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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

22911-deletionssyndromet
Rapport fran observationsschema

h Rapport baserad pa data hdmtade ur Mun-H-Centers faktabas om munhélsa och orofacial
I I I u n = funktion hos personer med ovanliga diagnoser, MHC-basen.

Insamling av data har skett via tandlékare och logoped genom ifyllande av orofacialt
observationsschema. Kartlaggningen omfattar 147 observationsschema.

Synonymer: Di George syndrom, Velokardiofacialt syndrom, CATCH 22
Beréaknad féorekomst: 25:100 000 levande fédda.

Orsak: Kromosomfel dar en liten bit pa den langa armen (q) av kromosom 22 saknas.
Dominant arftlighetsgang. | de flesta fall orsakas 22g11-deletionssyndrom av nymutation.

Allmanna symtom:
C Cardiac defect; medfétt hjartfel av olika slag
A  Abnormal facies; annorlunda ansiktsdrag
T  Thymic hypoplasia/aplasia; avsaknad av eller mycket liten brass; 6ékad infektionsrisk
C Cleft palate; gomspalt; vanligast med dold (submukds) spalt
H Hypokalcemi; kalkbrist pga délig funktion i eller avsaknad av biskéldkértlar
_ 22 kromosommaterial saknas pa kromosom 22
Aven andra missbildningar t ex av njurar, klumpfot, hérsel- och synproblem samt beteende-
avvikelser och inlarningsproblem kan férekomma. Olika kombinationer av symtom fére-
kommer och svéarighetsgraden varierar mycket mellan olika personer.

Orofaciala/odontologiska symtom: Vissa ansikisdrag &r karaktéristiska f6r diagnosen.
Talproblem i form av éppen nasalering ar mycket vanligt. Atsvarigheter forekommer.
Avvikelser i tdndernas mineralisering i form av flackar eller gropar i tandemaljen ar vanligt.
Aven avvikelser i tindernas form, sa kallad tapptand och avsaknad av tandanlag till enstaka
tander &r vanligare &n annars. Ofta finner man férsenad tandutveckling. En 6kad férekomst
av geografisk tunga (lingua geografica) samt lattblddande munslemhinnor har rapporterats
liksom dalig munhalsa med mycket karies och gingivit (tandkéttsinflammation).

Orofacial/odontologisk behandling:

e Viktigt att barn tidigt far kontakt med tandvarden fér férstarkt férebyggande vard och
munhalsoinformation. Frekventa infektioner med sadmre kosthall i kombination med
daligt mineraliserad emalj 6kar risken for karies.

e Tand- och bettutveckling ska féljas. Vid avvikelser ska ortodontist konsulteras pa
tidigt stadium f6r planering av eventuell bettkorrigerande behandling.

e Vid gomdefekt ansvarar ett specialistteam fér uppféljning och behandling.

e Lakarkontakt rekommenderas vid medicinska tillstdnd, som t.ex. hjartfel.

e At- och sviljsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam pa sjukhus
(nutritionsteam eller dysfagiteam) eller pa habiliteringen.

Kallor:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid sallsynta
diagnoser.

Agrenskas Dokumentation.
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Aldersfordelning
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Antal: 147

ﬁ I ﬁ Aldrar: 3- 43
W E S RPN Kon: M (71) F (76)

12 13- 19 20- 29 30- 39 40-49 50-
Sammanfattning
Uppgift
Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 55 85 7 147
B: At- och dricksvarigheter! 26 118 3 147
C: Riklig dregling’ 7 139 1 147
D: Andningsunderstéd! 2 1 47 2 50
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 46 3 50
F: Uttalade bettavvikelser? 5 30 15 50
0% 25% 50% 75% 100%

W Ja E Nej

1: Inrapporterat via frageformular
2: Uppgiften inférd i version 2 (2008) av observationsschemat.
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Munhalsa

Munhalsoindex!
Uppagift
0 1 2 3 4 5 6 saknas N
Tandsten 34 0 0 1 0 1 13 50
Gingivit 23 2 3 0 2 0 5 15 50
Plack 15 3 3 1 3 6 6 13 50
Slitage 23 7 6 0 14 50

TI:

Gl

PI:

Sl:

Tandstensindex baserat pa férekomsten av tandsten pa utsidan (buccalt) vid 6
indikatortander. 0 anger total avsaknad av tandsten, 6 anger tandsten vid samtliga
indikatortander.

Gingivitindex (tandkéttsinflammation) baserat pa férekomsten av blédning vid sondering
pa utsidan (buccalt) vid 6 indikatortdnder. 0 anger ingen blédning, 6 anger blédning vid
samtliga indikatortander.

Plackindex baserat pa férekomsten av synligt plack pa utsidan (buccalt) vid 6
indikatortander. 0 anger total avsaknad av plack, 6 anger plack vid samtliga
indikatortander.

Slitageindex, sammanvagning av tandslitage i 6 olika segment i bettet. Bedéms enbart i
permanenta bettet, ej i mjélktander. En sammanvégning baserad pa den bedémning
som finns i flest segment.

0: inget tandslitage eller férsumbar nétning av emaljen i ndgot av segmenten

1: tydligt slitage av emaljen, eventuellt in till dentin pa enstaka stéllen.

2: slitage av dentinen upp till 1/3 av kronans hojd.
3

. Slitage av dentinet mer &n 1/3 av kronans hdjd. Om 3 férekommer i nagot
segment anges 3 som Sl.

1: Munhalsoindex inférdes i den nya versionen av observationsschemat (2008).
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Accept vid tandundersdkning

m 8% Antal

B Ingen 12

B Negativ 9

[ Motvilligare 26

| Positiv 79

B Uppgift saknas 21

0 18% Summa: 147

Karies

3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna

deft!
Undersokta 38 40
Antal med deft=0 22 18
Medelvéarde 1,7 2,2
Standardavvikelse 3,2 2,8
Uppgift saknas 9 16

DMFT2
Undersodkta 42 25 14
Antal med DMFT=0 27 9 1
Standardavvikelse 1,7 3,1 8,2
Medelvarde 1,0 2,5 12,5
Uppgift saknas 14 5 0

1: Antal mjélktdnder med karies eller fylining
2: Antal permanenta tdnder med karies eller fylining
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Bettforhallanden

Antal
Neutralbett 93
Postnormal 32
Prenormal 4

Uppgift saknas 18

Summa: 147

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar

Antal
-20 0
21-30 4
31-40 25
41 -50 11
51 - 0
Uppgift saknas 35
Summa: 75

Profil’
Antal
Normal 31
Konvex 4
Konkav 2

Uppgift saknas 13

Summa: 50
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Barn fran 10 ar och vuxna

Antal
- 20 0
21-30 2
31-40 17
41 - 50 22
51 - 7

Uppgift saknas 24

Summa: 72

Mandibelns lutning’

Antal
Normal 25
Okad 3
Minskad 1

Uppgift saknas 21

1: Uppgiften inférd i version 2 (2008) av observationsschemat.

Summa: 50
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Talsvarigheter

W 3% M 3% Antal

| Saknar tal 5

n Mycket svarforstaeligt tal 19

| Svarférstaeligt tal 30

[ Nagot otydligt tal 54

W 20% ] Inga svarigheter 35

[ | Uppgift saknas 4

Summa: 147

037%
Antal Ja-svar
oL . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=147 (%) N=71(%) N=76(%) saknas

Oppen mun i vila 45 (33) 22 (34) 23 (32) 9
Lag tonus i lapparna 27 (20) 17 (27) 10 (14) 12
Hogt gomvalv 24 (18) 13 (22) 11 (16) 17
Oppet bett 24 (19) 12 (21) 12 (17) 19
Lapp-kak-gomspalt 19 (15) 10 (17) 9 (13) 22
Trangstallning 15 (12) 4 (7) 11 (1le) 24
Glesstéllning 14 (11) 5 (9) 9 (13) 22
Smalt gomvalv 14 (11) 8 (14) 6  (9) 18
Djupbett med gingival kontakt 12 (9) 6 (10) 6 (9) 20
M mentalis hyperaktiv 11 (8) 4  (7) 7 (10) 17
Slemhinneférandringar 9 (7) 4 (7) 5 (7 17
Ansiktsasymmetri 8 (6) 4 (7) 4 (6) 19
Nedsatt gapférmaga 7 (6) 3 (6) 4  (6) 31
Nedsatt rérlighet i tungan 7 (6) 4 (7)) 3 (4) 21
Lag tonus i tuggmuskulaturen 7 (6) 4 (7 3 (9) 30
Hypersensibilitet intraoralt 4 (3) 3 (9) 1 (1) 15
Kranio-facial missbildning 4 (3) 2 (3) 2 (3) 19
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NOT-S

Antal: 17
Aldrar: 4-28
Kén: M (11) F (6)

Total mean score: 3,41

100

N A I
TN A
AN TN A

NOT-S intervju Antal %
I : Sensorik 3 17,6
Il :  Andning 1 5,9
Il : Vanor 5 29,4
IV : Tuggning och svaljning 14 82,4
V  : Dregling 5 29,4
VI : Muntorrhet 3 17,6
NOT-S undersékning Antal %
1 Ansiktet i vila 5 29,4
2 Néasandning 1 5,9
3 Mimik 8 47,1
4 Tuggmuskel- och kakfunktion 1 5,9
5 Oral motorik 3 17,6
6 Tal 13 76,5
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