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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Beckers muskeldystrofi
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. Kartldggningen omfattar 21 observationsschema.

Koder:
ICD-10: G71.0B
ORPHA: 98895

Beraknad férekomst: 3-5:100 000 levande fédda. Drabbar endast pojkar.

Orsak: Orsakas genom en mutation i dystrofingenen. Den typ av mutationer som férekommer vid
Beckers muskeldystrofi medfor att muskelfibrerna innehaller vasentligt mindre av proteinet dystrofin &n
normalt. Dystrofin har betydelse fér muskelfibrernas hallfasthet. Avsaknad av dystrofin leder till att
muskelfibrerna lattare bryts ner. Dystrofingenen &r beldgen pa X-kromosomen. | cirka en tredjedel av
fallen har en nymutation orsakat sjukdomen.

Allméanna symtom: Symtomen vid Beckers muskeldystrofi liknar mycket dem vid Duchennes
muskeldystrofi men ar mildare. Uttalade symtom kan dock ibland férekomma. Hos ett fatal noteras
muskelsvaghet i smabarnsaldern men hos manga debuterar symtomen mycket senare. Muskelsvaghet-
en borjar nastan alltid i benen. Cirka 20 procent kommer att ha visst behov av rullstol, aldern da detta
intraffar varierar kraftigt. Med 6kande alder blir oftast &ven dverkropp och armar férsvagade. Eftersom
dystrofin normalt finns i skelettmuskulatur och hjartmuskel, samt i mindre mangd aven i centrala
nervsystemet och glatt muskulatur, kan symtom fran hjartat och centrala nervsystemet férekomma. En
mycket liten andel har en nedsatt inlarningsférmaga. Det géller framfér allt den sprakliga férméagan.
Nagra far symtom i form av beteendeavvikelser s& som ADHD och autismspektrumstérning. De flesta
har inga symtom fran andningsvégarna.

Orofaciala/odontologiska symtom: Muskelsvaghet i tuggmuskler och ansiktsmuskler, framfér allt om
den foreligger i tidig alder, kan leda till bettavvikelser. Muskelkraften och uthalligheten i tuggmuskulaturen
kan successivt avta. Det blir da svarare att sénderdela fédan, vilket s smaningom kan leda till férandr-
ade kostvanor. Vid nedsatt muskelstyrka i armar och hander férsvaras tandborstningen.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Problem att s& smaningom klara tandborstning och tandbehandling pa grund av uttréttbara och
svaga muskler i armar och kakar motiverar férstarkt férebyggande tandvard.

e Orofaciala hjalpmedel utprovas vid behov. Bland annat kan en elektrisk tandborste vara till stor
hjalp.

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

e Vid behandling med bisfosfonat bér tandvarden informeras f6r att tidigt kunna upptacka
eventuella biverkningar av preparatet.

e Atsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam (dysfagiteam).

e Tal- och spraksvarigheter utreds av logoped.

Kallor:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.
MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid séllsynta diagnoser.
Agrenskas Dokumentation.
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Aldersfordelning
mF
mM
Antal: 21
. ' Aldrar: 3 - 61
j . Kon: M (21) F (0)
. 12 13- .19 20-29 30-39 40-49 50-
Sammanfattning
Uppgift
Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 1 20 0 21
B: At- och dricksvarigheter! 0 20 1 21
C: Riklig dregling’ 0 21 0 21
D: Andningsunderstéd! 2 1 9 0 10
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 0 10 0 10
0% 25% 50% 75% 100%
c: | I N
o:
E:
W Ja E Nej B Uppgift saknas

Viss forsiktighet bor iakttas vid tolkning av diagrammet eftersom antal individer ar farre &n 100.

1: Inrapporterat via frageformular
2: Uppgiften inférd i version 2 (2008) av observationsschemat.
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Tl
Gl
Pl
Sl

Munhalsa
Munhalsoindex!
Uppagift
0 1 3 4 5 6 saknas N
Tandsten 9 0 1 0 0 0 0 10
Gingivit 9 0 1 0 0 0 0 0 10
Plack 6 2 0 2 0 0 0 0 10
Slitage 8 1 0 1 0 10
Tl:  Tandstensindex baserat pa férekomsten av tandsten pa utsidan (buccalt) vid 6

Gl

PI:

Sl:

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

B 0% Antal

B Ingen 0

B Negativ 0

1] Motvilligare 0

| Positiv 18

B Uppgift saknas 3

Summa: 21

Karies

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

deft!
Undersokta 1 10
Antal med deft=0 1 8
Medelvéarde 0,0 0,2
Standardavvikelse 0,0 0,4
Uppgift saknas 1 3

DMFT2
Undersodkta 10 3 1
Antal med DMFT=0 10 1 0
Standardavvikelse 0,0 3,6 0,0
Medelvarde 0,0 3,0 17,0
Uppgift saknas 3 2 0

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

Sida 4 av 6



Beckers muskeldystrofi MUN-H-CENTER 2018-10-15

Bettforhallanden

Antal

Neutralbett 18
Postnormal 3
Prenormal 0
Uppgift saknas 0

Summa: 21

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar Barn fran 10 ar och vuxna

Antal Antal
-20 0 -20 0
21-30 0 21-30 0
31-40 4 31-40 1
41 -50 2 41 -50 7
51 - 0 51 - 6
Uppgift saknas 1 Uppgift saknas 0
Summa: 7 Summa: 14

Profil Mandibelns lutning’
Antal Antal
Normal 10 Normal 8
Konvex 0 Okad 1
Konkav 0 Minskad 0
Uppgift saknas 0 Uppgift saknas 1
Summa: 10 Summa: 10

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

mo, B0 Antal
° B Saknartal 0
n Mycket svarforstaeligt tal 0
| Svarférstaeligt tal 0
] Nagot otydligt tal 4
[} Inga svarigheter 16

[ ] Uppgift saknas 1
Summa: 21

Antal Ja-svar

o . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=21 (%) N=21 (%) N=0 (%) saknas
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