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EPIDERMOLYSIS BULLOSA (EB)

Epidermolysis Bullosa (EB) dir en grupp sjukdomar som kénnetecknas
av dqrftlig bendgenhet for blasbildningar (sar) i hud och i vissa fall
dven i slemhinnor. Oversiktligt kan man dela in EB i tre huvudgrupper
beroende pa blasornas lokalisation i olika hudlager: EB simplex,
Junctional EB och dystrofisk EB.

EB simplex

Denna form ar den vanligaste typen. Aven om EB simplex till en borjan
kan vara mycket svar ar den i det langa loppet den lindrigaste. Symtomen
ar vitskefyllda blasor och sar, oftast i handflatorna och pa fotsulorna,
men de kan dven vara generaliserade over hela kroppen. Blasorna ligger
1 overhudens nedre skikt. De gor ont och medfor risk for infektioner.
Blasor i munnen kan sporadiskt upptrdda. De brukar lika pa nagra
dagar och efterlamnar inga arr.

Junktional EB (JEB)

Blasorna ligger i 6vergangen mellan 6verhuden och laderhuden, den
s k junktionen. Bldsorna kan ibland aven finnas i slemhinnor. Denna
form leder ibland till utbredd hudavlossning men ger ingen arrbildning.
Huden kan dock fortunnas vid upprepad blasbildning. Junktional EB
kan vara livshotande i spadbarnsaldern pa grund av vitskeforluster och
infektioner.

Dystrofisk EB (DEB)

Blasorna ligger i laderhuden strax under Overhuden, ibland &ven i
slemhinnor. De ar drrbildande, ger ofta bara lokala besvar men kan vid
en svar form bli invalidiserande, sirskilt da slemhinnorna ar paverkade.
Naglarna dr ofta defekta och i en del dystrofiska fall forekommer
sammanvéixningar mellan fingrarna och tarna. Det dr vanligt med
smartsamma sar i munnen och med blasor i1 svalg och matstrupe. Saren
laker langsamt med arrbildning. Dessa kan gora att tungan fixeras i
munbotten som didrmed blir svarrorlig (ankyloglossi). Omslagsvecken
reduceras i djup och bredd.



Recessiv Dystrofisk EB av typ Hallopeau-Siemens
(RDEB-HS)

Detta ar en av de mest allvarliga formerna av DEB. Skorheten 1 huden
ligger 1 ett djupare lager vilket ger djupare sar och extrem arrbildning.
Blasor uppstéar dven vid mycket liten friktion och maste klippas upp och
drineras for att inte vixa dramatiskt i storlek. Antibiotika och stindig
bandagering krévs. De flesta patienter med RDEB-HS dr omlindade fran
huvudet till tdrna och manga behover rullstol eftersom det gor ont att ga.
Strikturer och blasor i matstrupen och munhélan forsvarar fodointag och
malnutrition ar ett vanligt symtom. Klada uppstar nir séren laker sirskilt
om de ar infekterade. Jarnbristanemi ar vanligt. Skivepitelcancer uppstar
ofta 1 huden efter 20 ars alder.




ODONTOLOGISKT FORUM

Den 24-26 april 2005 arrangerades for andra gangen ett nordiskt
symposium kring epidermolysis bullosa. Huvudansvarig for kon-
ferensen var DEBR A Norden. Programmet riktades till professionella
inom omradet. Munhala och tinder uppmairksammades i forelds-
ningen "Mouth and teeth” som holls av Nina Skogedal, Norge, och i
en workshop under rubriken ”Oral care” samt vid det odontologiska
forum som refereras i denna skrift.

Moderator vid odontologiskt forum var professor Mats Jontell, Oral
Medicin, Goteborg.

Inledningsvis belystes fyra problemomrdden kring EB, ndmligen
kariologi, ortodonti, kirurgi och protetik i nimnd ordning:

o Overtandlikare Karin Hogkil, Eastmaninstitutet, Stockholm,
beskrev erfarenheter av en patient med hog kariesaktivitet.

o Kjeveortoped Torstein Tryti, Asker, berdttade om sina erfarenheter
av att ha tandreglerat patienter med EB.

o Overtandlege Jens O. Andreasen, Rigshospitalet, Kebenhavn, tog
upp problem att extrahera tdnder nir patienten inte kan gapa
tillrackligt.

o Overtandlikare Birgitta Bergendal, Kompetenscenter for sill-
synta odontologiska tillstdnd, Jonkoping, gav en Oversikt av
erfarenheter som finns dokumenterade om implantatbehandling
av patienter med EB.

Darefter foljde en paneldiskussion:

I panelen medverkade édven specialtannlege Nina Skogedal, TAKO-
senteret, Oslo och dermatolog Carin Vahlquist, Akademiska sjukhuset,
Uppsala. Panelens uppgift var att under ledning av Mats Jontell diskutera
tdnkbara behandlingsmojligheter kring ett patientfall med avsevidrda orala
problem pé grund av svar EB. Ovriga nirvarande vid seminariet inbjods
att stélla frigor och gora egna inldgg 1 anslutning till frigestdllningarna.




KARIOLOGISKA ASPEKTER

Karin Hogkil, specialist i pedodonti, dvertandlakare vid Eastman-
institutet, Stockholm, Sverige.

Karin berittade om en liten flicka med diagnosen recessiv dystrofisk
epidermolysis bullosa av typ Hallopeau-Siemens (RDEB-HS).
Patientens allmédnna status vid 11 ars alder:
o Hud och slemhinnor var svart affekterade av sjukdomen.
o Hon hade deformerade hidnder och arrbildningar.
o Vikten var endast 18 kg. Hon hade svart att dta och fick
kompletterande néringstillforsel enteralt genom gastrostomi som
hade satts in vid 10 ars alder.

Status intraoralt:

o Microstomi — mycket liten mundppning.

o Atrofisk slemhinna i gommen och pa tungan.

o Ett flertal sar och arrbildningar.

o Omslagsvecken reducerade i [
djup och bredd . '
Begynnande ankyloglossia
— svarighet att rora tungan.
Permanent bett med tendens
till trangstillning.

Till synes normal emal;.
Grav karies.

Kronisk gingivit.
Rikligt med plack.

)

)
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Attborsta tinderna var ett stort problem, eftersom det latt blev blasor nar
tandborsten kom 1 beréring med slemhinnorna. Det gick inte heller att
komma &t att borsta alla tinder. Sméétande var ett annat bekymmer och
dessutom var hon tandvardsradd. Karin kunde med svarighet 6versiktligt
undersoka patienten. De instrument som anvandes fick smorjas noggrant
med vaselin. Det gick inte halla torrt med vare sig bomullsrullar eller
luftspray eftersom det dd omedelbart uppstod nya blasor.



Det forebyggande programmet sags over:

o En elektrisk tandborste med litet borsthuvud och mjuka borst-
stran (Rotadent), introducerades, liksom en enbindelsborste for
lattare atkomlighet i tranga utrymmen.

o Fluortuggummi gick bra att anvinda. Munskoljning med
natriumfluoridlésning 0,025 % utan smak ordinerades.

o For att lindra smértan i slemhinnorna prévades med viss fram-
gang munskoljning med Andolex® (benzydaminhydroklorid)
alternativt Lidocain® 5% salva.

Behandling utfordes under narkos av pedodontist och kadkkirurg fran
Eastmaninstitutet i Stockholm :

o Kariessanering.

o Nodvindiga extraktioner
av gravt karierade mo-
larer.

Infér behandlingen gavs antibio-
tika profylaktiskt.
Muskelrelaxantia under narkosen
Okade inte gapformagan.

Munslemhinnor, lappar och omglvande hud smorjdes med vaselin och
behandlingen utfordes med stor [ '
forsiktighet. Trots dessa atgiarder
uppstod extra- och intraorala |
svullnader och utbredda blod-
fyllda blédsor som brast och
orsakadestorasér. Behandlingen
fick avbrytas. Patienten stannade
pa sjukhuset Over natten for
observation. Ansvarig ldkare
ordinerade kortison och antibio-
tika.




Efter den avbrutna
behandlingen aterstod
framst att atgirda mo-
larerna med djupa ka-
riesangrepp. Ett nytt
narkostillfille arrange-
rades darfor redan tre
manader senare.
Extraktion av 26 och
36 utfordes under generell anestesi. Vid kontroll kliniskt och ront-
genologiskt fyra manader senare konstaterades en god ldkning i
operationsomradet.

Darefter gjordes en fortsatt
terapiplanering och be-
slutet som fattades var att
extrahera samtliga molarer
medan det fortfarande var
mojligt. Det var svart att
halla rent och det skulle bli
successivt allt svarare med
atkomligheten pa grund av
den tringa mundppningen.
Hon hade redan fatt nya
kariesangrepp.

Behandlingen utfordes
tre méanader efter det
forra  narkostillfillet.
Patienten sovdes och
behandlades saledes vid
tre tillfallen mellan 12
och 13 ars alder.



Nir patienten var 16 ar hade hennes allmdnna hélsa forsimrats
ytterligare.
Intraoralt status:

o Karies i premolarer och incisiver 1 underkéken.

o Periapical osteiti21.

Forebyggande program som uppréttades 1 samrad med patienten:

o Borstning med en liten mjuk tand-
borste.

o Fluortandkrim utan smak (Salu-
tem).

o Smorjande fuktgel (Oralbalance).

o Fluortuggummi tva ganger dag-
ligen. Foredrogs framfor fluorskolj-
ning.

Foljande behandling utférdes:
o Kariessanering. Fyllningar i glasjonomercement.
o Rotbehandling under kofferdam som var vil smord med vaselin.
o Rotkanalen fylldes med kalciumhydroxidpasta (Calasept).

Enligt patientens Onskemal utfordes behandlingen under sedering
med midazolam 1 kombination med lustgasanalgesi eftersom hon ville
slippa generell anestesi. Patienten visade ett oerhort stort mod under
behandlingarna.

Hon avled senare samma ar.

10



ORTODONTISKA ASPEKTER

Torstein Tryti, specialist 1 kjeveortopedi/ortodonti 1 Asker, Norge, har
behandlat nagra patienter med epidermolysis bullosa.

Fall 1

Hans forsta fall var en liten
flicka 9 4r gammal. Hon hade
DEB med sar och blasor 1
huden och munslemhinnorna
samt defekta naglar.

Ortodontisk diagnos:

o 11 inverterad.

o Djupt bett.

o Risk for trdngstéllning
av 13.

o Stor platsbrist bero-
ende pd tidiga extrak-
tioner.

Terapi:

o Med en enkel fast
apparatur korrigera-
des 11 pad 5 mana-
der. Ingen retentions-
apparat behovdes.

o For att undvika in-
vertering av 13 ex-
traherades 14. Senare
togs dven 15 bort.

o 44 extraherades for att undvika trdngstédllning 1 underkéiken.

11



Resultat:
o Normal eruption av 13
och acceptabel ocklusion.

o Medellinjesforskjutning
tillhoger ochett snett ock-
lusionsplan som hédnger
ner néagot pd vinster
sida.

I detta fall gjordes en
kompromiss i behandlingen,
ndmligen minimerad an-
vindning av fast apparatur
for att undvika blasbildning.

Fall 2
En flicka som &r ett av syskonen i en familj med tre barn varav tva har
DEB.
Ortodontisk diagnos:
o Angle klass 2:2, pro-
klinerad 22.
o Platsbrist 13, 23 och
43,

Terapi:

o Extraktion av 14,
24 och 45. Ingen
ortodontisk appara-
tur.

Resultat:
God spontan sjilvkorrektion
av 22.
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Efterord:

17 erupterade senare i saxbett med pabitning i buccala mucosan.
Patienten remitterades for extraktion av 17 1 15 ars alder men opera-
tionen genomfordes aldrig. Hon har fortfarande en del besvér av 17.
Om man hade extraherat 17 i rétt tid hade formodligen 18 erupterat i
normal ocklusion.

Fall 3

Brodern var 10 ar nir tandregleringen paborjades. Han hade en svar
form av DEB med inskriankt gapféormaga, tungan fixerad i munbotten
(ankyloglossia) och strikturer i matstrupen.

Ortodontisk diagnos:
o Angle klass 2:1, protruderad front i dverkéken.

Djupt bett.

Horisontell 6verbitning 13 mm.

Otillracklig 1appslutning.

Trangstéllning

1 underkidksfronten.

O 0 O O
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Terapi:
@]
@]

o

Extraktion av 11 och 21.
Expansionsbehandling i1
underkiken:

I underkiken fick patien-
ten en fast apparatur be-
stdende av plastbrackets
och ”push coils” for att
skapa utrymme. Efter 14

manader var underkiksfronten fint upplinjerad. En lingual retainer

fastsattes 42...32.

Fast apparatur 1 over-
kdksfronten drog ihop
12 och 22. Denna tand-
reglering tog 10 ménader.
12 och 22 breddades
med hjilp av composite-
fyllningar.

Darefter en lingual retainer som sattes fast pd 12 och 22.

Uppfdljning vid 16 ars alder:

Det horisontella Overbettet ar
kraftigt reducerat jamfort med
profilrontgen nar patienten var
10 ar.
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Uppfoljning vid 22 ars alder:

Vid 22 ars alder har patienten en bra ocklusion. Han bér fortfarande
linguala retainers.

I detta fall anvindes fast apparatur med gott resultat och utan problem
med blasbildning.

Négra reflektioner:

Foraldrar till barn med svar EB ar ofta 6verbeskyddande. Det ar darfor
viktigt att ta sig god tid att bygga upp en trygg relation, presentera
behandlingsplanen och forklara vilka mojligheter och begriansningar
som finns. Forildrarnas forstaelse och stod ar av storsta betydelse for
behandlingen.

Malet for den ortodontiska behandlingen ska vara realistiskt, inte
Overambitiost. Om mojligt undviks mekanoterapi men om det &r
nodvéandigt viljs en apparatur som dr s skonsam mot slemhinnorna
som mojligt och som anvinds under kortast tinkbara tid. Detta leder
till en okonventionell och ofta radikal extraktionsterapi utford vid ratt
tidpunkt for att f4 en gynnsam eruption och utnyttja tindernas egen
drivkraft. Ortopantomogram tas med tdta mellanrum for att kontrollera
eruptionen. Slutligen dr en uppfoljning under lang tid av storsta vikt.

15



KIRURGISKA ASPEKTER

Jens O. Andreasen, odont.dr.h.c., specialist i1 kdkkirurgi vid Rikshospi-
talet, Kopenhamn, Danmark, presenterade nagra kirurgiska utma-
ningar.

Den forsta patienten var en 17-arig flicka med DEB. Hon hade ett
akut problem, virk i 36. Den terapi som foreslogs var extraktion.
Incisivavstandet vid maximal gapning var 27 mm vilket innebéar ungefar
hélften av normal gapformaga. I molaromradet vid 36 var avstandet
endast 13,5 mm.

16



Den vanliga tdngen for extraktion av 36 dr 32 mm hog och den fick inte
plats. En sa kallad ”Cowhorn forceps” som dr 25 mm hog anvandes. Den
ar avsedd for extraktion av karierade tdnder och skall gripa om tanden
sa langt ner pa roten som maojligt.

Om den fors in horisontellt vinklas ner 1 nivd med gingivan kan den
anlidggas mot roten och luxera tanden sa att den kan lyftas upp ur alveolen.
I just detta fall blir den effektiva hojden 18 mm eftersom tangen kan glida
ner ganska djupt lings roten.

Det finns ett reservinstrument, nimligen Barry’s hiavel. Genom att fora
in den i approximalrummet mesialt och
rotera den, kan man luxera tanden. Det
ar stora krafter som anldggs och stor risk
for kdkfraktur om Barry’s hivel anvinds
av en ovan operator. En vanlig hével kan
inte anvindas eftersom det 4r omojligt att
fora in den approximalt ndr inte kinden
kan foras at sidan.




Hur hanterar man situationen om hennes gapfor-
maga blir Annu mindre? 25 procent av alla vuxna
far besvir fran sina visdomstinder. Vad kan man
gora for denna patient om 38 maste extraheras?
Finns det négot ytterligare instrument att ta till?
Svaret dr ja — en tang fran 1960 ”The doublebeak
forceps”, som om det vinklas lite har en hojd pa
9 mm. Den fors in horisontellt, de tva skdnklarna
griper runt 38, kraften pressar distalt och genom
att utnyttja vinkeln i skdnklarna kan tanden lyftas
upp ur alveolen.

Hur mycket plats behdvs for att kunna excavera karies med en
borrmaskin? Ett luftturbinvinkelstycke d4r 24 mm. Man kan fa tag pa ett
kortare huvud, kanske minska hdjden med 6 mm och anvidnda kortare
borr, sammanlagt reducera hojden med 10 mm, men det ar fortfarande
for hogt vid uttalad microstomi. Ett mikrovinkelstycke for endodontiskt
bruk med miniatyrborr har en total h6jd pa 8 mm. Det kan anvdndas 1
vissa fall &ven om det ar avsett for endodonti och inte dr sirskilt effektivt
vid kariesexcavering.
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PROTETISKA ASPEKTER

Birgitta Bergendal, specialist 1 protetik, overtandlikare vid Kompe-
tenscenter for sidllsynta odontologiska tillstand, Jonkoping, Sverige

Det finns fa rapporter om protetisk behandling med tandimplantat pa
patienter med EB. Birgitta gjorde infoér denna rapport en sokning pa
internet och tog dven personlig kontakt med kollegor i respektive Schweiz
och Norge som hon visste hade behandlat patienter med diagnosen. Hon
skrev ocksa till alla protetiker 1 Sverige och fragade om nidgon hade
behandlat en patient med EB med implantat? Eftersom ingen horde av
sig, tycks det inte finnas ndgon sddan erfarenhet.

Hennes foreldsning baserades pa en vetenskaplig publikation, en poster
och en fallpresentation fran Skandinavien.

Sokning 1 PubMed resulterade 1 endast en artikel:

Pennarocha-Diago M, Serrano C, Sanchis JM, Silvestre FJ, Bagan JV.
Placements of endosseous implants in patients with oral epidermolysis
bullosa.

Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod. 2000; 90:587-90

Artikeln redovisar en prospektiv studie vid Tandlakarhogskolan i
Valencia, Spanien, som gjordes 1997-1998. Hiar hade man behandlat
30 patienter med recessiv DEB. Bland dessa utvaldes de som var
tandlosa 1 hela kdkar, ssmmanlagt fyra personer, en man och tre kvinnor
1aldern 26-35 ar. Patienterna hade fatt implantat inopererade i 6ver- och
underkdkar sammanlagt 8 1 6verkdken och 11 1 underkdken. Uppfoljning
gjordes under 1-4 ar. Samtliga implantat var osseointegrerade och alla
patienterna bar tickproteser. Den preliminira slutsatsen dr att implantat
kan installeras utan komplikationer och utgora stod for protetiska
rekonstruktioner. I diskussionen framhélls att ingen hade klarat av att
bara slemhinneunderstodda helproteser. Forfattarnas rad for att undvika
att slemhinnan lossnar och ger upphov till stora blasbildningar:

o Lagg infiltrationsanestesi djupt 1 vestibulum.

o Undvik om mojligt att dra 1 kinder och ldppar och att anbringa

hart tryck mot slemhinnan.
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o Var forsiktig med kirurgisk aspiration.
o Kilipp upp blodfyllda bldsor med sax och tom pé innehéll {or att
undvika att blasorna expanderar.

Drodont Eirik Ambjornsen vid TAKO-senteretiOslo harerfarenhetav att
ha behandlat en kvinna med recessiv DEB. Patienten som var 57 4r hade
varittandlosioverkidken desenastefyradren och barenhel 6verkédksprotes
dag och natt. [ underkidken hade hon en bro med délig prognos. Hon hade
fraimst hudmanifestationer av sjukdomen. Den orala slemhinnan var
relativt opéverkad, men hon fick ldtt sdr 1 munnen. Gapférmégan
var inskridnkt. Patienten kunde sjdlv goéra rent i munnen trots ned-
satt handfunktion. Hon anvdnde protesfixativ. Till sist extrahera-
des tdnderna 1 underkdken och fem implantat (Astra) installe-
rades 1 tva steg. Operationerna gjordes i lokalbedovning. Patienten
fick en kékbensforankrad bro och denna har nu haft god funk-
tion under atta ar. Hon far den kontrollerad tvd ganger om aret.
Prognosen beddéms vara god.

Professor Frauke Miiller, Geneve, presenterade 1999 en poster vid en
kongress 1 Tyskland. Hon och hennes medforfattare fran Universitetet 1
Mainz, Tyskland, beskrev i en fallpresentation en 20-arig man med DEB
med gravt karierade tdnder. Savil totalextraktion som implantatkirurgi i
bada kidkarna gjordes under narkos. Manga ars behandling med kortison
hade orsakat benskorhet. Primér stabilitet for implantaten uppnaddes
med reducerad diameter av implantatbiddden. Géngade cylindriska
IMZ-fixturer installerades, fyra i1 maxillan och tre 1 mandibeln.
Fraktur av tandkonstruktionen i underkidken ledde till installation av
ytterligare 3 implantat. Beroende pa den trdnga mundppningen gjordes
en over- och underkonstruktion pa implantaten i underkdken. Den nya
kakbensforankrade bron forkortades motsvarande tva ocklusalytor och
skruvades fast med horisontella skruvar i den underliggande frista
baren. Okad ocklusal belastning samt tandgnissling krivde upprepade
reparationer av akryltinderna. Overkiiksbron fungerade bra i fyra och
underkdksbron i fem ar till dess patienten avled 25 ar gammal. Slutsatsen
var att de kdkbensforankrade broarna pa ett betydelsefullt sitt hade givit
patienten en forbattrad livskvalitet.
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Helt nyligen (2005) kom en 55-arig man pa remiss till Kompetenscenter
i Jonkoping for akut extraktion av gravt karierade tdnder infor
njurtransplantation. Patienten uppgav att han forutom en arftlig
njursjukdom (Alports syndrom) hade EB simplex. Han hade forkortade
fingrar och hudaffektioner orskade av langvarig dialys.

21



Inspektion av munhalan och rontgenstatus, visade att patienten hade
ett avsevart tandvardsbehov. Ett stort antal tdnder maste extraheras och
de omfattande tandforlusterna behévde ersittas protetiskt framfor allt 1
underkdken. Med hiansyn till hans skora munslemhinnor dr tandimplantat
ett sjalvklart val framfor plattprotetik. De goda erfarenheter av implantat
pa patienter med EB som redovisats tidigare 1 detta referat stodjer ocksa
valet av terapi. Det dr hipnadsvickande att patienten inte har remitterats
for tandvard tidigare, trots att han behandlas av specialister i sjukvarden.
Fallet belyser hur viktigt det 4r med helhetssyn och vardprogram som
ser till att munhélsan inte gloms bort.

Reducerat restbett efter extraktioner:

Klinisk situation infor behandling:

22



Efterord:

Patienten fick senare under 2005 implantat i underkdken och en kak-
bensforankrad bro. Behandling med tand- respektive implantatstodd fast
protetik i 6verkdken har inte kunnat slutféras pa grund av att patienten
varit sjuk och bland annat fatt nya hjartklaffar inopererade.

Lakning efter distansopera-
tion iunderkdken.

OPG efter implantatbehand-
ling underkaken.

Klinisk situation efter be-
handling med tandstodd
tempordar bro i Overkdken
och implantatstodd bro 1
underkiken 2006.




PANELDISKUSSION

Ipaneleningick defyraforldsarnaJens Ove Andreasen, Birgitta Bergendal,
Karin Hogkil och Torstein Tryti samt Nina Skogedal, pedodontist pa
TAKO-senteret, Oslo och Carin Vahlquist, dermatolog och 6verldkare pa
Akademiska sjukhustet i Uppsala.

Panelens uppgift var att under ledning av Mats Jontell diskutera tdnkbara
behandlingsmdjligheter kring ett patientfall med avseviarda orala problem
pa grund av svar EB. Ovriga nirvarande vid seminariet inbjods att stilla
fragor och gora egna inlidgg i anslutning till fragestidllningarna.

Mats Jontell beskrev en av de patienter som remitterats till honom for
konsultation pa avdelningen for Oral Medicin.
Sammanfattning:

o

@)

10-arig flicka med dia-
gnosen recessiv dystrofisk
epidermolysis bullosa typ
Hallopeau-Siemens
(RDEB-HS)

Nutrieras med PEG (per-
cutan endoskopisk gastro-
stomi).

Begrinsad formaga att
tugga och svilja. -
Vid 2 ars alder genomfordes tandsanering under narkos. Karles
excaverades och nagra primira tdnder extraherades. Lakning
utan komplikationer.

Mycket begransad formaga att gapa pa grund av arrvivnad och
strikturer.

Impressioner av overkéksincisiverna i underldppen och i tungan.
Tungan fixerad i munbotten (ankyloglossia).

Téanderna borstas av fordldrarna med en individuellt anpassad
tandborste tva ganger dagligen.

I anslutning till tandimpressionerna i tungan ses vitaktiga forandringar
(leukoplakier). Mats Jontell patalar att kirurgisk exstirpation av
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leukoplakier som bedoms vara premaligna har foreslagits. Ettantal studier
har emellertid visat att risken for utveckling till cancer inte paverkas om
dessa fordndringar excideras.

Fragestillningar:
o Kan trangstillning av tinderna fOrvintas som resultat av
omfattande drrbildningar som orsakat strikturer?
o Finns det behov av extraktioner och hur skall de utféras?
o Hur kan man f4 en bittre atkomlighet till munhalan?
o Vilka atgirder kan forhindra snabb kariesutveckling?

Panelen var Overens om att trangstdllning av tinderna kan forvintas
som resultat av omfattande drrbildningar som orsakat strikturer. Detta
kommer att forsvara
munhygienen  och
Oka kariesrisken.

Ett antal tdnder bor
extraheras fOor att
undvika  trangstill-
ning. Vilka tinder
som ska tas bort och
1 vilken ordning kan
diskuteras.
Ortodontisten rekommenderade extraktion av 14 och 24 samt 55 och 65.
Det skulle ge goda forutsdttningar for 13 och 23 att eruptera normalt.
Hur vore det att extrahera samtliga molarer med motiveringen att pa-
tienten nutrieras via PEG och sannolikt kommer att fa allt svarare
att gapa? Vad man viljer att gora beror framfor allt pA hur hog
kariesaktiviteten ar.

Kan man verkligen extrahera s manga tinder vid samma tillfalle? Ar det
inte att utsitta patienten for alltfor stort lidande? Denna fraga stilldes av
patientens farmor.

Mats Jontell svarade att med hinsyn till barnets autonomi kommer
foraldrarnas Onskeméal och vilja givetvis alltid att vigleda valet av
terapi. Det maste finnas en balans mellan hélsovinst och lidande. Jens
Andreasen papekade att det finns studier som visar att man tuggar och
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talar lika bramed ett premolarbett som med en maximal tanduppsittning.
Smairtupplevelsen blir inte storre for att man tar bort tdnder i alla
kvadranter samtidigt.

For att fa svar pa frigan om hur man kan fa en béttre atkomlighet till
munhadlan tillfragades Bryan Mayou, plastikkirurg, St John’s Hospital,
London, UK. Han har erfarenhet av foljande plastikkirurgiska
tillvigagangssitt for att forbattra atkomligheten nar omslagsvecket ar
helt utplanat till f6ljd av strikturer och buccan stram och kontraherad av
samma skal:

1. Langs omslagsvecket 1 underkdken gors en incision och
transplantation av hud.

2. Vid samma tillfille kan eventuellt dven en incision goras 1 buccan
langs linea alba och forses med ett hudtransplantat som hjalper
till att forlinga buccan. Man kan &stadkomma en fordubblad
gapformaga i jamforelse med utgangslaget.

Hanserfarenhet av att ta hudtransplantat ar att sireti huden laker bra och
att transplantatet liker in i munslemhinnan. Man far dock rikna med att
forlora cirka en tredjedel av den nyvunna hdjden genom drrbildning efter
operationen. Vid incisionen 1 buccan géller det att inte skira av gl. parotis
utforsgang eftersom salivproduktionen dr en viktig kariespreventiv
faktor.

Carin Vahlquist, dermatolog, framholl att risken for recidiv efter de
plastikkirurgiska operationerna ér stor. Darfor bor man utfora de planerade
extraktionerna och 6vrig tandvard samtidigt som man kirurgiskt skapar
en battre atkomlighet. Hon papekade ocksa att fibrotiseringen vid EB ar
djup.

Péverkas munmotoriken av att patienten inte tuggar? Blir tuggmusklerna
mer spanda och oelastiska ndr de inte anviands? Rorelsetrining av
kédkarna later som en klok atgard.

Skulle man kunna astadkomma rorelsetrining av kidkarna for denna
patient med hjilp av tuggummi? Fluortuggummi vore 1 sa fall idealiskt
med tanke pa kariesprevention.

Kanske tdnjning av tuggmusklerna, 1 likhet med sjukgymnastiska
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program som anviands vid muskel- och ledkontraktioner, skulle kunna
motverka kontraktionerna i kinderna? Carin Vahlquist har erfarenhet av
att denna typ av ovningar med viss framgang satts in pa patienter med
sclerodermi. Karin Hogkil tror att tinjningsdvningar kan vara ett sitt att
bibehalla gapférmagan och far stdd av Birgitta Bergendal som hianvisar
till att patienter som stralbehandlats mot kikarna har kunnat undvika en
minskning av mundppningen genom tidigt insatt tdnjningsprogram.

Patientens kariesaktivitet forefaller vara lag. Hon nutrieras med PEG och
tarsdllan ndgotimunnen, mojligen sma smakportioner av sdtsaker. Vanlig
kariesprofylax torde darfor vara fullt tillricklig ansdg Nina Skogedal.
Fluortuggummi har nimnts tidigare men eftersom denna patient inte vill
tugga tuggummi far man vilja ndgon annan administration av fluor.

Enmjukplastskenaskullekunnaskyddatungrandenférstindigpabitning,
ett idag stort problem for patienten. Eftersom det inte gar att ta avtryck,
ar en sadan skena inte mojlig att framstalla. Annars ar det ett utmarkt
forslag.

Varje natt anvinder patienten ytanestesi i sprayform. Hon har mycket ont
1 sin mun.

Efter forsiktigt avligsnande av tandsten har munnen dagligen baddats
med klorhexidin (Hexident 0,1 %) med mycket gott resultat. Att ha
tillgang till en metod som inte innebdr mekanisk rengdring som kan
irritera den skora slemhinnan, utan en kemisk rengoring som ar skonsam
och plackavvisande har varit framgangsrikt och mycket uppskattat av
patienten och hennes narstaende.

Patienten bor ha kontinuerlig och frekvent tillgang till professionell hjilp
med munvard atminstone en gang i mdnaden kanske oftare.

Till sist tackade Mats Jontell de medverkande 1 panelen och auditoriet
for intressanta foreldsningar och en givande diskussion. Det ar svara
stallningstaganden som ska gorasinfor och under behandlingav en patient
med dystrofisk epidermolysis bullosa. Fallbeskrivningar blir synnerligen
véardefulla sarskilt ndr det som hir handlar om sillsynta sjukdomar, dér
det endast finns begrinsad erfarenhet i varlden.
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NORDISKA KOMPETENSCENTER
FOR SALLSYNTA DIAGNOSER

Mun-H-Center Agrenska
Lilla Amundoén

Box 2046

436 02 Hovas

TIf: 031- 750 92 00

Kompetenscenter for siallsynta odontolo-
giska tillstand

Odontologiska Institutionen

Box 1030

551 11 Jonkoping

TIf: 036-32 46 68

Odontologiskt kunskapscentrum i norr
Institutionen fér odontologi/Pedodonti
901 85 Umea

TIf: 090-785 62 00

TAKO-senteret

Lovisenberg Diakonale Sykehus
Lovisenberggt. 17

N-0440 Oslo

Norge

TIf: +47 23 22 59 49

Odontologisk Videncenter
Rigshospitalet Afs. 4401
Blegdamsvej 9

DK-2100 Kebenhavn &
Danmark

TIf: +45 3545 4405

Odontologisk Landsdels- og Videns-
center

Arhus Sygehus, afdeling O
Norrebrogade 44

DK-8000 Arhus C

Danmark

TIf: +45 8949 2885

LANKAR

International EB Forum
www.internationalebforum.org
Dentists Forum

Socialstyrelsens databas for sma och
mindre kinda handikappgrupper
www.sos.se/smkh

Epidermolysis Bullosa

Svenska Epidermolysis Bullosa
Foreningen (SEBF)
www.debra-sweden.se
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