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Munhalsa och orofacial funktion hos personer med

Osteogenesis imperfecta
Rapport fran frageformular
h Rapport baserad pa data hamtade ur Mun-H-Centers faktabas om munhalsa och orofacial
I I I u n = funktion hos personer med ovanliga diagnoser, MHC-basen.
Insamling av data har skett genom att personen sjélv, anhdrig eller vardare fyllt i Mun-H-

Centers frageformular om tandvard, matsituation och dregling. Kartldggningen omfattar 12
frageformular.

Synonymer: Ol, Medfédd benskérhet.
Berdknad forekomst: 5:100 000 fédda

Orsak: En skada (mutation) i ndgot av de arvsanlag (gener) som styr bildningen av ett visst
sorts kollagen (Kollagen typ 1) pa kromosom 7 och 17. Kollagenet som normalt fungerar som
"armeringsjarn” i benvavnaden blir defekt. Mutationerna ser olika ut, vilket ger varierande
grad av benskérhet. Ol arvs oftast autosomalt dominant, men kan ocksa uppkomma vid en
nymutation eller arvas autosomalt recessivt.

Allménna symptom: Det finns fyra olika typer av Ol (typ -IV). Mattlig till svar benskérhet

kan orsaka multipla frakturer, ryggbesvar och skolios. Detta leder ofta till motoriska svarig-

heter och kortvuxenhet. Andra symtom som kan férekomma vid Ol ar bla dgonvitor, hérsel-
nedséttning, éverrdrlighet i lederna, halsrygginstabilitet, hjart-karlproblem, 6kad blédnings-

benagenhet och 6kade svettningsproblem.

Orofaciala/odontologiska symtom: Dentinogenesis Imperfecta (DI) ar en tandutvecklings-
stérning som férekommer hos ungefar hélften av alla med Ol och ar vanligast vid typ Ill.
Vanligtvis ar mj6lktanderna mer drabbade an de permanenta tanderna. DI karakteriseras av:

¢ Dentinet ("tandbenet”) &r mjukare an normalt

e Fargférandring (ljust bla till mérk brun med transparent lyster) av tdnderna

e Emaljen &r ofta normal men "splittras loss” fran det mjuka dentinet

¢ Det mjuka dentinet medfér att tdnderna slits kraftigt, speciellt de priméara tanderna
Aplasier (avsaknad) av en eller flera permanenta tander &r vanligt (ca 20 %), och &ven
forsvarat tandframbrott. Pulparummen férkalkas ofta. Tandkronorna har ibland ett "bulligt”
utseende. Det ar vanligt att dverkaken ar liten vilket kan medféra trangstaliningar och under-
bett.

Orofacial/Odontologisk behandling:

e Viktigt att barnen tidigt far kontakt med tandvarden for forstarkt férebyggande vard,
och att tidigt inleda samarbete med specialister inom barntandvard och tandreglering.

e Tand- och bettutvecklingen ska féljas och bettkorrigerande behandling planeras pa
tidigt stadium tillsammans med ortodontist.

¢ Planera tidigt behov av kirurgisk- och protetisk behandling f6r eventuell bettfunktionell
och estetisk korrektion av bettet.

e Eventuellt kan stalkronor sattas pa sexarstander for att minska risken fé6r omfattande
tandslitage i vaxelbettet, i kombination med langtidstemporar fyliningsterapi.

e Viss dkad risk for dverrdrlighet i nacken uppmarksammas vid narkos.

e Endokarditprofylax vid hjartklaffel.

e Bade barn och vuxna behandlas numera ofta med bisfosfanater; perorala eller
intravendsa; ett observandum vid tandextraktioner.

Kallor:
MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid ovanliga
diagnoser

Socialstyrelsens databas om ovanliga diagnoser.
Aarenskas nvhetsbrev.
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Aldersfordelning
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EM
Antal: 12
Aldrar: 3 - 58
o . o g g __ a8 m . Kén: M (5) F (7)
3-6 7-9 10-12 13-15 16- 18 19- 29 30- 39 40- 49 50-
Tillaggsdiagnoser

Uppgift
Medicinsk funktionsnedséttning Ja Nej saknas
Medfétt hjartfel 0 12 0
Annan hjart-kéarlsjukdom 0 12 0
Epilepsi 0 12 0
Astma 0 12 0
Behov av andningsunderstdd 0 12 0
Allergi 4 8 0

Uppgift
Neuropsykiatrisk diagnos Ja Neij saknas
ADHD/DAMP 0 11 1
Autistiskt syndrom 0 11 1
Autistiska drag 0 11 1
Asperger syndrom 0 11 1
Tourette syndrom 0 11 1

Uppgift
Allmén funktionsnedsattning Ja Neij saknas
Utvecklingsstérning 0 11 1
Motorisk funktionsnedsattning 3 7 2
Synnedsattning 2 7 3
Hérselnedsattning 0 8 4
Kommunikationssvarigheter 1 11 0
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Om tandvard och munhalsa

Tycker du att du far den tandvard du behéver?

Antal
Ja, i hég grad 7
Ja, i viss man 2
Nej, inte sarskilt 1
Nej, inte alls 1
Uppgift saknas 1
Summa: 12

Hur manga ganger per ar brukar du beséka tandvarden?

Antal
Tre eller flera ganger per ar 1
Tvéa ganger per ar 5
En gang per ar 3
Mer sallan &n 1 gang per ar 2
Uppgift saknas 1
Summa: 12

Nar rontgades dina tander senast?

Antal
Under de senaste tva aren 8
Fér mer &n tva ar sedan 1
Har aldrig rontgat tdnderna 1
Uppgift saknas 2
Summa: 12
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Skoter du dina tander pa ett bra satt?

Antal
Ja, i hég grad 8
Ja, i viss man 4
Nej, inte sarskilt 0
Nej, inte alls 0
Uppgift saknas 0
Summa: 12
Vem borstar dina tander?
Antal
Jag borstar alltid sjalv 9
Jag borstar sjalv ibland, och ibland far jag hjalp 0
Jag fér alltid hjalp av nagon annan 3
Uppgift saknas 0
Summa: 12

Hur ofta borstas dina tander?

Antal

Tre eller flera ganger per dag
Tva ganger per dag

En gang per dag

Mer séllan &n varje dag
Uppgift saknas
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Summa: 1
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Om tandvard och munhalsa

Har du ont frdn munnen?
Kéanner du dig torr i munnen?

Har du slagit i dina permanenta framtéander
allvarligt nadgon gang?

Tycker du att du har ett avvikande bett?
Har du haft tandstéllning?

Tycker du att du har behov av
tandreglering/tandstallning?

Uppagift
Ja Nej saknas
3 9 0
0 12 0
1 11 0
6 6
1 11
4 8 0

Gnisslar eller pressar du tanderna pa natten?

Antal
Aldrig 8
Nagon gang i veckan 3
Varje natt 1
Uppgift saknas 0
Summa: 12

Gnisslar eller pressar du tanderna pa dagtid?

Antal
Aldrig 9
Nagon gang i veckan 3
Varje dag 0
Uppgift saknas 0
Summa: 12
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Hur det gar att ata

Har du nagra problem med att dta?

W 0% Antal
MW Ja, i hog grad 0
" Ja, i viss man 2
M Nej, inte sarskilt 0
I Nej, inte alls 10
B Uppgift saknas 0
Summa: 12
Uppagift
Ja Nej saknas
Hostar du dagligen i samband med maltid? 0 12 0
Far du kvaljningar dagligen i samband med maltid? 0 12 0
Far du sura uppstétningar dagligen? 0 12 0
Kraks du ofta (minst 2 ganger i veckan)? 0 12 0
Har du dalig aptit? 0 12 0
Dréjer det lange innan du kan svélja en tugga? 1 11 0
Pressar du fram tungan nar du skall svélja s& att mat hamnar 0 12 0
utanfér munnen?
Har du svart att tugga, dvs finférdela kosten med hjalp av 2 8 2
kindtdnderna?
Har du svart att ta av maten fran skeden med lapparna? 0 11 1
Har du problem med att mat och dryck lacker ut genom 0 11 1
mungiporna?
Brukar mat ligga kvar i munnen efter maltiderna? 0 11 1
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Om dregling
Dreglar du?

Antal
Dreglar aldrig 10
Dreglar ibland - inte varje dag 2
Dreglar ofta - varje dag 0
Konstant dregling 0
Uppgift saknas 0
Summa: 12

Hur mycket dreglar du?

Antal
Latt dregling, bara pa lapparna 0
Mattlig dregling, pa lapp och haka 2
Riklig dregling 0
Mycket riklig dregling 0
Uppgift saknas 0
Summa: 2

Ar dregling ett problem for dig?
Antal

Ja, i hég grad
Ja, i viss man
Nej, inte sarskilt
Nej, inte alls
Uppgift saknas
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Summa:

Ar dregling ett problem fér din familj eller omgivning?

Antal

Ja, i hég grad
Ja, i viss man
Nej, inte sarskilt
Nej, inte alls
Uppgift saknas
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Summa:
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