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WASIST DASWILLIAMSBEUREN-SYNDROM ?

Das Williams-Beuren-Syndrom (WBYS) ist en sdtene, genetische Verénderung, die ungefahr be
einer von 20.000 Geburten vorkommt. Sie geht enher mit einer Anzahl an unterschiedlichen
medizinischen, Verhatens- und psychol ogischen Eigenschaften, die die betroffenen Personen von
anderen Erwachsenen mit Lernschwierigkeiten unterscheiden.



DIE FAHIGKEITEN DER ERWACHSENEN MIT WBS

leicht bis stark ausgepragte Lernschwierigkeiten

verhdtnismdldg gut gesprochene Sprache, aber haufig mit eingeschranktem Sprachversténdnis
flielfende und klare Rede, redsdlig

deutliche visuele und réumliche Wahrnehmungsschwierigkeiten

Probleme mit der Grob- und Feinmotorik

deutliche K onzentrationsschwachen

a) Sprache und Kommunikation

Die verhdtnismddg guten Sprach- und Kommunikationsféhigkeiten der Erwachsenen mit WBS
konnen irrefiihrend sein und dazu fihren, dal3 man ihre algemenen Fahigkeiten Uberschéizt.
Oberfl&chlich betrachtet reden die mesen Menschen mit WBS fliefiend und mit klarer
Aussprache, se haben haufig einen hochentwickelten und umfangreichen Wortschatz. Jedoch
konnen ihre AuRerungen auch unangebracht (nicht in den Kontext der Situation passend) und
wiederholend sain, besonders wenn se sch mit Themen befassen, die Se sehr interesseren. Se
neigen im Gespréch mit anderen zur Ubertreibung und Dramatisierung der Ereignisse.

In viden Fdlen ig ihr Sprachvergdndnis eingeschrankt. Durch den Gebrauch von Wértern,
deren Bedeutung nicht ganz verstanden igt, kann eine nicht angebrachte Sprache resultieren. Im
Gespréch mangdt es viden Erwachsenen an der intdlektuelen Fahigkeit, Sch vorzugelen, was
die anderen Leute denken oder was deren Sicht der Dinge i Infolgedessen neigen se zum
einsatigen Gesprach, was bel dem Gespréchspartner zu Ablennung oder zur Irritation fihren
kann. Personen mit WBS neigen zur Redsdligkait und zum unaufhdrlichen Fragen, um in soziden
Kontakt mit anderen Leuten zu kommen, ihn aufrecht zu erhaten und um Aufmerksamkeit zu
bekommen.

b) Wahrnehmungs- und Bewegungsfahigkeiten

Personen mit WBS haben Schwierigkeiten mit der Bewegungskoordination (Grob- und
Feinmotorik), mit der visudlen Wahrnehmung, mit ihrer eigenen réumlichen Orientierung und der
von Gegenganden, mit dem Abschéizen und Beurtellen von Absténden, Tiefen und Richtungen.
Auch scheinbar einfache Dinge, wie das Hinabsteigen von Treppen oder das Gehen auf
unebenen Oberfl&chen wie Gras oder Kies, kann eine extrem schwierige Herausforderung sain.
Hohenangst ist allgemein verbreitet und das Uberqueren der Stral3e kann ein Problem sein, da
es den Betroffenen oft schwerfdlt, die Geschwindigket und die Entfernung der Autos genau
elnzuschéizen. Schwierigkeiten mit der Feinmotorik 183 se unbeholfen und langsam erscheinen,
wenn se gerade eine helkle oder komplizierte Aufgabe durchftihren, wie Knopfe anndhen oder
eine Nade einfaden. Einige Betroffene bekommen ein merkbares Zittern der Handen /Arme,
wenn ge solche Aufgaben durchfiihren. Auch die Handschrift wird von der feinmotorischen
Beaintrachtigung beainfluf.



¢) Konzentration und Aufmerksamketsspanne

Ablenkbarkeit und ene begrenzte Aufmerksamkeitsspanne snd wesentliche Probleme.
Erwachsenen mit WBS fédlt es haufig schwer, sch ene langere Zeitspanne auf eine Aufgabe zu
konzentrieren.

d) Lesen, Schreiben und Rechnen

Die Aushildungsfahigkeiten von Erwachsenen mit WBS variieren betrdchtlich. Ihre verhdt-
nismadg guten sprachlichen Fahigkeiten, enschligldich eines sehr guten Gedéchtnisses fur Tone
und Worter und einer ausgezeichneten Fahigkeit Gehdrtes aufzugliedern, erleichtert ihnen das
Aneignen des Lesens. Uber 50 % von ihnen erlernen das Lesen, zumindest dessen Grundlagen.
Das Erlernen des Schreibens féllt ihnen, wegen der zusétzlichen Schwierigkeiten mit der visudlen
Wahrnehmung und mit der Feinmotorik, schwerer. Aber viele Betroffene beherrschen zumindest
die Grundlagen des Schreibens und konnen einfache Sdtze schrelben. Wegen ihrer
feilnmatorischen und visud|-raumlichen Wahrnehmungsschwierigkeiten haben vide Personen mit
WBS Probleme, einen Filller oder einen Bladift zu hdten; auch kann es Schwierigkeiten
bereiten, einen Brief zu entwerfen, Wortléngen einzuschétzen, oder zusammengesetzte Worter
richtig zu verwenden. Defizite im Umgang mit Zahlen und bem Rechnen sind gangig, und dies
kann den Umgang mit Geld besonders erschweren.

PROBLEME IN DEN SOZIALEN- UND PERSONLICHEN BEZIEHUNGEN
a) Uberfreundlichkeit

Erwachsene mit WBS lieben Gesdllschaft, bemiihen sich, zu gefdlen und andere in ein Gespréch
zu verwicken. Se konnen sch Fremden in ener Uberfreundlichen und zu vertrauten Art und
Weise ndhern und sch haufig an se klammern. Die Beflrchtung, dal? das Vertrauen zu welt gett,
und bel unzureichender Aufscht mifdraucht wird, kann zu ener Hauptsorge der Eltern und
Anleter werden. Personen mit WBS kodnnen gdegentlich dazu neigen, auf ene Wese
Zuwendung und Korperkontakt zu suchen, die fir ein Kind angemessen wére (z.B. umarmen,
kiissen und sch bertihren), die aer bei @nem Erwachsenen nicht angebracht ist. Dieses
Verhdten veranschaulicht die Schwierigkelt unterschiedliche Beziehungsverhdtnisse zu versehen
und kann ein wirkliches Hindernis fir die Aufnahme in die Gemeinschaft sain.

b) Schlechtes Ver stdndnisvon sozialen Situationen

Die guten verbden Fahigketen ermdglichen Erwachsenen mit WBS die Aufnahme ober-
flachlicher Soziakontekte. Jedoch neigen de zu enem mangelnden Vegandnis der
zugrundeliegenden "ungeschriebenen” Gesetze, die dle Arten des soziden Miteinanders regeln.
Se and haufig zu offen, zu direkt oder zu persdnlich in ihren Interaktionen mit anderen und
erkennen nicht die soziden Grenzen, die anderen Menschen in der gleichen Stuation ge&ufig sein



wirden. In anderen Fédlen bringt ihre sozide Navitét und ihr ungehemmtes Wesen se dazu,
Geschichten zu erzéhlen oder Sachen zu sagen, die Leute verletzen oder in Verlegenhait bringen
konnten. Dieses Verhdten ist selten begbsichtigt oder bdswillig, aber tritt auf, well de nicht die
soziden Konsequenzen ihrer AuRerungen Gberblicken. In dhnlicher Weise zogern Erwachsene
mit WBS nicht, die Aufmerksamkeit anderer Personen durch Kommentare oder Fragen zu
gewinnen zu versuchen oder andere zu riigen. Infolgedessen konnen sie den Eindruck erwecken,
ride, herrschslichtig oder Aufmerksamkeit heilschend zu sain, was bel Fremden, fdls se nicht
vorgewarnt sind, zu Abneigungen filhren kann.

Betroffene reagieren sehr empfindlich auf Mif3billigung durch andere Menschen. Die Unfahigkeit,
die Feinheiten des sozialen Miteinanders zu verstehen, gepaart mit der Neigung, AuRerungen sehr
wortlich zu nehmen, kann dazu fiihren, dal3 Se schndl beledigt oder aufgebracht snd. Auch ein
sanftes Necken oder Hanseln kann eine grof3e Bedrangnis aud 6sen.

EMOTIONALE UND VERHALTENSBEDINGTE SCHWIERIGKEITEN
a) Angst

Personen mit WBS neigen zu einer Uberangstlichkeit und konnen durch Kritik, durch Ent-
tduschung oder durch ein Erlebnis, das andere d's bedeutungdos ansehen, schnell aufgebracht
reegieren. Im Einzdfdl kann diese Angst zur Hypochondrie flhren, der Neigung, dlt&gliche
Leiden und Schmerzen durch Ubertreibung zu ernsthaften Krankheiten aufzubauschen. Angst
kann in viden verschiedenen Situationen erwachsen, aber insbesondere drel Bereiche fuhren
héufig zu Schwierigketen:

1) Zu hohe Anforderungen

Die gew6hnlich guten sprachlichen Fahigkeiten der Erwachsenen mit WBS kdnnen bel anderen
dazu fuhren, deren dlgemeine Fahigkeiten zu Uberschétzen. Dadurch entstehen Situationen, wie
z.B. in der Wohnform oder an dem Arbeitsplaiz, dal3 es an adédquater Unterstiitzung mangelt.
Unangemessen hohe Anforderungen konnen bel den Personen grof3e Sorge, Angst oder
Beunruhigung auddsen. Infolgedessen kénnen se durch die Betonung von Kopfschmerzen und
Mudigkeit versuchen, von der Erledigung dieser Aufgaben entbunden zu werden. Aus solchen
dressgen Stuationen versuchen se eventudl mit Wutanféllen und/oder aggressvem Verhdten zu
entkommen. Durch wiederholtes Fragen versuchen se Bestétigung bel anderen einzuholen oder
se verlassen einfach den Raum. Fals die hohen Anforderungen weiter bestehen bleiben, kann
sich der Betroffene zuriickziehen und sain Interesse an Essen, Aktivitédten und/oder Beziehungen
verlieren, und schlieldich depressv werden.

i) Veranderung und Ungewil3heit

Personen mit WBS kdnnen angstlich reagieren, wenn von dem uiblichen Programm abgewichen
wird und etwas neues hinzukommt (z.B.



ein Arztbesuch). Beunruhigen kann auch, wenn das Personal am Arbeitsplatz wechsdt oder sich
der Arbeitsablauf andert.

iii) Bedrohung

Viden Menschen mit WBS fdlt es schwer, die Komplexitét der soziden Interaktionen zu
vergehen. Obglech die zunehmende Integration in weiten Tellen der Gesdllschaft pogtiv verlauft,
ist es doch wichtig, Sich bewul® zu sain, dal3 die Umwedt auch feindlich und erschreckend sein
kann. Erwachsene mit WBS konnen sehr 8ngdtlich reagieren, fals se den Eindruck haben, dal?
se jemand abschtlich reizt oder wenn sich jemand ihnen gegeniiber verwirrend oder bedrohend
verhdt. Aulerdem konnen Se sch gegeniiber den Menschen, die ihnen nahe stehen (Familie,
Anleiter, Freunde) sehr beschiitzend verhdten und sich sorgen, wenn sie den Eindruck haben,
dal3 diese durch jemanden oder etwas auf irgendeine Weise bedroht werden.

b) Stereotypien

Erwachsene mit WBS zeigen héufig eine intensve Faszination und Fixierung auf bestimmte
Objekte (z.B.: Autos, dektrische Gerédte, Werkzeuge und Maschinen), auf bestimmte Themen
(zB.: Unfdle und Gewdlttétigket in den Nachrichten, Verbrechen, ihre eigene Gesundheit oder
die Gesundheit von anderen, Sport, zukiinftige Ereignisse wie Geburtstage oder Felertage) oder
en intensves Interesse an Personen (Popstars, Personlichkeiten aus dem Fernsehen, oder
einzelnen Personen, die Se kennen - wie einen Nachbarn, Betreuer oder Anleiter). Sie konnen
sehr vid Zeit mit diesen Themen verbringen und immer wieder dartiber reden, ohne dabel
mitzubekommen, dal3 dies andere Leute langwellig oder irritierend finden kdnnen. Die zuwellen
distanzlose Kontaktaufnahme zu anderen kann sehr aufdringlich werden und damit umzugehen
falt nicht jedem leicht. Dieses Verhdten sollte deshab stark eingeschrankt werden.

VORSCHLAGE FUR EINE SINNVOLLE ARBEITSPLATZGESTALTUNG
i) Angemessene Anforderungen an den Arbeitsplatz

Esig wichtig, die Fahigkeiten der Personen mit WBS nicht zu Uberschétzen und nicht Gberhohte
oder unredigtische Anforderungen an se zu stellen. Anleter berichten, dal3 vide Erwachsene
Routineaufgaben bevorzugen und nur mit enfachen Aufgaben und entsprechend einfachen
Anweisungen am Arbeitsplatiz umgehen kdnnen. Ihnen fehlt es an Kraft und mit zunehmendem
Altern, neigen de schndler zur Ermidung. Deshdb eignen e sch nicht fur Aktivitéen, die
korperlich beanspruchen oder bel denen man vid und lange stehen muf3. Wenn sich jemand tber
eine ermuidende Aufgabe beklagt oder im Laufe des Tages oder der Woche sehr mude wirkt, ist
es ratsam san, den Arbetsumfang oder die Arbetszeit zu reduzieren. Aufgaben mit
Anforderungen an die bildhafte réumliche Wahrnehmung oder an mathematische Fahigkeiten sind
fur vide Betroffene besonders schwierig, so dald Berufe, die solche Fertigkeiten voraussetzen,
nicht angemessen erscheinen.



i) Ausreichende Betreuung

Erwachsene mit WBS neigen dazu, leicht ablenkbar und unruhig zu sein und benétigen deshdb
ene intendve Betreuung, um sch auf die Aufgaben konzentrieren zu konnen. lhre sarke
Fixierung auf Objekte und Themen kann Se ebenfals von ihrer Arbeit ablenken. Es bedarf einer
kontinuierlichen Betreuung, um dcher zu sdlen, dal3 die Aufgaben sorgfdtig und plnktlich
erledigt werden. Die Betreuer missen mit einfachen Erkl&ungen und Vorfiihrungen vermitteln,
was gefordert ist, Hinweise, Angidl}e und Erinnerungshilfen anbieten. Se sollten auch darauf
vorbereitet sain, Personen mit WBS emotiona zu unterstiitzen und zu bestétigen, fdls se aus
irgendeinem Anlald heraus Angst bekommen oder aufgebracht reagieren. Haufig akzeptieren
Betroffene Anweisungen nur von jemand, den Se ds Anleter anerkennen. Eventuell werden se
Aufforderungen von anderen, etwas zu tun, zurlickweisen, was zu Problemen mit den
Arbeitskallegen fuhren kann. Wenn de enen enfihisamen Anleter haben, der ihnen mit Rat,
Bestdtigung und fachlichen EinfUhrungen zur Sate geht, kann dies vide der aufgezeigten
Schwierigkeiten vermeiden.

Gut durchgefiinrte Aufgaben kénnen beohnt werden. In &hnlicher Weise ig eine Anleitung zur
slbststdndigen Durchfihrung der Aufgabe ene hilfreiche Strategie zur Verbesserung der
Konzentration. Die Betroffenen <ollten daran erinnet werden, Aufgaben schrittwelse
durchzufiihren, indem se Sch die Anweisungen zuerst laut denkend und spéter leise wiederholen.
Wéhrend se 0 die Aufgabe durchfiihren, werden se geschult, sch sdbst in regdmédgen
Absgténden zu erinnern, "die Arbeit fort fihren " und "darauf konzentrieren, was ich gerade tue'.
Es kann hilfrach sain, die Aufgabe in vide enfache Einzeschritte zu zerlegen und de
dichpunktartig mit Bildern oder schriftlichen Anweisungen zu verbinden, um aufzuzeigen, was in
jeder Phase durchgefthrt werden mul3.

i) Angstreduzierung

Ein Hinwels auf Angs is, wenn ein Betroffener kontinuierlich bel den Arbatskollegen und
Betreuer nach Beddtigung sucht, wenn dch bestimmte Bewegungen (z.B. Schauken,
Anenanderreiben der Beine oder Hande) immer haufiger wiederholen, wenn er sich zuriickzieht,
irritiert oder schlecht gelaunt ist. Wenn der Eindruck entsteht, dal3 der Erwachsene nervoser oder
angdlicher dssond i, ist es wichtig, sowohl die Arbatsstuation as auch das sozide Umfeld zu
untersuchen, um scher zu sein, dal? die gestdlten Anforderungen nicht zu hoch angesetzt sind.
Der Stref3 und die Furcht lassen sch héufig verringern, wenn man sich vor der Arbeit oder dem
befUrchteten Ereignis die Zeit nimmt, den Erwachsenen auf die Aufgabe vorzubereiten und
detallliert zu erkléaren, was ihn erwartet und was maglicherweise dabel herauskommt.

Die Mehrzahl der Erwachsenen mit WBS reagieren auf bestimmte Tone sehr  gerdusch
empfindlich (z.B. laute Maschinen, dektrisches Werkzeug, Rasenméher, Feuerwehr, Domner)
und ein lauter und geschéftiger Arbeitsplatz kann daher fir sie mit grofRem Stref3 verbunden sain.
Empfohlen wird daher eine ruhige Arbetsumgebung mit moglichgt wenig Ablenkung.

iv) Freundliches und soziales Umfeld

Menschen mit WBS mdgen es besonders, sch mit anderen Menschen zu treffen und se helfen
auch gerne. Ihnen gefdlen Aufgaben wie z.B.: Botengénge fur andere zu erledigen. Erwachsene



mit WBS arbeiten nicht gut in Teams, da 9e héufig die Anweisungen oder V orgaben von anderen
zuriickweisen. Im algemeinen erscheint es am besten, ihnen einen definierten Arbatsbereich
zuzuweisen oder ene Lige mit Aufgaben aufzutragen, die e eigenverantwortlich erledigen
konnen. Diestrégt zur Forderung des Selbstbewul¥seins bel.

V) Strukturierte (aber sich nicht wieder holende) Arbeit

Aufgrund ihrer Ablenkbarkeit und ihren kurzen Aufmerksamkeitsspannen wird eine sch standig
wiederholende Arbeit von Erwachsenen mit WBS oft ds langwellig empfunden. Anderersaits
lehnen se Veranderungen ab und scheinen besser zu arbeiten, wenn die Aufgaben einen
srukturierten Ablauf haben. Kompliziertere Aufgaben kdnnen bewdtigt werden, wenn ihnen ene
schriftliche Liste oder eine Bildersequenz, welche die Aufgabe detailliert beschreibt, untersttitzend
mit an die Hand gegeben wird.

ANMERKUNG

Die englische Ausgabe wurde unter dem Titd "ADULTS WITH WILLIAMS SYNDROME,
GUIDELINES FOR EMPLOYERS & SUPERVISORS' 1996 von der Williams Syndrome
Foundation (UK; Copyright © 1996) herausgegeben.

Weitere Informationen Uber Erwachsene mit Williams-Beuren-Syndrom gibt esin der Broschire
"Adults with Williams Syndrome - Guidelines for Families & Professonds' ("Erwachsene mit
Williams - Beuren - Syndrom: Leitfaden fir Familien und Fachleute’, Ubersetzung in
Vorbereitung) von Dr. Orlee Udwin, Dr. Patricia Howlin und Mark Davies, 1996.
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