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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Retts 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. Kartldggningen omfattar 83 observationsschema.

Beraknad forekomst: 10:100 000 flickor/kvinnor.

Orsak: Ofullstandigt kAnd. En mutation i MECP2-genen pa X-kromosomen (Xg28) kan pa-
visas hos 80 %. Genmutationen orsakar att nervcellernas kontaktnat i hjarnan blir under-
utvecklat och felkonstruerat.

Allmédnna symtom: De férsta symtomen debuterar vid 1-2 arsaldern. Sjukdomen utvecklas
darefter i fyra stadier: stagnationsfasen (1), regressionsfasen (ll), stationara fasen (lll) och
motoriska férsdmringsfasen (IV). Syndromet medfér oférmaga till att utféra viljiemassigt
motoriska rérelser och handlingar (apraxi), epilepsi, rérelsehinder, utvecklingsstérning samt
svarighet med autonom reglering av andning, blodtryck och puls. Manga utvecklar skolios.
Stereotypa hand- och munrérelser ar karaktaristiskt foér diagnosen.

Orofaciala/odontologiska symtom: Uttalade svarigheter att viljemassigt styra mun-
motoriken (oral dyspraxi) medfér atsvéarigheter, dregling och problem med munrengéring. De
flesta saknar tal. Atsvarigheter kan ocksa vara orsakade av mag-tarmproblem och stérd and-
ningsrytm. Flertalet har svar tandgnissling som kan ge slitage pa tdnderna och manga har
ofrivilliga tungrérelser. Overbett och éppet bett &r vanligare éan hos allméanheten.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Problem att klara tandbehandling och tandborstning motiverar férstarkt férebyggande
tandvard.

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

e Tand- och bettutveckling ska féljas. Vid avvikelser ska ortodontist konsulteras pa
tidigt stadium f6r planering av eventuell bettkorrigerande behandling.

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

e Orofacial terapi, munmotorisk stimulering och kommunikationstréning ar ofta
motiverat.

Kallor

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid sallsynta
diagnoser.

Agrenskas Dokumentation.
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Sammanfattning
Uppgift
Ja Nej saknas
A: Svarforstaeligt tal/saknar tal 80 1 2 83
B: At- och dricksvarigheter! 60 20 3 83
C: Riklig dregling’ 60 20 3 83
D: Andningsunderstod' 2 3 20 3 26
E: Tandgnissling/pressning varje dag’ 2 8 14 4 26
0% 25% 50% 75% 100%

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
TI Tandsten 7 1 0 0 0 0 0O 18 26
Gl Gingivit 4 1 3 0 0 0 0O 18 26
PI Plack 3 2 1 1 1 0 0O 18 26
Sl Slitage 2 3 5 2 14 26

Tl:  Tandstensindex baserat pa férekomsten av tandsten pa utsidan (buccalt) vid 6

indikatortander. 0 anger total avsaknad av tandsten, 6 anger tandsten vid samtliga
indikatortander.

Gl  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.

Pl:  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.

Sl:  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

=7 Antal
B Ingen 15

B Negativ 25

1] Motvilligare 29

| Positiv 8

B Uppgift saknas 6

Summa: 83

Karies

3-6 ar 7-12 ar 13-19ar Vuxna

deft!
Undersokta 20 17
Antal med deft=0 20 15
Medelvéarde 0,0 0,5
Standardavvikelse 0,0 1,9
Uppgift saknas 8 10

DMFT2
Undersodkta 20 11 13
Antal med DMFT=0 19 9 9
Standardavvikelse 0,2 2,3 3,8
Medelvarde 0,1 0,8 2,3
Uppgift saknas 7 3 1

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

Antal
Neutralbett 38
Postnormal 21
Prenormal 7

Uppgift saknas 17

Summa: 83

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 4 31-40 4
41 - 50 1 41 - 50 2
51 - 0 51 - 1
Uppgift saknas 36 Uppgift saknas 35
Summa: 41 Summa: 42

Profil Mandibelns lutning’
Antal Antal
Normal 24 Normal 24
Konvex 0 Okad 0
Konkav 0 Minskad 0
Uppgift saknas 2 Uppgift saknas 2
Summa: 26 Summa: 26

1: Uppgiften inférd i version 2 (2008) av observationsschemat.
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Talsvarigheter
6% Antal
Sl

| Saknar tal 75

n Mycket svarforstaeligt tal 3

| Svarférstaeligt tal 0

[ Nagot otydligt tal 0

[} Inga svarigheter 0

[ ] Uppgift saknas 5

Summa: 83

W 90%
Antal Ja-svar
oL . Totalt  Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Uppgift
Kliniska variabler N=83 (%)  N=0(%) N=83 (%) saknas

Nedsatt rorlighet i tungan 56 (81) 0 0) 56 (81) 14
Nedsatt stabilitet i nacken 47 (59) 0 () 47 (59) 4
Oppen mun i vila 46 (58) 0 () 46 (58) 4
Lag tonus i lapparna 43 (54) 0 () 43 (54) 3
Hég tonus i tuggmuskulaturen 25 (47) 0 () 25 (47) 30
M mentalis hyperaktiv 24 (32) 0 0) 24 (32) 7
Glesstallning 20 (27) 0 () 20 (27) 8
Hogt gomvalv 19 (25) 0 () 19 (25) 8
Smalt gomvalv 17 (23) 0 0) 17 (23) 8
Oppet bett 15 (20) 0 () 15 (20) 8
Trangstalining 15 (20) 0 () 15 (20) 7
Lag tonus i tungan 15 (22) 0 () 15 (22) 14
Djupbett med gingival kontakt 8 (11) 0 () 8 (11) 12
Ansiktsasymmetri 8 (10) 0 0) 8 (10) 0
Hég tonus i lapparna 6 (8) 0 0) 6 (8) 5
Gingivahyperplasi 4 (6) 0 () 4 (6) 15
Hypersensibilitet intraoralt 4 (0) 0 () 4  (6) 17
Makroglossi 3 (4) 0 () 3 (4) 6
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