Epidermolysis bullosa MUN-H-CENTER 2017-12-14

Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Epidermolysis bullosa
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 20 observationsschema.

Beraknad forekomst: 50:1000 000 invanare.

Orsak: Saval autosomal dominant som recessiv arftlighet féorekommer. Nymutationer ar
relativt vanliga. Junktional EB och de svéarare formerna av dystrofisk EB nedéarvs vanligen
recessivt.

Allmanna symtom: Gruppen EB omfattar ett 20-tal sjukdomar k&nnetecknade av érftlig be-
nagenhet fér blasbildningar i huden och i vissa fall &ven slemhinnor. | en férenklad form kan
man dela in EB i tre huvudgrupper beroende pa blasornas lokalisation i olika hudlager,
svarighetsgrad och tendens till &rrbildningar: a) EB simplex; b) Junktional EB; c) Dystrofisk
EB.

Orofaciala/odontologiska symtom: Tandproblem kan upptrada vid saval junktional EB som
vid dystrofisk EB. Emaljdefekter i form av tunnare emalj eller hypoplasier ar vanliga.
Tanderna kan vara gulbrunt missfargade. Saval mjélktander som permanenta tander kan
vara drabbade, allt ifrdn nagra fa till samtliga tdnder. Emaljdefekterna kan medféra att
tanderna blir extra kénsliga. Smartsamma sar och blasor i munslemhinnorna, ofta med
arrbildning, kan férekomma vid saval junktional EB som vid dystrofisk EB. Dessa kan leda till
svarigheter att gapa och en minskad férmaga att réra tunga och lappar vilket i sin tur ger at-
och svaljsvéarigheter. Sar och blasor samt defekta naglar och sammanvéxning av fingrar &ar
faktorer som kan foérsvara den dagliga munhygienen. Risken for tandkéttsinflammation kan
d& vara 6kad liksom risken for karies vid emaljdefekter och &tproblem.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Viktigt att barn tidigt far kontakt med tandvarden fér férstarkt férebyggande vard och
munhalsoinformation

e Varsamt handlag, ytanestetikum och lustgasanalgesi minskar risken fér smérta och
vavnadstrauma vid tandbehandling. Tandrengdring kan utféras med en noga
utprovad elektrisk tandborste eventuellt i kombination med mundusch (Waterpik). Om
slemhinnan ar for skor for att tala mekanisk tandrengéring kan l1amplig ordination av
klorhexidin rekommenderas. Om arrbildning med nedsatt elasticitet i lappar, kinder
och tunga féreligger kan eventuellt fuktgel eller smérjande saliversattning mjuka upp
vavnaderna. Ett skonsamt hjalpmedel vid rengéring av munslemhinnor och tunga ar
skaftad skumgummitork

e At- och sviljsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam pa sjukhus eller
habilitering

Kallor

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhalsa och orofacial funktion vid séllsynta
diagnoser.

Informationsskrift frain TAKO-senteret, Oslo: "Epidermolysis bullosa (EB) og tannhelse”.
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Aldersférdelning
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EM

Antal: 20
Aldrar: 3 - 34

7 ) NP ¥ Y BN Kn: M (8) F (12)

3-6 7-9 10-12 13-15 16-19 20- 29 30- 39 40-49 50-

Sammanfattning
Uppgift

Ja Nej saknas N
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 2 18 0 20
B: At- och dricksvarigheter 3 17 0 20
C: Riklig dregling’ 1 19 0 20

0% 25% 50% 75% 100%
A:
B:
C:
M 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
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Accept vid tandundersdkning
- 0° W 5%
m 0% Antal
= 10% Bl Ingen . 1
B Negativ 0
1] Motvilligare 2
| Positiv 17
B Uppgift saknas 0
Summa: 20

E 85%
Karies
3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna

deft!

Undersdkta 3 11

Antal med deft=0 3 6

Medelvéarde 0,0 1,4

Standardavvikelse 0,0 1,9

Uppgift saknas 1 3
DMFT?

Undersdkta 12 1 1

Antal med DMFT=0 9 1 0

Standardavvikelse 0,4 0,0 0,0

Medelvarde 0,3 0,0 15,0

Uppgift saknas 2 0 0

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

Sida 3 av 5



Epidermolysis bullosa MUN-H-CENTER 2017-12-14

Bettforhallanden

Antal

Neutralbett 15
Postnormal 4
Prenormal 0
Uppgift saknas 1

Summa: 20

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar Barn fran 10 ar och vuxna
Antal Antal
- 20 0 -20 0
21 -30 2 21-30 0
31-40 4 31-40 3
41 -50 3 41 -50 3
51 - 0 51 - 1
Uppgift saknas 3 Uppgift saknas 1
Summa: 12 Summa: 8

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

Sida4 av5s



Epidermolysis bullosa MUN-H-CENTER 2017-12-14 @

mun-h
Talsvarigheter

" 0% 5% G Antal

M Saknartal 1

015% @ Mycket svarforstaeligt tal 0

B  Svarforstéeligt tal 1

1 Nagot otydligt tal 3

B  Inga svarigheter 15

B  Uppgift saknas 0
Summa: 20

B 75%

Antal Ja-svar

Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift

Kliniska variabler N=20 (%) N=8 (%) N=12 (%) saknas
Slemhinneférandringar 10 (50) 3 (38) 7 (58) 0
Oppen mun i vila 6 (30) 3 (38) 3 (25) 0
Nedsatt rérlighet i tungan 4 (20) 1 (13) 3 (25) 0
Oppet bett 4 (21) 1 (14) 3 (25) 1
Lag tonus i lapparna 3 (15) 2 (25) 1 (8) 0
Glesstallning 3 (15) 2 (25) 1 (8) 0
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