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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Ehlers-Danlos syndrom
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. Kartlaggningen omfattar 154 observationsschema.

Beraknad forekomst: 100:1000 000 invanare.

Orsak: Autosomalt dominant arftlighetsgang. En del individer har i sina arvsanlag nedarvda
férandringar som ger skorare kollagen. Det kan ocksa ske mutationer i arvsmassan. Ehlers-
Danlos syndrom (EDS) ar namnet pa en grupp bindvavsdefekter som framst kdnnetecknas
av férandringar i hud, leder och blodkarl. Bindvaven ar uppbyggd av kollagen som &r en stor
del av kroppens stédjevavnad. Det finns flera olika typer av EDS och sjukdomens
svarighetsgrad kan variera.

Allmanna symtom: Varierar beroende pa typen av EDS. Bland de vanligare symtomen ses
overrorlighet i leder, kroniska sméartor, muskelsvaghet, hudférandring, skér och dverténjbar
hud samt férsvarad sarlakning. Manga far I&tt blamarken och vid den vaskulara typen av
EDS kan kérlkomplikationer férorsaka problem. Aven mag-/tarmbesvar férekommer.

Orofaciala/odontologiska symtom: Bindvavsdefekten kan paverka tandens hardvéavnader.
Tandemalj kan partiellt saknas eller lossna fran det underliggande dentinet. Tandernas form
kan avvika och rétterna kan vara kortare an normalt. Tandlossning med forlust av
stédjevavnad runt tdnderna utvecklas ibland tidigt och snabbt. D& &ven slemhinnor och
bindvav i munhalan ar skdra kan tandextraktioner eller skador efter trauma medféra dkad risk
for blddningar och férsamrad I&dkning med arrbildning. Tander flyttas ofta extremt l4tt vid
tandreglering. Overrérlighet i kéklederna férekommer och kan férorsaka smarta, upphak-
ningar eller kakledsluxation. Tandgnissling ar vanligt.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Alla EDS-patienter rekommenderas ga regelbundet hos tandldkare som &r insatt i
sjukdomen och bade kliniskt och med réntgen kontrollerar tdnder och deras
stédjevavnader.

e All tandvard bér ske med stérsta forsiktighet och man bér vara medveten om att
lokalbeddvning kan vara smartsam och ge samre effekt &n férvantat.

e Forebyggande atgarder mot karies och tandkéttsinflammation bér séattas in.

e Vid eventuell tandreglering bér svaga krafter anvandas. Lang retentionstid
rekommenderas — stor risk for recidiv.

e En bettskena kan motverka tandgnissel och huvudvark samt avlasta kaklederna vid
kakledsproblem.

e Lakarkontakt rekommenderas vid medicinska tillstdnd, som t.ex. hjartfel.

Kallor:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhalsa och orofacial funktion vid séllsynta
diagnoser.
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Sammanfattning
Uppgift
Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 4 144 6 154
B: At- och dricksvarigheter 18 130 6 154
C: Riklig dregling’ 4 143 7 154
D: Andningsunderstéd! 2 0 82 11 93
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 14 69 10 93
F: Uttalade bettavvikelser? 19 63 11 93
0% 25% 50% 75% 100%

W Ja E Nej

B Uppgift saknas

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

Sida2av7



Ehlers-Danlos syndrom MUN-H-CENTER 2017-12-14

Tl
Gl
Pl
Sl

Munhalsa

Munhalsoindex!
Uppagift
0 1 2 3 4 5 6 saknas N
Tandsten 75 8 2 0 0 0 7 93
Gingivit 67 11 3 1 2 1 1 7 93
Plack 54 11 2 5 5 1 3 12 93
Slitage 55 26 1 2 9 93

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

1% % Antal
Bl Ingen 0
B Negativ 1
1] Motvilligare 4
| Positiv 126
|

Uppgift saknas 23

Summa: 154

B 81%
Karies
3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna

deft!

Undersokta 24 39

Antal med deft=0 17 32

Medelvéarde 1,6 0,6

Standardavvikelse 3,5 1,7

Uppgift saknas 3 22
DMFT?

Undersodkta 43 20 35

Antal med DMFT=0 34 9 4

Standardavvikelse 1,0 2,6 7,0

Medelvarde 0,4 1,9 6,9

Uppgift saknas 18 10 1

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

Antal

Neutralbett 119
Postnormal 24
Prenormal 7
Uppgift saknas 4

Summa: 154

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar Barn fran 10 ar och vuxna
Antal Antal
- 20 0 - 20 0
21-30 2 21-30 4
31-40 20 31-40 13
41 - 50 24 41 - 50 40
51 - 11 51 - 36
Uppgift saknas 2 Uppgift saknas 2
Summa: 59 Summa: 95
Profil Mandibelns lutning’
Antal Antal
Normal 60 Normal 54
Konvex 12 Okad 4
Konkav 2 Minskad 5
Uppgift saknas 19 Uppgift saknas 30
Summa: 93 Summa: 93

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

m 4o, TR 0o, Antal

| Saknar tal 0

1 Mycket svarforstaeligt tal 1

| Svarférstaeligt tal 3

[ Nagot otydligt tal 15

[} Inga svarigheter 129

[ ] Uppgift saknas 6

Summa: 154

M 83%
Antal Ja-svar
o . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=154 (%) N=69 (%) N=85(%) saknas

Overrérlig kékled 34 (25) 10 (16) 24 (32) 16
Trangstallning 30 (20) 16 (25) 14 (17) 5
Oppen mun i vila 24 (16) 13 (19) 11 (13) 3
Slemhinneférandringar 18 (12) 8 (12) 10 (12) 5
Smalt gomvalv 15 (10) 9 (14) 6 (7) 9
Hogt gomvalv 14 (10) 6 (9) 8 (10) 9
Djupbett med gingival kontakt 14 (9) 7 (10) 7 (8) 3
Lag tonus i tuggmuskulaturen 13 (9) 6 (9) 7 (9) 9
Lag tonus i lapparna 12 (8) 9 (14) 3 (4) 7
Oppet bett 10 (7) 4 (6) 6 (7) 5
Nedsatt stabilitet i nacken 9 (6) 1 (1) 8 (10) 3
Nedsatt gapférmaga 8 (5) 3 (5) 5 (6) 8
Glesstéllning 7 (5) 3 (5) 4 (5) 4
Ansiktsasymmetri 6 (4) 2 (3) 4 (5) 3
Nedsatt rérlighet i tungan 5 (3) 3 (5) 2 (2) 5
M mentalis hyperaktiv 4 (3) 3 (4) 1 (1) 4
Kort tungfrenulum 3 (2) 2 (3) 1 (1) 4
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NOT-S

Antal: 35
Aldrar: 4-69
Kén: 1(18) F (17)

Total mean score: 2,69

100

75

L/ A

I i miwv v vi 1 2 3 4 5 6

NOT-S intervju Anial %
I : Sensorik 11 31,4
I : Andning 6 17,1
I : Vanor 17 48,6
IV : Tuggning och svaljning 19 54,3
V  : Dregling 5 14,3
VI : Muntorrhet 14 40,0
NOT-S undersokning Antal %
1 Ansiktet i vila 6 17,1
2 Néasandning 1 2,9
3 Mimik 5 14,3
4 Tuggmuskel- och kakfunktion 4 11,4
5 Oral motorik 2 5,7
6 Tal 7 20,0
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