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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Primar ciliar dyskinesi
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 13 observationsschema.

Synonymer: Immotile-cilia syndrom, Kartageners syndrom, Medfédd cilieorérlighet
Beraknad féorekomst: 4-6:100 000 levande fédda.

Orsak: Sjukdomen orsakas av férandringar (mutation) i arvsanlagen. Inblandade gener har
identifierats pa kromosomerna 5, 9 och 17. Mutationen orsakar en medfédd stérning i
flimmerharens funktion. Sjukdomen arvs i huvudsak autosomalt recessivt. Nya mutationer
kan eventuellt ha en annan arftlighetsgang.

Allmanna symtom: Flimmerhar finns i flera av kroppens olika organ, t ex i luftvdgarna (dnda
fran nasa och bihalor ner till luftréren), i spermiens svans och i luktceller. Barnen kan redan
fran fédseln ha problem att rensa lungorna fran slem. Under de férsta aren ar det vanligt med
inflammationer fran éron och érontrumpet liksom slemrik hosta som blir kronisk. Upprepade
lunginfektioner leder till férsdmrad lungfunktion och eventuellt dalig syresattning. Bihale-
infektioner och nedsatt luktsinne &r vanligt liksom 6égonavvikelser. Man har ofta nedsatt frukt-
samhet. Halften av personerna med Kartageners syndrom har spegelvanda inre organ. |
dessa fall upptécks diagnosen ofta tidigt.

Orofaciala/odontologiska symtom: Personer med Primér cilidr dyskinesi har inte mer oro-
faciala eller odontologiska problem an personer i allménhet.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Eftersom sjukdomen innebar att infektioner kan vara mer langdragna och allvarligare,
framfér allt om lungfunktionen ar paverkad, bér tandvardsomhandertagandet ha en tydlig
inriktning p& prevention.

e Personer med diagnosen bér tidigt ha kontakt med tandvarden fér bedémning och
terapiplanering

¢ Vid infektioner i munhalan bér antibiotikabehandling évervagas.

Besok hos tandvarden bér planeras in med hénsyn till nar pa dygnet personen mar bast
med tanke pa medicinering och sjukdomssymtom.

Kallor:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid séllsynta
diagnoser.
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mun-h
Aldersfordelning
OF
EM
Antal: 13
I Aldrar: 4 - 11
r r r c r c r e r e r e r e : Kén: M (10) F (3)
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 1 12 0 13
B: At- och dricksvarigheter 1 12 0 13
C: Riklig dregling’ 0 13 0 13
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

mo% H8% Antal

Bl Ingen 0

B Negativ 1

1] Motvilligare 0

| Positiv 10

B Uppgift saknas 2

Summa: 13

E77%
Karies
3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna

deft!

Undersdkta 5 6

Antal med deft=0 4 2

Medelvéarde 0,2 2,2

Standardavvikelse 0,4 2,0

Uppgift saknas 1 1
DMFT?

Undersodkta 7 0 0

Antal med DMFT=0 6

Standardavvikelse 1,0

Medelvarde 0,4

Uppgift saknas 0

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

Antal

Neutralbett 10
Postnormal 1
Prenormal 1
Uppgift saknas 1

Summa: 13

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 0 31-40 0
41 - 50 1 41 - 50 1
51 - 0 51 - 0
Uppgift saknas 7 Uppgift saknas 4
Summa: 8 Summa: 5

1: Uppgiften inférd i version 2 (2008) av observationsschemat.
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Talsvarigheter
meo, 0% D08% Antal
| Saknar tal 0
n Mycket svarforstaeligt tal 0
| Svarférstaeligt tal 0
[ Nagot otydligt tal 1
[} Inga svarigheter 11
[ ] Uppgift saknas 1
Summa: 13
M 84%
Antal Ja-svar
o . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=13 (%) N=10 (%) N=3 (%) saknas
Oppen mun i vila 7 (54) 5 (50) 2 (67) 0
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