Prader-Willis syndrom MUN-H-CENTER 2017-12-14 (RO

Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Prader-Willis syndrom
Rapport fran frageformular
h Rapport baserad pa data hamtade 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 genom att personen sjalv, anhorig eller vardare fyllt i Mun-H-

Centers frageformular om tandvard, matsituation och dregling. Kartlaggningen omfattar 27
frageformular.

Beraknad forekomst: 6-8:100 000 levande fodda.

Orsak: Syndromet kan bero pa flera olika typer av avvikelser pa kromosom 15. Den eller de
gener som orsakar syndromet &r &nnu inte identifierade. Det finns teorier om att nagon
signalsubstans i centrala nervsystemet saknas eller inte fungerar tillfredsstallande.

Allmanna symtom: Stora variationer mellan olika personer och olika aldrar. Uttalad
muskelslapphet (hypotonus) fran fédseln. Efter 1-2 ars alder utvecklas en uttalad atstérning
med omattlig aptit trots lagt energibehov (50-60 % av vad som anses normalt) och svarighet
att krdkas. Utan dietbehandling leder detta till extrem fetma och ékad risk fér diabetes typ Il
samt hjart-karlsjukdomar. Belastningsskador i ben och fétter ar vanligt, liksom skolios. Kort-
vuxenhet och en lag produktion av kdbnshormoner (hypogonadism) hor till symtombilden.
Sdémnbehovet &r stort och personer med PWS blir ofta snabbt uttréttade. Epilepsi kan
forekomma. Stérd temperaturreglering och hdég smarttréskel ar vanligt. Manga med PWS
reagerar annorlunda pa lakemedel och narkosgaser. Den motoriska utvecklingen ar ofta
férsenad. Finmotorik fungerar ofta battre an grovmotorik Den intellektuella utvecklingen
varierar, svar utvecklingsstérning férekommer. Humdrsvangningar och beteendestérningar ar
vanligt och kan skapa svarigheter i umganget med andra.

Orofaciala/odontologiska symtom: Det finns vissa ansiktsdrag som ar kdnnetecknande fér
PWS. Muskelslappheten hos nyfédda gor att de flesta spadbarn inte kan ammas, manga
behdver specialnappflaska eller sondmatning. Tuggsvarigheter och andra munmotoriska
problem &r vanliga pga muskelslappheten. Tal- och sprakutveckling ar ofta férsenad. Tranga
andningsvagar i nashéla och svalg kan medféra snarkning och dkad risk féor somnapné (téta
andningsuppehall under sémn). Férsenat tandframbrott, defekter i tandemaljen, dvertal av
tander och sma tander &r vanligt. Manga har hégt gomvalv och tandstaliningsfel. Personer
med PWS har minskad salivbildning och saliven ar tjockare och klibbigare. Det finns en 6kad
risk for karies pa grund av atproblematiken, emaljdefekter och den minskade salivbildningen.

Orofacial/odontologisk behandling:

o Viktigt att barn med PWS tidigt far kontakt med tandvarden fér kostinformation och
forstarkt férebyggande vard mot karies och tandkéttsinflammation.

e Tandgnissling bor féljas upp och vid behov behandlas med bettskena.

e Snarkproblematik bér féljas upp av lakare.

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

e Munmotorisk trédning kan vara aktuellt vid atsvarigheter, talsvarigheter, utslatad mimik
och dregling.

e Tal-, sprak- och kommunikationstraning ar ofta motiverat.

Kallor:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

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

Agrenskas Dokumentation.
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Aldersférdelning
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Tillaggsdiagnoser

Uppgift
Medicinsk funktionsnedséttning Ja Neij saknas
Medfé6tt hjartfel 1 25 1
Annan hjart-kérlsjukdom 0 26 1
Epilepsi 0 26 1
Astma 4 22 1
Behov av andningsunderstod 0 26 1
Allergi 6 20 1

Uppgift
Neuropsykiatrisk diagnos Ja Neij saknas
ADHD/ADD 0 25 2
Autistiskt syndrom 0 23 4
Autistiska drag 8 13 6
Asperger syndrom 0 23 4
Tourette syndrom 0 24 3

Uppgift
Allmén funktionsnedsattning Ja Neij saknas
Utvecklingsstérning 10 7 10
Motorisk funktionsnedsattning 16 2 9
Synnedsattning 12 11 4
Hoérselnedsattning 3 22 2
Kommunikationssvarigheter 12 4 11

Sida2av7



Prader-Willis syndrom MUN-H-CENTER 2017-12-14 RO

Om tandvard och munhélsa

Tycker du att du far den tandvard du behéver?

Antal
Ja, i hég grad 22
Ja, i viss man 5
Nej, inte sarskilt 0
Nej, inte alls 0
Uppgift saknas 0
Summa: 27

Hur manga ganger per ar brukar du besoka tandvarden?

Antal
Tre eller flera ganger per ar 5
Tvéa ganger per ar 12
En gang per ar 5
Mer sallan &n 1 gang per ar 2
Uppgift saknas 3
Summa: 27

Nar rontgades dina tander senast?

Antal
Under de senaste tva aren 12
For mer an tva ar sedan 2
Har aldrig réntgat tdnderna 13
Uppgift saknas 0
Summa: 27
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Skoter du dina tander pa ett bra satt?

Antal
Ja, i hég grad 17
Ja, i viss man 10
Nej, inte sarskilt 0
Nej, inte alls 0
Uppgift saknas 0
Summa: 27
Vem borstar dina tander?
Antal
Jag borstar alltid sjalv 1
Jag borstar sjalv ibland, och ibland far jag hjalp 10
Jag far alltid hjalp av nagon annan 16
Uppgift saknas 0
Summa: 27
Hur ofta borstas dina tander?
Antal
Tre eller flera ganger per dag 1
Tva ganger per dag 24
En gang per dag 2
Mer séllan &n varje dag 0
Uppgift saknas 0
Summa: 27
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Om tandvard och munhalsa

Har du ont frdn munnen?
Ké&nner du dig torr i munnen?

Har du slagit i dina permanenta framtander
allvarligt nagon gang?

Tycker du att du har ett avvikande bett?
Har du haft tandstéllning?

Tycker du att du har behov av
tandreglering/tandstallning?

Uppgift
Ja Nej saknas
22 2
13 5
24 1
22
27
20

Gnisslar eller pressar du tdnderna pa natten?

Antal
Aldrig 18
Nagon gang i veckan 6
Varje natt 1
Uppgift saknas 2
Summa: 27

Gnisslar eller pressar du tédnderna pa dagtid?

Antal
Aldrig 20
Nagon gang i veckan 5
Varje dag 1
Uppgift saknas 1
Summa: 27
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Hur det gar att ata

Har du nagra problem med att dta?

m 4o, D0% B 15% Antal
M Ja, i hég grad 0
™ Ja, i viss man 0
B Nej, inte sarskilt 4
M Nej, inte alls 22
B Uppgift saknas 1
Summa: 27
B 81%
Uppagift
Ja Nej saknas
Hostar du dagligen i samband med maltid? 1 25 1
Far du kvaljningar dagligen i samband med maltid? 0 23 4
Far du sura uppstétningar dagligen? 0 26 1
Kraks du ofta (minst 2 ganger i veckan)? 0 26 1
Har du dalig aptit? 0 26 1
Drojer det lange innan du kan svélja en tugga? 1 25 1
Pressar du fram tungan nar du skall svélja s& att mat hamnar 1 23 3
utanfér munnen?
Har du svart att tugga, dvs finférdela kosten med hjélp av 2 24 1
kindtédnderna?
Har du svart att ta av maten fran skeden med lapparna? 0 25 2
Har du problem med att mat och dryck lacker ut genom 1 25 1
mungiporna?
Brukar mat ligga kvar i munnen efter méltiderna? 3 21 3
Far du naringstillférsel pa annat satt &n via munnen? 0 26 1
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Om dregling
Dreglar du?
Antal
Dreglar aldrig 23
Dreglar ibland - inte varje dag 2
Dreglar ofta - varje dag 0
Konstant dregling 0
Uppgift saknas 2
Summa: 27
Hur mycket dreglar du?
Antal
Latt dregling, bara pa lapparna 1
Mattlig dregling, pa lapp och haka 1
Riklig dregling 0
Mycket riklig dregling 0
Uppgift saknas 0
Summa: 2
Ar dregling ett problem for dig?
Antal
Ja, i hég grad 0
Ja, i viss man 1
Nej, inte sarskilt 0
Nej, inte alls 1
Uppgift saknas 0
Summa: 2

Ar dregling ett problem fér din familj eller omgivning?

Antal

Ja, i hég grad
Ja, i viss man
Nej, inte sarskilt
Nej, inte alls
Uppgift saknas

N[O = =+ OO

Summa:
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