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Williams syndrom é&r ett ovanligt genetiskt tillstdnd som orsakas av att ungefar
25 gener pa den sjunde kromosomen saknas. Detta har konsekvenser for hjarnans
utveckling, och leder bland annat till att manniskor med Williams syndrom har
svart att l6sa intellektuella problem, men de har ocksa ofta ett stort socialt intresse.

Uppmarksamhetsproblem &r mycket vanliga hos manniskor med Williams
syndrom. Manga av dem har ocksa diagnosen ADHD. Nedan beskriver vi resultat
av aktuell forskning som handlar om dessa svarigheter. Kunskapen kan ge 0ss
ledtradar nar vi forsoker gora anpassningar i skolan eller forbattra stodet i

vardagen.



| dag finns minst 30 vetenskapliga studier om uppméarksamhet och Williams syndrom [t
ex. 1-3]. I néstan alla dessa studier upptéckte forskarna olika typer av problem med
uppmarksamhet. Nagra exempel: bade barn och vuxna med Williams syndrom blir latt
distraherade av olika sinnesintryck som till exempel ljud, eller sadant de ser i omgivningen
som inte direkt hanger samman med uppgiften. De har ocksa ofta svart att fortsatta arbeta med
intellektuellt krdvande uppgifter under en langre tid.

Nar vi pratar om uppmarksamhet i vardagligt tal brukar vi mena ungefér det samma som
att koncentrera sig pa vissa saker snarare an andra — till exempel laxorna snarare an tv-
serierna. Vi brukar ocksa mena att man ska kunna gora det under en lang sammanhangande
tidsperiod. Den som arbetar i fem minuter men sedan springer ivag for att dricka kaffe ar inte

sarskilt uppmarksam. Den som kor bil och dagdrommer i stallet for att titta pa vagen ar inte
heller uppmarksam.

Forskare brukar prata om flera olika typer avuppmarksamhet. En typ ar bibehallen
uppmarksambhet, eller att kunna fokusera pa en uppgift under en langre tid. En annan typ ar
selektiv uppmarksamhet, eller att fokusera pa vissa saker snarare an andra. Nar man maste
fokusera pa nagot utan att bli distraherad av annat behovs en tredje typ av uppmarksamhet,
som brukar kallas exekutiv uppmarksamhet. Uppmarksamhet kan ocksa betyda ungefar det
samma som grad av vakenhet. Ett extremt fall &r sémn — da reagerar vi nastan inte alls pa
sadant som hander i omvarlden. Men graden av vakenhet varierar mer dn sa. Ar vi for vakna,

eller "aktiverade”, kan vi bli rastlosa och impulsiva.

Verkar detta som en onddigt detaljerad uppdelning? Tank da pa att de olika typerna av
uppmérksamhet kan betyda olika saker i vardagen. Nagon som har svart att rikta
uppmaérksamheten kanske behover hjalp med att strukturera sin omvérld sa att det som ar
viktigt blir mer tydligt. Den som har svart att bibehalla uppmérksamheten kanske i stéllet
behover begransade arbetspass.

De forsta vetenskapliga studierna om kognition och Williams syndrom publicerades for
ungefar 30 ar sedan. Vi har lart oss en hel del sedan dess. Tyvarr brottas forskarna med att
hitta tillrackligt manga deltagare till sina studier. Williams syndrom ar sallsynt
forekommande, och darfor ar de flesta studier baserade pa resultat fran sma grupper. Det gor
resultaten mer osékra an de annars skulle ha varit.



Néar man laser om forskning om Williams syndrom behdver man tanka pa just den
osdkerheten. Kanske behdver vi annu fler studier for att kunna sédga nagot sékert? Kanske

stammer det som forskarna kommer fram till bara foren liten del av alla de personer i
gruppen med Williams syndrom.

Vilka uppmarksamhetsproblem hanger samman med Williams syndrom?

Som vi har sett har personer med Williams syndrom ofta uppmarksamhetsproblem. De har
ocksa oftast svarigheter med andra typer av kognitiva funktioner, till exempel inldarning,
minne och logiskt tankande. Vi vet att personer som har svart att klara en viss typ av
intellektuellt kravande uppgifter ocksa brukar ha flera omraden som &r utmanande och svara
att klara lika latt som jamnariga. Det ar grunden for 1Q-test. Nar vi gor olika svara uppgifter
kommer det finnas en korrelation, ett statistiskt samband mellan resultaten.

Har personer med Williams syndrom da annu storre problem med uppmarksamhet &n man
skulle vanta sig med tanke pa deras intellektuella funktionshinder? Sa verkar det vara, i alla
fall nar det galler vissa typer av uppmarksamhet. | en artikel undersokte nagra brittiska
forskare den fragan[4]. De upptéckte att personerna med Williams syndrom hade annu stérre
svarigheter med att flytta fokus och stanga ute ovidkommande intryck an personer med
samma niva av inlarningssvarigheter.

Det ar alltsa mycket vanligt att personer med Williams syndrom har uppméarksamhetsproblem,
men problemen kan variera mycket, bade i omfattning, och i vilken typ av uppmarksamhet
som ar paverkad. Darfor ar det viktigt att gora en noggrann neuropsykologisk undersokning,
dér psykologen forsoker ringa in utmaningar som finns. For manga personer med Williams
syndrom kan plétsliga ljud eller andra sinnesintryck bli sa patrangande att det hindrar dem
fran att uppmarksamma sin omvarld. Det kallas sensoriska problem eller sensorisk
hypersensitivitet. Sadana problem med sinnesintryck kan ibland forvaxlas med
uppmaérksamhetsproblem.

Williams syndrom eller ADHD? Eller bada?

Svarigheter med uppméarksamhet &r ocksa ett av kdannetecknen for ADHD, ett tillstand som ar
betydligt vanligare &n Williams syndrom. Betyder det att personer med Williams syndrom
ocksa kan ha ADHD? Fér manga foraldrar och anhoriga ar det en viktig fraga eftersom det

finns en hel del kunskap i varden och bland pedagoger om vad som brukar hjalpa personer



med ADHD. Forskningen som finns i dag pekar entydigt pa att ADHD ar vanligt hos personer
med Williams syndrom, men vi vet betydligt mindre om hur insatser som brukar hjélpa andra
med ADHD hjélper individer med Williams syndrom.

En grupp israeliska forskare gjorde en mer noggrann undersokning av en grupp med Williams
syndrom i olika aldrar. | den gruppen fick fler an halften diagnosen ADHD[5]. | en annan
studie [6] bad forskarna foraldrar till barn med Williams syndrom att besvara ett
frageformular om symtom pa ADHD (frageformuléret heter Conners Rating Scale och
anvands ofta av psykologer och andra som vill samla information for att stélla diagnoserna
ADHD eller ADD). De samlade ocksa in samma information fran personer med ADHD utan
nagra kanda genetiska avvikelser. Svaren i sadana formular kan raknas om till en siffra som
séger hur hég grad av ADHD en person har. | den senare studien hade gruppen med ADHD
som vantat en hdg grad av symtom inom omradet ADHD. Det samma géllde for personerna
med Williams syndrom, och intressant nog fanns det ingen skillnad mellan de tva grupperna
(men som vantat hade bada grupperna betydligt fler ADHD-symtom an en tredje grupp som
inte fatt ndgon diagnos).

Forskningen har alltsa visat att manga personer med Williams syndrom har ADHD. Betyder
det att de ocksa har nytta av samma behandlingar som individer med ADHD? | dag finns flera
behandlingar fér ADHD med vetenskapligt stéd. En av dem ar lakemedelsbehandling med
mediciner som paverkar signalsubstanserna dopamin och noradrenalin i hjarnan. Manga
ADHD-ldkemedel tillhor gruppen centralstimulantia. Den mest anvandai Sverige heter
metylfenidat men det finns ocksa andra, bade inom gruppen centralstimulantia och lakemedel
med helt andra typer av verkningsmekanismer.

Hittills finns ganska lite forskning som beskriver vilken effekt personer med Williams
syndrom har av lakemedel som ges vid ADHD och om de far biverkningar som inte
forekommer hos andra jamnariga. Nagra forskare foljde en liten grupp personer med Williams
syndrom som ocksa hade ADHD och fick behandling med metylfenidat. Medicinen verkade
minska symtomen pa ADHD, men manga fick ocksa biverkningar - de blev mer passiva och
nedstamda [7]. | en annan studie fick narstaende till 137 personer med Williams syndrom som
medicinerade med ADHD-ldkemedel ett formular med fragor om hur de uppfattade att
behandlingen fungerade och vilka biverkningar som marktes[8]. Manga uppfattade att
lakemedlen hjélpte, men eftersom svaren kom efter att behandlingen pagatt en tid ar resultaten
osédkra. Deltagarna med Williams syndrom rapporterade samma typ av biverkningar som
personer utan Williams syndrom brukar uppleva, men de férekom oftare och beskrevs som
svarare an vad som &r typiskt hos personer utan Williams syndrom.



Betyder det att metylfenidat fungerar annorlunda fér personer med Williams syndrom &n for
andra med ADHD? I dag finns inga sékra vetenskapliga svar pa den fragan. For det skulle vi
behdva storre studier med starkare vetenskapliga metoder. | en sadan situation ar det sarskilt
viktigt att gora en individuell bedémning och som alltid nar lakemedel forskrivs maste nyttan
vagas mot risker och eventuella biverkningar.

De ldkare som skriver ut ADHD-lakemedel som exempelvis metylfenidat maste vara
specialister inom omradet och féljer alltid noga hur patienten tolererar lakemedlet bade
avseende effekt och hur kroppen reagerar. Det ar sérskilt viktigt att lakaren fragar om
medfddda hjartfel, hjartsjukdom, epilepsi eller andra sjukdomar eftersom det kan paverka
vilket lakemedel som passar bast eller som helt skall avstas. ADHD-ldkemedel kan paverka
och paverkas av andra lakemedel sa &ven detta ar viktigt att noggrant kontrollera. Blodtryck
och puls foljs alltid och regelbundet eftersom dessa varden kan bli férhojda, eller vid vissa
lakemedel sjunka, vid behandlingen.

Nar ett barn eller ungdom med Williams syndrom behéver ADHD-lakemedel &r viktigt att
lakaren de traffar har kunskap om vilka kroppsliga sjukdomar som &r vanliga vid Williams
syndrom, exempelvis vissa medfodda kérlfortrangningar eller risk fér hdgt blodtryck. Ofta
kan lakaren radfraga andra specialister som till exempel personens hjartlakare eller
barnneurolog for att noggrant kunna vélja och anpassa till ratt ADHD-lakemedel.

Vad hjalper?

Tyvarr finns inte sarskilt mycket forskning om hur personer med Williams syndrom kan fa
hjalp att forbattra sin uppmarksamhet. Manga manniskor som har uppmarksamhetsproblem
har lattare att koncentrera sig i en miljo med sadant de ar intresserade av. Personer med
Williams syndrom brinner ofta for musik, och & mycket intresserade av andra manniskor. Det
kan handa att de har lattare att koncentrera sig om de far lara sig genom att iaktta andra, eller
nar de far lyssna pa musik under tiden. Tyvarr finns an sa lange valdigt lite forskning om
detta.

Det ar ocksa lattare att koncentrera sig i en miljé utan starka negativa intryck. Personer med
Williams syndrom har ofta narmare till att uppleva oro och angest och kan kanna oro vid ljud
eller sinnesintryck som andra kanske inte lagger marke till. Darfor &r det viktigt att kartlagga
miljon. Finns det nagot dar som stor?

Personer med Williams syndrom kan ha sérskilt svart att flytta uppmarksamheten mellan olika
handelser och uppgifter pa ett flexibelt satt [9, 10]. Manniskor med den typen av problem har

ofta nyttaav tydliga och 6verskadliga scheman och hjélp att strukturera sin vardag. Det verkar



rimligt att tro att det ocksa géller for dem som har Williams syndrom. Manniskor som har
lattare for sprak an for att 16sa visuella och sprakliga problem kan ocksa ha hjélp av att
verbalisera, eller prata igenom alla steg i uppgifter och situationer dar de behéver koncentrera
sig.

Till sist ar det viktigt att komma ihag att manga pedagoger, psykologer, lakare och andra
professionella vet mycket om hur man gor individuella anpassningar for att hjdlpa ménniskor
som har uppmarksamhetsproblem eller andra kognitiva svarigheter. Den kunskapen ar viktig

att ta tillvara, sarskilt nar det finns sa lite kunskap om vad som ar specifikt for Williams
syndrom. Déarfor ar det viktigt att soka stod, till exempel fran habiliteringen och skolan.

Sammanfattning
Som en sammanfattning vill vi lyfta fram nagra viktiga saker att komma ihag om Williams
syndrom:
o Personer med Williams syndrom har ofta problem med uppmérksamheten
« Dessa problem kan variera, olika typer av uppmarksamhet kan paverkas
o Personer med Williams syndrom har oftast problem med andra typer av kognitiva funkt-
ioner (tex inlarning och minne)
« Manga personer med Williams syndrom har ocksa ADHD — det behdvs mer kunskap
om hur de insatser och lakemedel som finns vid ADHD fungerar vid Williams syndrom
e Personer med Williams syndrom kan hjélpas till battre uppmérksamhet — bland annat
genom att man integrerar sadant de ar intresserade av (tex musik) i situationen, eller att
fa scheman for att strukturera sin vardag
e Individuell anpassning &r extra viktigt for individer med Williams syndrom som kan ha

flera bade kroppsliga och intellektuella utmaningar
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en tidigare version av texten. Forfattarna arbetar inom forskningsprojektet UNIKA som

bedrivs vid Karolinska institutet och handlar om ovanliga genetiska syndrom, daribland

Williams syndrom.






