’—*

¢ Luo visuaalinen aikataulu tai ohjelma. Muista
jousto!

e Liikunnan tulee olla konkreettista ja helposti
ohjeistettavaa. Kayta myos visuaalista ohjeistusta!

e Kayta ajastinta tai tiimalasia selkeyttamaan
suoritusaikoja.

¢ Salli vain kolme kysymysta kerralla.

e Valta liiallista kontrollia. Anna myds lapsen ohjata
vuorollaan.

¢ Salli hyvantahtoinen kilpailu, mutta huolehdi etta
tilanne pysyy osallistujille hauskana.

Ala palkitse sopimatonta kaytdsta huomiolla. Toisia
vahingoittavaan kaytokseen tulee puuttua heti. G

¢ Muista jousto! ¥ %
— oy ‘ﬁ g _v -
R K “

Kuva 6. Opas; Vinkkeja motivoivaan ohjaamiseen

Tekovaiheessa huomioitiin myds mahdollisuus tulostaa vain osa oppaasta tarpeen mu-
kaan. Esimerkiksi motivoivan ohjaamisen muistilistat tai liikunnassa huomioitavat asiat voi
tulostaa myds erikseen. Tuki- ja liikuntaelimistdn erityispiirteet saivat oppaassa omat si-
vunsa (kuva 7). Visuaalista ilmettd tukien ne muotoiltiin tietopaketeiksi, josta selvida kes-

keiset piirteen PWS-lasten TULE-haasteista.
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PWS-lasten tyypillisimmat tuki- ja
liikuntaelimiston pulmat:

» Alhainen lihasjantevyys (hypotonia)

Alhainen lihasvoima, yliliikkuvat nivelet,
lisddntynyt kehon joustavuus, viivastyneet
motoriset taidot, eteenkdantyneet olkapaat,
huono motivaatio ja keskittymiskyky seka
huono lihaskestavyys.

Varovaisuutta kannattaa noudattaa
liikkuvuusharjoittelussa, erityisesti
venytyksissa, joissa liiallinen kuormitus
kohdistuu haitallisesti nivelten tarkeille
tukirakenteille, kuten nivelsiteille. Myos
lannerangan voimakkaita ojennussuuntaisia
taivutuksia seka kaularangan voimakkaita
vaantoja kannattaa valttaa.

@ Huono istumaryhti ja W-istunta tulisi ohjata
Q paremmaksi tarvittaessa. Painovoimaa

vastustavat ja kehon kannatusta parantavat
harjoitteet seka keskivartaloa vahvistavat ja
aktivoivat harjoitteet toimivat mainiosti
PWS-lapsen toimintakyvyn tukemiseksi.

Hyvina harjoitteina toimivat esimerkiksi
toiminnalliset harjoitteet, kuten rapukavely,
karhukavely, varpaille nousut ja varpailla
kavelyt seka tasapainoilut, pallonheitto,
pallopelit seka juoksupyrahdykset.

Lajeina mainioita ovat esimerkiksi uinti,
ratsastus, kiipeily tai tanssi.

Kuva 7. Opas; Tuki- ja liikuntaelimist®

Oppaan kokonaisuus pidettiin yhtenaisena sivuille muotoiltujen yla- ja alapalkkien avulla.
Palkit ovat toimeksiantajan toivomia vareja, joilla opas sidotaan myos toimeksiantajaan.
Oppaan viimeiselle sivulle liséttiin helposti jaettava ja tulostettava likunnanohjaajan pika-
opas PWS-lapsen liikunnan ohjaamiseen (kuva 8). Ohje on koottu oppaan seka oppaan
tietopohjana toimivan opinnaytetyon raportin siséllosté erityisesti liikuntaa ohjaaville ta-

hoille.
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PRADER-WILLIN OIREYHTYMA

on i jonka
esiintyvyys suomessa on noin 180 h il64. PWS on oil hyvin
mutta sen inaispiirteind void. pitaa alhaista lihasjantevyytta,
kylldisyyden tunteen puutetta, lievaa tai i ity i
I kayttay ista lirauh tai

alikehittyneisyytta seka jatkuvaa ruuan iskayttaytymista ja ylipai
LIIKUNTA
on PWS-lapselle elinehto kayttaytymisen haasteiden minimoimiseksi ja tehokkaan
painonhallinnan seka hyvan toimintakyvyn takaamiseksi. Lapsuudessa on erityisen Fa)

tarkeaa luoda positiivisia kokemuksia liilkunnan ja lilkkkumisen parissa.

TOIMINTAKRYKY

Toimintakyvyssa esiintyy usein haasteita. Oireyhtymaan liittyy yleensa alhainen
kestavyyskunto ja lihasjantevyys seka haasteita tasapainossa, koordinaatiossa seka
motorisessa oppimisessa. Lilkkunnan tulisikin olla helposti ohjeistettava. Voimakkaan
liilkkuvuuden takia vahingolliset liikeradat tulisi korjata varhain. Voimakkaita
ojennuksia lannerankaan tai voimakkaita vaantoja kaularankaan tulisi valttaa.

enintaan 3 toistoa ja siirry sitten eteenpain. Huono kaytos kannattaa jattaa huomiotta,
mutta kaveria tai irtaimistoa vahingoittavaan kaytdkseen tulee puuttua heti!

KROCNITIO &\5
Oireyhtymassa saattaa esiintya jumiutumista, inttdmista seka agressiivista kaytosta. Salli Q ?
+
°

OHJAAMINEN

Luo visuaalinen aikataulu tai ohjelma
* Ajastin on hyva tydkalu selkeyttdmaan suoritusaikoja

‘  Valta liiallista kontrollia!
+ Salli hyvantahtoinen kilpailu, mutta pidéa se hauskana

+ Keksi keino sanoa "Kylla"

{- « Muista jousto!

« Eiylimaaraisia valipaloja kuten karkkeja tai kekseja ym.

TAYDELLINEN OHJAAJA

+ Rento ja karsivallinen v v)
+ Joustava ja luova :

* Henkisesti vakaa /!

« Ongelman ratkaisija

« Rauhallinen ja itsevarma

+ Kykenee jatkuvasti palkitsemaan hyvaa kayttaytymista

loisia liikuntahetftial
Kuva 8. Opas; Liikunnanohjaajan pika-opas PWS-lapsen liikunnan ohjaamiseen

8.4 Tutkimuksellisuus

Opinnaytetytn tiedonhaussa hyddynnettiin alan kirjallisuutta, PWS-toimijoiden tietolahteita
seka Masto-Finna, Google Scholar seké PEDro tietokantoja. Kriteerein& pidettiin vapaasti
luettavissa olevaa kokotekstia, englannin tai suomen kieltd seka enintdén 10 vuoden ikaa.
Joissain tapauksissa ikékriteereista jouduttiin joustamaan tutkimustiedon vahaisyyden ta-
kia. Hakusanoina kaytettiin; "Prader Willi” ja "PWS” hakusanoja seka tarkentavina hakusa-
noina “child”, "exercise” ja "physical activity”. Tarkennuksia haettiin aihealueen mukaan
hakusanoilla kuten "scoliosis” ja "muscle hypotonia” seka "caregiver burden” ja "rehabilita-

tion”.
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Tiedonhaussa ongelmalliseksi muodostui useiden alkuperaistutkimusten maksumuuri, jo-
ten lahteinéd jouduttiin kayttamaan maarallisia kirjallisuuskatsauksia. Lisdksi Prader-Willin
syndrooman tutkimusten otokset olivat verrattain pienia oireyhtyman harvinaisuuden takia,
joten suuria johtopaatoksia on vaikea tehda. Tyoéta vaikeutti myos Prader-Willin syndroo-

man suuret vaihtelut ja heterogeenisyys oirekuvissa yksiloittain.
8.5 Kehittdmistydn arviointi

Kehittamisty6 arvioidaan aiemmin esitellyn terveydenedistamisen kriteeriston mukaisesti.

Kriteerist6 jakautuu seitseméan standardiin, jonka mukaan ty6 arvioidaan.

Ensimmaisen standardin mukaan aineistolla tulee olla selkea ja konkreettinen terveys- /
hyvinvointitavoite. Oppaan tavoitteena on parantaa Prader-Willin syndroomaan sairastu-
neiden lasten seka lasten perheiden hyvinvointia. Erityisesti PWS-lasten huoltajilla on tut-
kimusten mukaan tdhan tarvetta, koska huoltajien taakka on arvioitu korkeaksi. Opas poh-
jaa tutkimuksissa todettuun ongelmaan, jonka mukaan 5-10 vuotiaiden PWS-lasten van-
hemmat arkailevat haastaa lapsiaan liikunnallisiin harrastuksiin. Ongelmaksi vanhemmat
ovat ilmaisseet muun muassa huolen kanssahuoltajien ja ohjaajien riittamattémasta tie-

dosta oireyhtymaan liittyen.

Oppaan lahtokohdat seka tavoite iimenee johdannosta, sekd ensimmaisesta kappaleesta
"likunnan vaikutukset”. Sisaltd on pyritty luomaan tasapainoiseksi seka jarjestelmallisesti
etenevaksi kokonaisuudeksi ongelman esittelysta ratkaisuihin. Opas antaa tietoa tieteelli-
sen nayton ja suositusten mukaisesta liikunnasta PWS-lapsen kehityksen seké oireyhty-
man ominaispiirteet huomioiden. Aineistossa pyritaan kunnioittamaan ihmisarvoa ja tuo-
maan ongelmalliset seikat avoimesti esiin. Toimintamallit, kuten harjoittelun tyypit seka lii-
kunnassa huomioitavat erityispiirteet johtavat terveyden kannalta suotuisiin tuloksiin.
PWS-lapsen liikunnasta ei juurikaan ole tarjolla suomenkielistd tutkimuksen perustuvaa

tietoa, joten tyd palvelee yhteison tavoitteita hyvin.

Toisen standardin mukaan aineiston tulee vélittaa tietoa terveyden taustatekijdistd. Opas
selittéda terveyden taustalla vaikuttavia tekijoita ja pyrkii osoittamaan niita tekijoita, joihin
l&heisten tai ohjaajien on mahdollisuus vaikuttaa. Opas ottaa kantaa erityisesti fyysisiin,
mutta myos psykososiaalisiin, ymparistollisiin seka elintapoihin liittyviin tekijoihin. Kulttuuri-

siin tai taloudellisiin tekijoihin tyd ei niink&aan vastaa.

Kolmannen standardin mukaan aineiston tulee antaa tietoa keinoista, joilla saadaan ai-
kaan muutoksia elaman oloissa tai kayttaytymisessa. Oppaassa esitellaén terveyden

taustatekijoista seka kohderyhmalle sopivia harrastuksia ja harrastuksen valintaan
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vaikuttavia asioita. Oppaassa esitetaan keinoja PWS-lapsen motivointiin ja ohjaamisen

syndrooman ominaispiirteet huomioiden.

Neljannen standardin mukaan aineiston tulee olla voimaannuttavaa ja motivoida yksiloita /
ryhmia terveyden kannalta myonteisiin paatoksiin. Opas pyrkii motivoimaan kohderyhméaa
positiivisesti vahvistaen. Oppaassa on pyritty valttamaéan pelottelua ja uhkakuvia. On py-
ritty luomaan nakemys positiivisesta kulmasta kuitenkin avoimesti tiedetta kunnioittaen.
Oppaassa on tarjolla konkreettisia neuvoja terveyden parantamiseen PWS-perheissa
seka ideoita ja ajatuksia liikunnallisten harrastusten mahdollisuuksista toimia elaménlaa-

tua parantavana tekijana.

Viidennen standardin mukaan aineiston tulee palvella kayttajaryhman tarpeita. Kayttaja-
ryhman tarpeen on todettu méaaritelty tutkimuksellisin menetelmin sekd omakohtaisin ko-
kemuksin PWS-lapsen haastamisesti liikunnallisiin harrastuksiin. Oppaassa on annettu
runsaasti konkreettisia esimerkkeja erityisesti ohjaamisesta ja motivoinnista, mutta jatetty
varsinainen lajivalinta ja harjoitteet vahalle kohderyhmé&n heterogeenisyyden takia. Pikem-
minkin on pyritty tarjoamaan ajatuksia ja mahdollisuuksia likunnan jarjestamiseen, toteut-

tamiseen seka lajivalintoihin.

Kuudennen standardin mukaan aineiston tulisi herattdd mielenkiintoa ja luottamusta seka
luoda hyva tunnelma. Opas on koottu tieteellistd nayttéa kunnioittaen. Opas on tarkastettu
ohjaavalla lehtorilla, Suomen PWS-yhdistyksen puheenjohtajalla, Prader-Willin syndroo-
maan perehtyneella lasten endokrinologilla professori Risto Lapatolla seka PWS-perheilla.
Vaikka tieto on tutkimuksellista, se on pyritty muotoilemaan selke&aén ja positiiviseen muo-
toon. Oppaan muotoilussa on pyritty kayttdAmaan positiivista visuaalista taulukointia seka

kuvitusta hyvan tunnelman luomiseksi.

Seitsemannen standardin mukaan aineistossa tulee huomioida julkaisuformaatin, aineisto-
muodon ja sisallon edellyttaméat vaatimukset. Opas on suunniteltu liitettavaksi Suomen
PWS-yhdistyksen internet -sivuille jaettavaksi ja tarvittaessa tulostettavaksi. Opas on
muotoiltu tasta syysta A4 muotoon. Tyon pituuden takia, oppaan viimeiselle sivulle on
muotoiltu "PWS-lapsen pikaopas likunnanohjaajille”, joka on helppo yhden sivun mittai-
sena tulostaa tarvittaessa mukaan likunnan ohjaajille. Myds muut sivut ovat tulostetta-

vissa tarpeen mukaan yksittain.
8.6 Palautteet

Opas lahetettiin valikoiduille PWS-perheille arvioitavaksi. Pyynt6 lahetettiin sahkdpostitse.
Pyynndssa kerrottiin oppaan kohderyhmé seka pyydettiin kriittistd avoimesti muotoiltua

palautetta raporttiin lisattavaksi.
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Palautteissa kaipailtiin lisdksi ohjaajille ja myds ammattilaisille selkeata listaa lapsen lii-
kunnan mahdollisista haasteista. Listan pohjalta olisi mahdollista miettia vaihtoehtoisia la-
jivalintoja liikunnan riemun saavuttamiseksi. Ratsastukselle harrastuksena toivottiin lisaa
huomiota. Useat PWS-perheet ovat huomanneet ratsastuksen olevan aarimmaisen hyva
ja monipuolinen juttu. Ratsastuksen on huomattu vaikuttavan myos kayttaytymiseen posi-
tiivisesti. Oppaan sisallon kiiteltiin olevan taytta asiaa ja tutkittuun tietoon perustuvaa.
Myds visuaalisen ilmeen kerrottiin olevan mielenkiintoa herattava ja selkeé. Asioiden ku-
vattiin oleva ilmaistu ytimekkaasti ja lyhyesti, mutta kuitenkin perustellusti. Kaiken kaikki-

aan opasta pidettiin onnistuneena ja tarpeellisena.

Ammatillisissa palautteissa toivottiin ilmaisuun ja lauserakenteisiin joitain muutoksia. Pa-
lautteissa ehdotettiin myos tuotavan esiin oireyhtyman heterogeenisyys liikkuntalajeja valit-
taessa ja ehdotettiin, ettd joitain porrastettuja harjoitteita ja lajeja voisi tuoda esille op-
paassa. Motivoivaan ohjaamiseen tarjotut vinkin saivat kiitosta ja niista koettiin saavan op-
pia sekd vanhempi, hoitaja, avustaja, opettaja ettd lapsen kanssa toimiva terapeutti. Pika-
ohje koettiin hyvéksi, vaikka harrasteryhman ohjaajalle. "Tama antaa selkean toimintamal-

lin ja véhent&é arkailua ottaa PWS lapsi mukaan ryhmaan”.

Kokonaisuudessaan se koettiin selkedksi ja asiantuntevaksi, kannustavaksi mutta silti
myos armolliseksi. PWS-lapsien kanssa tydskennellyt fysioterapeutti koki oppaan suositel-
tavaksi PWS-lasten vanhemmille seka muille lasten kanssa toimiville.
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9 POHDINTA
9.1 Eettisyys ja luotettavuus

Taman opinnaytetyon taustalla on vaikuttanut fysioterapeutin eettiset ohjeet. Ohjeiden
mukaan fysioterapeutti toimii oikeudenmukaisesti, rehellisesti, asiantuntevasti ja vastuun-
tuntoisesti lakeja ja asetuksia noudattaen seka tekijanoikeuksia kunnioittaen. (Suomen fy-
sioterapeutit 2014.)

Opinnaytetydssa on noudatettu tutkimuseettisen neuvottelukunnan ohjetta hyvasta tieteel-
lisesta kaytannosta (Tutkimuseettinen neuvottelukunta 2012). Tama nakyy tydssa tiedeyh-
teisbn tunnustamissa toimintatavoissa. Tutkimustydssa on pyritty yleiseen huolellisuuteen,
rehellisyyteen ja avoimuuteen tulosten esittamisessa seka arvioinnissa. Raportin lahde-
merkinnét ja viitteet on merkitty yhteisesti sovitulla, muita tieteentekijéita kunnioittavalla

tavalla.

Apuna opinndytetydssa on kaytetty ammattikorkeakoulujen rehtorineuvoston opinnaytetdi-
den eettisia suosituksia. Suositukset ovat luotu opiskelijan ja ohjaajan muistilistoiksi ja ne
perustuvat lainsaadantton seka tiedeyhteison kansainvalisiin ja kansallisiin tutkimuseetti-

siin periaatteisiin, linjauksiin ja suosituksiin. (Arene 2020).

Tyb6ssa on edetty LAB-ammattikorkeakoulun opinnayteprosessin mukaan (LAB-ammatti-
korkeakoulu 2020) LAB-ammattikorkeakoulun opinnéytety6n ohjeita noudattaen. Etenemi-
nen ja sen vaiheet ovat raportoitu avoimen tieteen ja tutkimuksen julistuksen missioon no-
jaten. Missiona on edistaa avoimuutta tieteen perusarvona kaikessa tutkimustydn toimin-
nassa. (Tieteellisten seurain valtuuskunta 2020.) Ty on tallennettu Arene ry:n Open Ac-

cess lausuman (Arene 2009) mukaan Theseus julkaisuarkistoon.

Opinnaytetydn ohjeistuksia on testattu myos kaytanndssa. Kehittdmistytnéa toteutettu
opas on lahetetty loppukayttgjille eli valikoiduille PWS-perheille. Oppaan loppukayttgjien
arvioissa kiiteltiin tutkimuksellista tietopohjaa ja asioiden perusteltua, ytimekasta ilmaisua.
Myos PWS-lapsia hoitanut fysioterapeutti seké oireyhtymaan perehtynyt endokrinologi an-
toi arvionsa oppaasta. Opinnaytteen kirjoittaja oli tata kirjoittaessa kevaalla 2020, 6-vuoti-

aan PWS-lapsen isa.
9.2 Johtopaatokset ja kehittdmisaiheet

Opinnaytetytn kehittamistydna julkaistu opas liitetddn Suomen PWS-yhdistyksen internet

-sivuille. Suomen PWS-yhdistys saa oikeudet kayttaa ja jakaa opasta séhkoisessa ja
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tulostetussa muodossa. Julkaisumuoto tukee avointa tiedon jakamista, ja mahdollistaa op-

paan helpon jakamisen PWS-perheiden ja PWS-lasten ohjaajien kayttoon.

Prader-Willin oireyhtymasta on suomenkielista tutkimuksellista tietoa tarjolla véhan. Kehit-
tamistarpeina nahtiin ratsastusterapian ja ratsastuksen vaikutusten tutkiminen PWS-lap-
sen terapiassa. Palautteissa PWS-perheet esittivat ratsastuksen sopivan hyvin PWS-lap-
sen kuntoutukseen, ja positiivisia vaikutuksia oli havaittu seka fyysisessa toimintakyvyssa,
ettd kayttaytymisessa. Tutkittua tietoa ei kansainvalisestikdan ole juuri tarjolla, mutta esi-
merkiksi kehitysvammaisten ja CP-vammaryhmien kohdalla tutkittua tietoa 16ytyy jonkun

verran.

Ammattilaisille kaivattiin myds palautteiden perusteella listaa likunnan haasteista. PWS-
lasten fysioterapiaan ei ole tietAmyksemme mukaan erityisia tietopaketteja tai muistilistoja,
vaan terapia perustuu ammattilaisen kliiniseen havainnointiin seka oireenmukaiseen hoi-
toon tuki- ja liikuntaelimiston haasteiden osalta. Hyva kliininen havainnointi on toki tar-
peenkin oireyhtyman yksildllisyyden ja heterogeenisyyden valossa, mutta oirekirjon laa-
juuden sekd motivoinnin ja ohjaamisen erityispiirteiden vuoksi muistilistat parantaisivat te-
rapian laatua. Terapiakokonaisuuden esittdminen ICF-viitekehykseen, ICF-ydinlistoja hyo-

dyntéen parantaisi terapian kokonaisvaltaista hahmottamista ja suunnittelua.

Kehittamistarpeina nahtiin myoés mahdollinen palautekysely oppaasta ja sen jatkojalosta-
misesta esimerkiksi nuorten tai aikuisten PWS-henkildiden tarpeita vastaavaksi. Oppaan
pohjalta olisi mahdollista kehittdaa myds liikepankki tai harjoitepatteristo PWS-lapsen moto-

rista kehitysta tukevaa mielekkaaseen kotiharjoitteluun.
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LITTEET

PWS-lapsi ja liikunta -opas 5-10 vuotiaiden PWS-lasten vanhemmille ja ohjaajille
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Tama opas on toteutettu osana LAB ammattikorkeakoulun
fysioterapian opinnadytetydta Suomen PWS-yhdistys ry:lle.

Tyohon liittyva raportti on luettavissa Theseus -tietokannassa.
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Tama opas syntyi avuksi PWS-lasten laheisille ja ohjaajille. Prader-Willin
syndrooma on monitahoinen oireyhtyma, jonka hoidossa on omat
erityispiirteensa. Painonhallinnan ja taman takia myos liikunnan tulisi kuulua
olennaisesti PWS-lapsen elamaan jo varhain. Asiaa tutkittaessa on kuitenkin
huomattu, etta etenkin 5-10 -vuotiaiden PWS-lasten vanhemmat arastelevat
haastaa lastaan liikunnallisiin harrastuksiin.

Syiksi vanhemmat ovat kertoneet muun muassa huolen kodin ulkopuolella
tapahtuvasta ruokailusta seka pelon kanssahuoltajien riittamattomasta
ymmarryksesta oireyhtymaan liittyen. Pelko on aiheellinen, silla oireyhtymaan
ei ole parantavaa laakitysta, vaan sen hallinnassa olennaista on lapsen
oikeanlainen ohjaaminen, terveellinen ruokavalio ja riittava liikunta.

Lapsen motorisessa kehityksessa ikavaihe 5-8 -vuotta on aika, jolloin
ymparistotekijoilla on suuri merkitys taitojen oppimiselle ja myohemmalle
motoriselle kehitykselle. Monipuoliset liikunnalliset arsykkeet ovat tassa
ikavaiheessa kriittisen tarkeita.

Tahan oppaaseen on koottu tietoa PWS-lapsen liikunnasta, vinkkeja lapsen
aktivointiin seka liikunnan motivoivaan ja kannustavaan ohjaamiseen.
Toivomme oppaan antavan ajatuksia ja ideoita PWS-perheiden arkeen seka
tuovan lisaa mukavia hetkia liikunnan parissa.

Kevaalla 2020,
Suomen PWS-yhdistys ry




Prader-Willin oireyhtyma on monitahoinen
neurologinen harvinaissairaus, jonka
esiintyvyys Suomessa on noin 180 henkiléa.

SO

PWS on oirekuvaltaan hyvin vaihteleva, @
mutta sen ominaispiirteina voidaan pitaa

alhaista lihasjantevyytta,

kyllaisyyden tunteen puuttumista, lievaa tai

keskivaikeaa kehitysvammaisuutta,

haastavaa kayttaytymista,

sukupuolirauhasten vajaatoimintaa tai

alikehittyneisyytta seka jatkuvaa ruuan
etsimiskayttaytymista ja ylipainoa.

Ylipaino onkin PWS-henkilailla suurin

yksittainen riskitekija, <9 .,
joten painonhallinnan tulisi olla yksi — —
tarkeimmista tekijoista oireyhtyman

hallinnassa.

Oireyhtyman aiheuttaa muutos

:&r 8} kromosomissa 15 (15q11-q13).

Tama aiheuttaa ongelmia muun
muassa hypotalamuksen

% alueelle aiheuttaen tyypillisen
oirekirjon. Oireyhtymassa taman
alueen geenit puuttuvat tai

r D
\< DNA niiden leimautumisessa on

tapahtunut hairio.

avs



Prader-Willin oireyhtymassa suurimpia haasteita aiheuttavat kayttaytymisen
pulmat, uneen ja nukkumiseen liittyvat haasteet, jatkuva ruuan
etsimiskayttaytyminen seka ylipaino. Vakavat terveysongelmat ovat yleensa
sidoksissa ylipainoon ja liikalihavuuteen liittyviin sairauksiin. Tama tekee
painonhallinnasta yhden tarkeimmista seikoista PWS-lapsen elamassa.

Liikunta on terveellisen ravitsemuksen lisaksi painonhallinnassa tarkea tekija.
Liikunta parantaa kehonkoostumusta vahvistamalla lihaksia ja luustoa seka
laskemalla kehon rasvamassaa. Suurempi lihasmassa lisaa kokonaisenergian
kulutusta ja helpottaa liikkumista.

Vahvemmat lihakset tarjoavat paremmat edellytykset motoriselle kehitykselle
ja kannattelevat kehoa paremmin. Tama nakyykin muun muassa parantuneena
ryhtina. Parempi ryhti vahentaa tuki- ja liikuntaelimistoon, erityisesti
nivelalueille kohdistuvaa haitallista kuormitusta vahentaen myohemmin
ilmaantuvia tuki- ja liikuntaelimiston ongelmia.

Skolioosi on yksi PWS-lasten yleisimmista TULE-ongelmista. Sen esiintyvyys on
3-10 -vuotiallla lapsilla noin 30 % ja yli 10-vuotiailla jo 80%. Monipuolisella
liikkuvuusharjoittelulla ja tukilihaksistoa vahvistavilla harjoitteilla voidaan
vaikuttaa skolioosin syntyyn.

Liikunta vaikuttaa positiivisesti myos tasapainoon ja koordinaatiokykyyn. Tama
nakyy arjessa parempana suoriutumisena paivittaisissa askareissa ja
vahaisempana kompurointina erilaisten tehtavien yhteydessa.

Liikunta parantaa hengityselimiston kuntoa kehittamalla erityisesti
maksimaalista hapenottokykya. Tama on tarkeaa, silla PWS-aikuisilla on mitattu
jopa 47 % alhaisempia maksimaalisen hapenottokyvyn arvoja normaalisti
kehittyneisiin aikuisiin verrattuna.




Liikunta parantaa rasvaprofiilia lisaamalla erityisesti hyvan, HDL-kolesterolin
maaraa elimistossa seka laskee elimiston verensokeria ehkaisten tehokkaasti
2-tyypin diabeteksen riskia PWS-aikuisilla. Lapsilla likunnan on huomattu
vahentavan tulehdusta ilmaisevien merkkiaineiden maaraa elimistossa. Tama
nakyy kaytannossa vahaisempana tulehdusherkkyytena.

Liikunta lisaa spontaania paivan aikaista aktiivisuutta PWS-lapsilla. Tasta
johtuen aktiivisen ohjauksen tarve vahenee, arkitoimintojen hoitaminen
helpottuu ja lapsen omatoimisuus lisaantyy.

Runsas television katsominen ja vahaisen fyysinen aktiivisuus lisaa
pakonomaista kayttaytymista ja lihavuuden riskia. PWS-lapsilla on mitattu
jopa 66 % alhaisempia paivanaikaisen, aktiivisen energian kulutuksen arvoja
kuin normaalisti kehittyvilla lapsilla. Aktiivisuuden lisaaminen on siis tarpeen
paremman energiankulutuksen saavuttamiseksi.

Liikunta parantaa PWS-lapsen
fyysista toimintakykya. Tama

I on suoraan yhteydessa
® parempaan eldaméanlaatuun
PWS-perheissa.




Litkunnan vaikufuksef

Lisaa spontaania fyysista
aktiivisuutta

Tukee hyvaa Parantaa
mielenterveytta luukudoksen

tiheytta

Laskee kehon

kokonaismassaa
Tarkea osa

painonhallintaa Parantaa

painoindeksia Laskee

Vahentaa tulehdusarvoja

passiivisuutta

Parantaa

koordinaatiokykya Tehostaa

sokeriaineenvaihdun-
taa

Parantaa sydan- ja Lisaa
hengityselimiston omatoimisuutta
kuntoa

Parantaa
Yllapitaa ja lihasvoimaa Ehkaisee
I“pkakrantaa kaatumisvam-
Parantaa fyysista LGOI s moja
Parantaa

toimintakykya
kavelyominaisuuksia

Lapsen ja laheisTen parempi
elémanlaatu ja hyvinveinti



Lapsen motorinen kehitys koostuu erilaisista kasvuvaiheista. Nama vaiheet
ovat sidoksissa elimiston kehittymiselle ja elimiston tarjoamille
mahdolllisuuksille erilaisten toimintojen oppimiseen. Lapsen motorisessa
kehityksessa on kaksi vaihetta, jolloin ulkoisilla tekijoilla on erityisen suuri
merkitys lapsen myohemmalle motoriselle suorituskyvylle;

e 5-8 -vuotta

Tassa vaiheessa lapsi oppii helposti yksinkertaisia perusliikkeita,
kuten juoksu, heittaminen ja hyppiminen. Harjoitusten ja leikkien
tulisi kehittaa erityisesti tasapainoa, ketteryytta, nopeutta,
lilkkuvuutta seka koordinaatiota.

e 9-12 -vuotta

Tama vaihe on motorisen oppimisen ja koordinaation kannalta
tarkein kausi. Fyysinen kehitys on nopeaa, ja harjoitusten tulisi
yhdistella liikkeita ja liikesarjoja, niiden koordinointia seka
esimerkiksi pelivalineiden kasittelya.

PWS-lasten motorinen kehitys on
usein hitaampaa kuin normaalisti
kehittyvilla lapsilla. Siksi kasvun
herkkyyskaudet on hyva kayttaa
tehokkaasti hyvaksi uusien
taitojen oppimisessa.
Myohemmin herkkyyskausien
ominaisuuksien kehittaminen on
tyolasta ja hankalaa.



Monipuolisia
liike- ja
aistiarsykkeita

Metsaretkeily
Jooga
Temppuradat
Aistiradat

Motorisia
taitoja

Hypyt
Pallonheitto

Kiipeily
Uinti

Suosi erityisesti kokonaisvaltaisia ja
yksinkertaisia liikkeitd, kuten juoksu,
hyppaaminen ja heittaminen.

Lyhyita

kovatehoisia
pyrahdyksia

Juoksu
Pelit / Leikit
Sulkapallo
Jalkapallo

Kestavyys-
liilkuntaa

Kavely
Polkupyoraily
Kotityot
Pihatyot

Hyppyja,
vaantoja,
tarahdyksia

Trampoliini
Juoksu
Pituushyppy
Kamppailulajit

Nopeutta

kehittavaa

Juoksu
Pelit / Leikit
Koripallo
Jalkapallo



Voimakas
voimaharjoittelu

Voimaharjoittelu ei ole
jarin tehokasta ennen
murrosikaa. Sen sijaan
voimaharjoittelu
kuormittaa turhaan
luuston herkkia
kasvutumakkeita.

Aérivenytykset

Alhaisen
lihasjantevyyden takia
PWS-lapsella
venytykset saattavat
kohdistua
vahingollisesti nivelten
tarkeille tukirakenteille.

Lajit joissa
lapsi ei paase
kokemaan
onnistumisen
tunteita

Onnistumisen
tunteet ovat
aarimmaisen

tarkeita
liikuntamotivaation
jatkumisen kannalta.

Voimakas
liikkuvuusharjoittelu

Lapsella on
lahtokohtaisesti hyva
lilkkuvuus. Nain ollen on
harvoin tarvetta

liikkuvuuden lisaamiselle.

kts. Aarivenytykset.

Voimakas

kestavyysharjoittelu

Lapsen elimisto
sopeutuu paremmin
lyhytkestoiseen
harjoitteluun. Lisaksi
joissain tapauksissa
maksimaalisissa
suorituksissa saattaa

esiintya happivajetta.

Yksipuolinen
kuormitus

Toistuva yksipuolinen
harjoittelu saattaa
vahingoittaa luuston
kasvutumakkeita.



o PWS-lapsilla erityisesti reippaan liikunnan
maara vahenee ian myota. Lapsen
haastaminen taman tyyppisen lilkunnan
pariin lapsuudessa on tarkeaa.

e Luita ja lihaksia vahvistava liikunta on PWS-
lapsilla vahaista. Tallainen harjoittelu on
tarkeaa tuki- ja liikuntaelimiston pulmien
ehkaisemiseksi.

Aktiivisuuden maara

minuuttia / viikko

Kevyt aktivitestt Reipas sktivitestt Luutaja lihastavahvistava

5-10 vuotiaat 11-17 vuotizat ¥li 18 vuotiaa:

Rubin, Mouttapa, Weiss, Barrera-Ng 2012



Vuonna 2012 toteutettiin kyselytutkimus PWS-lasten
ja nuorten liikuntatottumuksista Yhdysvalloissa.
Kyselyyn osallistui 90 PWS-lasta ja nuorta.

0, Kevwyt liikunta

~*  Minuuttia / viikko
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W 5-10 vuotiaat (n=28) W 11-17 vuotizat (n=27) B YIi 18 vuotiad (n=35)

Muut: Aerobiset harjoituslaitteet, keilailu, ratsastus, Wii sports,
hulavanteen pyoritys, ulkona leikkiminen

J\ Reipas liikunta

Minuuttia / viikko

II-
.
0\)

oI

m5-10 vuotieat (n=28) m 11-17 vuotiaat (n=27) m Yli 1B vuotiaat (n=35)

Muut: Reipas ulkona leikkiminen, aerobiset harjoituslaitteet reippaasti,
voimistelu, koripallo, tennis

Rubin, Mouttapa, Weiss, Barrera-Ng 2012



¥ "Luita ja lihaksia vahvistava liikunta
Minuuttia/ viikko

-
15
10

Pelit {esim. Punnerrukset / Kayskiipeiy stumannousut Vastusharjoitelu Muut
kéiyden veto) euanyedot

L

B 5-10 vuotiaat (n=28) B 11-17 vuotiaat (n=27) YIi 18 vuotiaa (n=35)

Muut: fysioterapia, kiipeily, jooga, kiertoharjoittelu, keskivartaloharjoitteet,
venyttely, ydmiminen

Rubin, Mouttapa, Weiss, Barrera-Ng 2012

Suosittuja likuntamuotoja PWS-lapsilla ovat kavely,
uinti, piha- ja kotityot, pyoraily, juoksu, pelit ja leikit,

trampoliinihyppely ja tanssi. O @
A

PWS-lapset ovat fyysisilta ominaisuuksiltaan ~
hyvin heterogeenisia. Yhden pelatessa
I jalkapalloa, toinen ottaa vasta ensimmaisia
® juoksuaskeleita. Kunkin lapsen yksiléllinen taso m

tulee ottaa huomioon lajivalinnoissa.



e Yksilollinen mielenkiinto
e Uskallus uusien lajien kokeiluun

o Kayttokelpoinen liikuntamuoto myos
aikuisena

o Keskityttava muutamiin vaihtoehtoihin ->
silloin saa enemman harjoitusta

e |katasolle sopivaa

e |katoverien harrastamat asiat

e Yhteinen kiinnostus
vanhempien/sisarusten kanssa

e Sopii sosiaalisiiin ja kognitiivisiin
edellytyksiin

e Kilpailu vs. yhteistyon maaran korostuminen

Huovinen, Rintala, Niemela 2012




Opetus- ja kulttuuriministerion varhaiskasvatuksen
liikuntasuositukset antavat hyvan pohjan liikuntamaarien
suunnittelulle.

Paivanaikaisen aktiivisuuden tulisi koostua seuraavista osa-alueista:

Vauhdikas fyysinen

aktiivisuus
Hippaleikit, trampoliini-
hyppely. kiipeily, uinti, hiihto

Reipas ulkoilu Kevytliikunta
Metsaretkeily, polku- Kavely, pallonheitto,
pyaraily, luistelu keinuminen, tasapainoilu

Rauhalliset arjen touhuilut
ylipitkii istumisen jaksoja vilttien

Autoilla, rakennuspalikoilla tai nukeilla leikkiminen,
tutkiminen, vaatteiden pukeminen, ruokailu

Opetus- ja kulttuuriministerioé 2016

Suositusten mukaiset liikuntamaadrat tayttyvat
helposti, etenkin jos lapsi kay paivahoidossa tai
esiopetuksessa.

Kouluun siirtyessa suositusten mukainen
liikkuminen vaatii hieman suunnitelmallisuutta.



Kayttaytymisen hallinta voi PWS-lasten kohdalla olla haastavaa

Uudet tilanteet, ihmiset ja harrastukset voivat synnyttaa tilanteita, joista
selviaminen voi olla lapselle vaikeaa ilman aikuisen tukea ja ohjausta.

Harrastuksen aloittaminen voi olla jo itsessdan haastavaa, mutta ohjaajan
vaihtuminen tai totutun muuttuminen yllattaen toiseksi saattaa paattaa koko /
harrastuksen. Ennakoitavuus ja tuttuus on PWS-lapselle erityisen tarkeaa.

PWS-lapsella kayttaytymisen pulmien on ajateltu olevan yhteydessa
ahdistuneisuuden maaraan. Ahdistuneena lapsi sietaa huonosti epavarmuutta ja
epaselvia tilanteita. Ahdistus voi provosoida nyppimiskayttaytymista tai
raapimista pyrkimyksena rauhoitella tunnetta. Tama toimii usein vain
hetkellisesti.

Ahdistus nayttaytyy ulospain huolena ja lapsi saattaa kaivata vakuuttelua
aikatauluista ja odotuksista. Ahdistus voi aiheuttaa myos pakonomaista tarvetta
kontrolloida muita ihmisia ja tilanteita. Toisaalta uudet tilanteet saattavat
aiheuttaa hammennysta. Muutosvaiheet ovat usein hankalia.

o Pakonomaiseen kaytokseen liittyy lopettamisen vaikeus.
Nyppimista voi yrittaa siirtaa muihin, vahemman
vahingoittaviin toimiin, kuten paperin repimiseen.

® e Rutiinit ovat tarkeita. Visuaalinen asioiden aikatauluttaminen
Q helpottaa lasta ymmartamaan paivanjarjestysta. Kalenteriin
kannattaa jattaa myos taukoja, joille voi soveltaa rauhoittavia
lilkkeita tai vaikkapa hengitysharjoituksia. Voit jattaa
suunnitelman osin sattuman varaan, jolloin lapsi voi
harjoitella myos epavarmuuden sietamista.

e Anna lapsen opettaa sinulle taito tai salli ohjata joitain osia
paivasta tai liikuntahetkesta. Sopikaa tyonjako yhdessa.

o Etsi ohjauksessa keino sanoa "kylla". Liian jyrkka kieltaminen
voi aiheuttaa vastareaktioita. Toisaalta "ehka" luo
epavarmuutta.



Motivaatio perustuu kolmeen sosiaalisen ympariston tarjoamaan

perustarpeeseen:
1. Autonomia 2. Patevyys 3. Arvostus
Lapsi kokee olevansa Tarve tuntea olevansa Sosiaalinen
kontrollissa omasta pateva ja nayttaa se. yhteenkuuluvuus, tunne
toiminnastaan ja Fyysisesti, alyllisesti ja kuulua porukkaan.
osallistuu toimintaan sosiaalisesti. Turvallisuuden ja
liittyviin valintoihin ja hyvaksytyksi tulemisen
paatoksen tekoon. tunne.

L

Luo visuaalinen aikataulu tai ohjelma. Muista
jousto!

e Liikunnan tulee olla konkreettista ja helposti
ohjeistettavaa. Kayta myos visuaalista ohjeistusta!

e Kayta ajastinta tai tiimalasia selkeyttamaan
suoritusaikoja.

e Salli vain kolme kysymysta kerralla.

e Valta liiallista kontrollia. Anna myos lapsen ohjata
vuorollaan.

e Salli hyvantahtoinen kilpailu, mutta huolehdi etta
tilanne pysyy osallistujille hauskana.

 Ala palkitse sopimatonta kaytdsta huomiolla. Toisia
vahingoittavaan kaytokseen tulee puuttua heti. G

e Muista jousto!
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PWS-lasten tyypillisimmat tuki- ja

liilkuntaelimiston pulmat:

e Alhainen lihasjantevyys (hypotonia)

Alhainen lihasvoima, yliliikkuvat nivelet,
lisaantynyt kehon joustavuus, viivastyneet
motoriset taidot, eteenkaantyneet olkapaat,
huono motivaatio ja keskittymiskyky seka
huono lihaskestavyys.

Varovaisuutta kannattaa noudattaa
lilkkuvuusharjoittelussa, erityisesti
venytyksissa, joissa liiallinen kuormitus
kohdistuu haitallisesti nivelten tarkeille
tukirakenteille, kuten nivelsiteille. Myos
lannerangan voimakkaita ojennussuuntaisia
taivutuksia seka kaularangan voimakkaita
vaantoja kannattaa valttaa.

Huono istumaryhti ja W-istunta tulisi ohjata
paremmaksi tarvittaessa. Painovoimaa
vastustavat ja kehon kannatusta parantavat
harjoitteet seka keskivartaloa vahvistavat ja
aktivoivat harjoitteet toimivat mainiosti
PWS-lapsen toimintakyvyn tukemiseksi.

Hyvina harjoitteina toimivat esimerkiksi
toiminnalliset harjoitteet, kuten rapukavely,
karhukavely, varpaille nousut ja varpailla
kavelyt seka tasapainoilut, pallonheitto,
pallopelit seka juoksupyrahdykset.

Lajeina mainioita ovat esimerkiksi uinti,
ratsastus, kiipeily tai tanssi.



o Skolioosi

Selkarangan epanormaali kaareutuminen.
Vaikka PWS-lapsella skolioosin
ilmaantuminen on yleista, sita pidetaan
verrattaen hyvalaatuisena. Usein skolioosi
on hoidettavissa korsettihoidoilla ja
oikeanlaisella harjoittelulla.

Korsettihoidon aikana kovia kontakteja
tulisi valttaa. Selkarankaan kohdistuvia
voimakkaita vaantoja tai liiketta tulisi
hoidon aikana valttaa. Manuaalista terapiaa,
kuten kevyita mobilisaatioita tulisi
suositusten mukaan valttaa, ellei hoidosta
vastaa selkarangan muutoksiin erikoistunut
terveydenhoitoalan ammattilainen.

Hoitona skolioosiin suositellaan aktiivista
osallistumista liikunnallisiiin harrastuksiin,
tavoitteena kokonaisvaltaisen kunnon seka
hyvinvoinnin parantaminen.

Monipuolisella kehon tukilihasten
vahvistamisella seka liikkuvuusharjoittelulla
voidaan vaikuttaa skolioosin syntyyn ja
hoitoon.

Fysioterapeuttinen hoito ja arvio ovat
skolioosin hoidossa aina tarpeen!



€

e On tarkeaa, ettei ruokaa kayteta palkintona tai rangaistuksena, vaan
mietitaan muita keinoja. Positiivinen suullinen palaute, ylavitonen tai
vaikkapa halaus, toimii yleensa hyvin.

—

Ylimaaraiset valipalat, kuten keksit ja
e karkit ovat aina huono ajatus.

9
v 9

e Puutteet tasapainossa ja reflekseissa
saattavat nakya kompelyytena
haastavampaa motoriikkaa vaativissa
tehtavissa. Muksahduksilta ei aina voi
valttya. Ala tee niistd numeroa.
Kompastelut kuuluvat asiaan.

¢ PWS-henkiloilla esiintyy muutoksia kivuntunnossa ja
lammonsaatelyssa. Han ei valttamatta osaa kertoa sattuuko
johonkin tai voi osoittaa kipua kehonosassa, jota ei ole satuttanut.
Joskus kivut tai infektiot saattavat nakya erilaisina kayttaytymisen
muutoksina.

¢ Uniapneat ovat yleisia Prader-Willin syndroomassa.
Uniapnea vaikuttaa unen laatuun negatiivisesti ja voi nain
aiheuttaa haasteita paivaaikaisessa tarkkaavaisuudessa ja
jaksamisessa.



Ideoita perheen liikkumiseen seka linkkeja soveltavan
liikunnan toimijoihin:

o https://neuvokasperhe.fi - Runsaasti erilaisia ideoita
perheliikkumiseen sisalla ja ulkona.

o https://www.suomenlatu.fi/ulkoile/perheliikunta.html -
Suomen ladun perheliikuntaideoita

o http://www.suunnittelenliikuntaa.fi/Nuorisuomi/etusivut
/nuorisuomi/ - Nuoren Suomen Suunnittele liikuntaa -
palvelu

o https://www.soveli.fi/soveli/ - Soveltava liikunta Soveli ry

o https://www.valineet.fi - Toiminta- seka
vammaisurheilun valineita vuokraava verkkopalvelu

o https://www.lts.fi/tutkittua-sovellettua/soveltava-
lilkunta.html - Liikuntatieteellisen seuran soveltavan
liikunnan aineistoja




PRADER-WILLIN OIREYHTYMA

on monitahoinen neurologinen sairaus, jonka
esiintyvyys suomessa on noin 180 henkil6a. PWS on oirekuvaltaan hyvin
vaihteleva, mutta sen ominaispiirteina voidaan pitaa alhaista lihasjantevyytta,
kylldisyyden tunteen puutetta, lievaa tai keskivaikeaa kehitysvammaisuutta,
haastavaa kayttaytymista, sukupuolirauhasten vajaatoimintaa tai
alikehittyneisyytta seka jatkuvaa ruuan etsimiskayttaytymista ja ylipainoa.

LIIKUNTA

on PWS-lapselle elinehto kayttaytymisen haasteiden minimoimiseksi ja tehokkaan
painonhallinnan seka hyvan toimintakyvyn takaamiseksi. Lapsuudessa on erityisen fa
tarkeaa luoda positiivisia kokemuksia liikunnan ja liikkumisen parissa.

TOIMINTAKYKY

Toimintakyvyssa esiintyy usein haasteita. Oireyhtymaan liittyy yleensa alhainen
kestavyyskunto ja lihasjantevyys seka haasteita tasapainossa, koordinaatiossa seka
motorisessa oppimisessa. Liikunnan tulisikin olla helposti ohjeistettava. Voimakkaan
liikkuvuuden takia vahingolliset liikeradat tulisi korjata varhain. Voimakkaita
ojennuksia lannerankaan tai voimakkaita vaantoja kaularankaan tulisi valttaa.

KOGNITIO f\‘:)
Oireyhtymassa saattaa esiintya jumiutumista, inttamista seka agressiivista kaytosta. Salli K

enintaan 3 toistoa ja siirry sitten eteenpain. Huono kaytos kannattaa jattaa huomiotta,
mutta kaveria tai irtaimistoa vahingoittavaan kaytokseen tulee puuttua heti!

0HJIMMIII£II

« = Luo visuaalinen aikataulu tai ohjelma

‘C e Ajastin on hyva tydkalu selkeyttamaan suoritusaikoja
3 o Valta liiallista kontrollia!
« Salli hyvantahtoinen kilpailu, mutta pida se hauskana
o Keksi keino sanoa "Kylla"

/-  Muista jousto!

o Eiylimaaraisia valipaloja kuten karkkeja tai kekseja ym.

MYD&'[UIIEII OHJAAJA

Rento ja karsivallinen v vl
» Joustava ja luova
» Henkisesti vakaa i
e Ongelman ratkaisija
e Rauhallinen ja itsevarma
o Kykenee jatkuvasti palkitsemaan hyvaa kayttaytymista

loisia litkuntaheftial



