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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Duchennes 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 90 observationsschema.

Koder:
ICD-10: G71.0A
ORPHA: 98896

Berédknad forekomst: 30:1000 000 invanare. Drabbar endast pojkar.

Orsak: Brist pa proteinet dystrofin vars uppgift ar att stabilisera muskelfibrerna. Avsaknad av dystrofin
leder till nedbrytning av muskelfibrer. Sjukdomen ar arftlig via X-kromosomen. Kvinnor som bar pa
anlaget har inga symtom. | en tredjedel av alla fall uppkommer sjukdomen genom nymutation.

Allmanna symtom: Symtomen debuterar vanligtvis i trearsaldern. Barnet far en vaggande gang, svart
att springa, hoppa och resa sig upp fran golvet. Skuldergérdel, backengérdel och ryggmuskulatur
férsvagas tidigt. Overarmar och lar paverkas tidigare &n underarmar och underben. Pojkarna slutar i
allmanhet ga i 10—12-arsaldern. Med aren tilltar muskelsvagheten. Manga far kontrakturer och skolios.
Andningsmusklerna férsvagas och lungfunktionen férsamras. Aven hjartats funktion kan paverkas.
Malign hypertermikénslighet har rapporterats och skall beaktas vid narkos. Det ar vanligt med reflux,
krékningar och férstoppning. Manga har en nedsatt inlarningsférmaga. Det géller framfér allt den
spréakliga férmagan. Koncentrationssvarigheter och utvecklingsstérning kan férekomma.

Orofaciala/odontologiska symtom: Férsvagning uppstar i de stora tuggmusklerna, ansiktsmusklerna
och tungan. Bettavvikelser upptrader successivt till féljd av muskelsvagheten och ibland till f6ljd av
tungans andrade morfologi (férstorad tunga pga muskelfértvining). Kékarna 6kar i bredd, mer i
underkéken an i éverkaken, vilket ofta leder till korsbett. Darefter dppnar sig oftast bettet i
sidopartierna och sist i framtandsomradet. Gapférmagan kan inskrankas. Manga far
kortisonbehandling vilket kan ge skelettskérhet och darmed méjlig paverkan pa kakbenet. Muntorrhet
ar en vanlig biverkning av medicinering, t.ex. melatonin, samt om man ater flera olika mediciner
samtidigt. Nedsatt muskelkraft och uthallighet i tuggmusklerna samt bristande tandkontakt vid
tuggning innebér att det kan vara svart att sdnderdela fédan. | sent skede av sjukdomen ar det ofta
svart att svalja och talet blir paverkat (dysartri).

Orofacial/odontologisk behandling:

e Problem att klara tandbehandling och tandborstning motiverar férstarkt férebyggande
tandvard. Samarbete mellan tandhygienist och arbetsterapeut rekommenderas.

e Vid tandbehandling ar det viktigt att tdnka pa att en person med hjart- och andningsproblem
har svart att ligga bakatlutad.

e  Gapférmagan bor féljas. Tanjningsdvningar kan bli aktuellt vid begrédnsad gapférmaga.

e Vid behandling med bisfosfonat b&r tandvarden informeras for att tidigt kunna upptécka
eventuella biverkningar av preparatet.

e Malign hypertermikénslighet vid narkos.

e At- och svéljsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam pa sjukhus (dysfagiteam) eller
habilitering.

e Tal- och spraksvarigheter utreds av logoped. Logopeder kan ocksa vid behov utreda och
utprova alternativ och kompletterande kommunikation (AKK).

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
OF
EM
Antal: 90
' Aldrar: 3 - 44
o i, Kon: M (90) F (0)
- 12 13- 19 20- 29 30- 39 40 - 49 50 -
Sammanfattning
Uppgift
Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 11 78 1 90
B: At- och dricksvarigheter! 20 69 1 90
C: Riklig dregling’ 5 84 1 90
D: Andningsunderstéd! 2 8 45 1 54
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 2 51 1 54
0% 25% 50% 75% 100%
c: I
o: T
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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Munhalsa

Munhalsoindex!
Uppagift
0 1 2 3 4 5 6 saknas N
Tandsten 34 6 2 0 0 0 11 54
Gingivit 30 6 3 1 2 0 1 11 54
Plack 19 7 5 3 3 3 3 11 54
Slitage 40 4 0 0 10 54

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
EE 1% Antal
B Ingen 1
B Negativ 1
1] Motvilligare 9
| Positiv 59
B Uppgift saknas 20
Summa: 90
E 66%
Karies
3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna
deft!
Undersokta 7 16
Antal med deft=0 7 13
Medelvarde 0,0 0,6
Standardavvikelse 0,0 1,7
Uppgift saknas 3 16
DMFT2
UndersdOkta 16 22 10
Antal med DMFT=0 16 16 3
Standardavvikelse 0,0 2,2 5,8
Medelvarde 0,0 1,0 5,0
Uppgift saknas 16 14 2

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

Antal

Neutralbett 61
Postnormal 9
Prenormal 13
Uppgift saknas 7

Summa: 90

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar

Antal
-20 0
21-30 0
31-40 7
41 -50 8
51 - 3
Uppgift saknas 5
Summa: 23

Profil’
Antal
Normal 38
Konvex 6
Konkav 4
Uppgift saknas 6
Summa: 54
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Barn fran 10 ar och vuxna

Antal

-20 2
21-30 5
31-40 13
41-50 27
51 - 17
Uppgift saknas 3
Summa: 67

Mandibelns lutning’

Antal

Normal
Okad
Minskad

41
6
0

Uppgift saknas 7

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

Summa: 54
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Talsvarigheter
M 2%

7% [ 3% Antal

W 4% B Saknartal 2

n Mycket svarforstaeligt tal 3

B  Svarforstaeligt tal 4

[123% [ Nagot otydligt tal 21

[} Inga svarigheter 54

[ ] Uppgift saknas 6

Summa: 90

Antal Ja-svar
o . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=90 (%) N=90 (%)  N=0(%) saknas

Oppet bett 40 (49) 40 (49) 0o () 8
Nedsatt stabilitet i nacken 35 (40) 35 (40) 0 () 2
Trangstalining 24 (28) 24 (28) 0 () 5
Makroglossi 21 (24) 21 (24) 0 0) 3
Oppen mun i vila 20 (23) 20 (23) 0o () 2
Lag tonus i lapparna 16 (19) 16 (19) 0 0 5
M mentalis hyperaktiv 15 (18) 15 (18) 0 0) 5
Lag tonus i tuggmuskulaturen 15 (19) 15 (19) 0 () 9
Nedsatt gapférmaga 14 (16) 14 (16) 0 () 2
Nedsatt rorlighet i tungan 12 (14) 12 (14) 0 () 4
Lag tonus i tungan 11 (13) 11 (13) 0 () 4
Glesstallning 9 (10) 9 (10) 0 0 4
Slemhinneférandringar 6 (7) 6 (7 0 () 3
Ho6g tonus i Iapparna 4 (5) 4 (5) 0 () 6
Hoégt gomvalv 4 (5) 4 (5) 0 () 10
Smalt gomvalv 4 (5) 4 (5) 0 () 11
Kort tungfrenulum 3 (3) 3 (3) 0 () 2
Ansiktsasymmetri 3 (3) 3 (3) 0 () 2
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NOT-S
Antal: 46
Total mean score: 2,41 Aldrar: 344
Kén: M (46) F (0)
100
75
50
17 — \_/ \/ ~
0 I I 1
N | I [ IV vV VI 1 3 4 5 6
NOT-S intervju Antal %
I : Sensorik 5 10,9
Il :  Andning 14 30,4
- : Vanor 11 23,9
IV : Tuggning och svaljning 16 34,8
V  : Dregling 4 8,7
VI : Muntorrhet 4 8,7
NOT-S undersokning Anial %
1 Ansiktet i vila 13 28,3
2 Né&sandning 1 2,2
3 Mimik 14 30,4
4 Tuggmuskel- och kakfunktion 9 19,6
5 Oral motorik 7 15,2
6 Tal 13 28,3
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