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Orofacial funktion hos personer med

Spinal muskelatrofi
Rapport fran frageformular

Rapport baserad pa data hamtade ur Mun-H-Centers faktabas om orofaciala funktioner hos sméa
och mindre kadnda handikappgrupper, MHC-basen.

Insamling av data har skett genom att personen sjalv, anhorig eller vardare fyllt i Mun-H-Centers
frageformular om tandvard, matsituation och dregling. Kartlaggningen omfattar 38 frageformulér.

Synonymer: SMA | (Werdnig-Hoffmanns sjukdom), SMA I, SMA IlI (Kugelberg-Welanders
sjukdom).

Berédknad forekomst: Arligen insjuknar 4-6 barn i Sverige i den svaraste formen av SMA -
SMA |I. SMA 1l och Il ar ndgot ovanligare. Av okand anledning &r SMA nagot vanligare hos
pojkar &n hos flickor.

Orsak: Skada pa SMN1-genen pa kromosom 5. SMA typ I, Il och Il har en autosomalt
recessiv nedarvning. Vid sinal muskelatrofi (SMA) sker en nedbrytning av motoriska
nervceller i mellanhjarnan, férlangda margen och i ryggmargens framhorn med
muskelsvaghet och muskelfértvining (atrofi) som foljd.

Allméanna symtom: Muskelsvaghet och muskelfértvining ar mest uttalad i kroppsnéra
(proximal) muskulatur, tex muskler i bréstkorg, rygg och hals. Den intellektuella utvecklingen
paverkas inte.

SMA | (W erdnig-Hoffmanns sjukdom): Symtom finns fran fodseln eller debuterar fére 6
manaders alder. Andningsfunktionen paverkas allvarligt och risken for infektioner &r stor.

SMA I (s k intermediar form): Symtomen debuterar mellan 6 och18 manaders alder. Muskel-
svagheten ar ofta mer uttalad i benen an i armarna. Skolios (sned rygg) ar vanligt. Andnings-
funktionen kan vara paverkad.

SMA Il (Kugelberg-Welanders sjukdom): Debuterar i 2-arsaldern eller senare. Muskulaturen
narmast balen (proximal muskulatur) ar férsvagad. Ryggbesvar och gangsvarigheter ar
vanligt och kan forvarras med aren.

Ibland anvands beteckningen SMA 0 for den mycket svara medfédda formen och SMA IV for
den lindrigare formen dar symtomen debuterar i vuxen alder.

Orofaciala/odontologiska symtom: Sma barn med SMA | orkar inte lyfta huvudet pa grund
av svaga nackmuskler. Forsvagade muskler i svalget paverkar formagan att suga och svélja.
Tungans muskulatur kan ocksa vara svag och uppvisa fascikulationer (sma ryckningar).
Ungdomar och vuxna med SMA kan ibland fa en inskrankning i gapférmagan. Bettavvikelser
forekommer.

Orofacial/odontologisk behandling:

e Viktigt att barn tidigt far kontakt med tandvarden for forstarkt forebyggande vard.

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

e Vid begransad gapférmaga bor kékledsfunktionen utredas och darefter lamplig
behandling sattas in.

e At- och svéljsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam p& sjukhus eller
habilitering.

Kallor

Socialstyrelsens databas om ovanliga diagnoser.

MHC-basen — Mun-H-Centers databas om munhalsa och orofacial funktion vid ovanliga
diagnoser
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Om tandvard

Om tandvard - problem Munhélsa
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Om matsituationen

Hur gér det att ata? Om matsituationen - problem
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Om dregling

Dregling Hur upplever NN sin dregling?
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