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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Neurofibromatos 1
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 88 observationsschema.

Synonymer: von Recklinghausens sjukdom. Det finns tva typer till; NF2 och NF3.
Beréknad férekomst: 30:100 000 invanare.

Orsak: Genetisk defekt. Genen som orsakar tillstdndet sitter pa den langa armen av
kromosom 17. Dominant arftlighetsgang. 50-60 % uppstar genom nymutation.

Allmanna symtom: Halften av personerna med NF1 har inga symtom men ca 20 % har
svara komplikationer. CAL-flackar (café au lait) ar ofta férsta symtomet, det ar celler med
stort melanininnehall. Neurofibrom i huden (kutana neurofibrom) &r vanligt, det &r godartade
knutor som bildas i stédjevavnaderna runt nerverna. Dessa kan vara flera hundra till antalet.
Hos en tredjedel av personer med NF1 férekommer plexiforma neurofibrom. De &r inte lika
avgransade som neurofibromen i huden, &r I6sare i konsistensen och ar ett slags natverk
mellan kérl och nerver. Dessa kan vaxa Overallt i kroppen. Det kan finnas paverkan pa syn-
och hérselnerverna, centrala nervsystemet och skelettutvecklingen. Personer med
diagnosen ar ofta kortare till véaxten &n normalt, och man har ofta en ékad trétthet. Endokrina
tumorer férekommer. Viss utvecklingsférsening, inlarningssvarigheter och koncentrations-
svarigheter kan férekomma, liksom epilepsi och avvikelser i kbnsmognaden. Skolios ses
ibland. Risken &r dkad for att fa hégt blodtryck.

Orofaciala/odontologiska symtom: Neurofibrom kan férekomma i munslemhinnan, och
vanligen gors inget at dessa om de inte vaxer eller ger obehag. Neurofibrom kan ockséa
uppsta i kdkbenet. De kan upptéackas med 6versiktsréntgen och skall i férekommande fall
kontrolleras regelbundet. Férstorade papiller kan ses pa tungan. Tidigt tandframbrott har
rapporterats liksom tandstallningsfel. Atsvarigheter, talsvarigheter och dregling férekommer
och ibland sémnapné (frekventa andningsuppehall under sémn).

Orofacial/odontologisk behandling:
e Viktigt med tidig kontakt med tandvarden fér eventuell forstérkt férebyggande vard.
e Tand- och bettutveckling skall f6ljas. Vid avvikelser ska ortodontist konsulteras pa
tidigt stadium f6r planering av eventuell bettkorrigerande behandling.
e Snarkproblematik bér féljas upp av lakare.
e Munmotorisk trédning och stimulering vid atsvarigheter, talsvarigheter och dregling.
e Tal-, sprak- och kommunikationstraning ar ibland 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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Uppgift

Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 9 79 0 88
B: At- och dricksvarigheter 11 77 0 88
C: Riklig dregling’ 5 83 0 88
D: Andningsunderstod? 2 0 38 0 38
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 1 36 1 38
F: Uttalade bettavvikelser2 6 19 13 38
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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 23 7 0 0 0 0 0 8 38
Gingivit 14 9 1 3 2 1 0 8 38
Plack 18 6 2 2 1 1 1 7 38
Slitage 25 4 1 0 8 38

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

m 7% ll?ll196|595 Antal

B Ingen 2

B Negativ 1

1] Motvilligare 4

| Positiv 75

B Uppgift saknas 6
Summa: 88

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

deft!

Undersokta 20 30

Antal med deft=0 17 16

Medelvéarde 0,3 1,3

Standardavvikelse 1,1 1,8

Uppgift saknas 5 13
DMFT?

Undersdkta 39 6 12

Antal med DMFT=0 32 4 1

Standardavvikelse 0,8 0,8 6,7

Medelvarde 0,3 0,5 9,5

Uppgift saknas 4 1 1

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

Antal

Neutralbett 53
Postnormal 10
Prenormal 21
Uppgift saknas 4

Summa: 88

Maximal gapning

Barn yngre an 10 ar Barn fran 10 ar och vuxna

Antal Antal
-20 0 -20 0
21-30 1 21-30 0
31-40 10 31-40 7
41 -50 26 41-50 18
St - 6 51 - 14
Uppgift saknas 5 Uppgift saknas 1
Summa: 48 Summa: 40

Profil Mandibelns lutning’
Antal Antal
Normal 26 Normal 25
Konvex 2 Okad 4
Konkav 3 Minskad 0
Uppgift saknas 7 Uppgift saknas 9
Summa: 38 Summa: 38

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

. wao/o . 60/0 Antal

| Saknar tal 0

n Mycket svarforstaeligt tal 3

| Svarférstaeligt tal 5

] Nagot otydligt tal 19

[} Inga svarigheter 61

[ ] Uppgift saknas 0
Summa: 88

Antal Ja-svar

Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift

Kliniska variabler N=88 (%) N=48(%) N=40 (%) saknas
Slemhinneférandringar 25 (30) 14 (30) 11 (29) 4
Ansiktsasymmetri 14 (le) 9 (19) 5 (13) 1
Oppen mun i vila 14 (16) 7 (15) 7 (18) 2
Glesstallning 13 (16) 7 (16) 6 (16) 6
Trangstalining 12 (14) 7 (16) 5 (13) 5
Oppet bett 11 (13) 5 (11) 6 (15) 3
Lag tonus i lapparna 10 (12) 7 (16) 3 (8) 3
Nedsatt rérlighet i tungan 10 (12) 7 (15) 3 (8) 3
Hogt gomvalv 7 (8) 4 (9) 3 (8) 5
M mentalis hyperaktiv 6 (7) 3 (6) 3 (8) 3
Smalt gomvalv 4 (5) 3 (6) 1 (3) 4
Lag tonus i tuggmuskulaturen 3 (4) 3 (7 0 () 6
Djupbett med gingival kontakt 3 (4 3 (7 0 0) 5
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