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Orofacial funktion hos personer med

Beckers muskeldystrofi
Rapport fran observationsschema

h Rapport baserad pa data hamtade ur Mun-H-Centers faktabas om orofaciala funktioner hos sma
I I l u n = och mindre kanda handikappgrupper, MHC-basen.

Insamling av data har skett via tandldkare genom ifyllande av orofacialt observationsschema.
Kartlaggningen omfattar 11 observationsschema.

Beraknad férekomst: Totala antalet personer i landet med Beckers muskeldystrofi ar okant,
men férekomsten beraknas vara knappt 4/100 000 manliga invanare. Sjukdomen drabbar
nastan uteslutande pojkar.

Orsak: Orsakas genom en mutation i dystrofingenen. Den typ av mutationer som férekommer
vid Beckers muskeldystrofi medfér att muskelfiorerna innehaller vasentligt mindre av proteinet
dystrofin &n normalt. Dystrofin har betydelse fér muskelfibrernas hallfasthet. Avsaknad av
dystrofin leder till att muskelfibrerna lattare bryts ner. Dystrofingenen ar belagen pa X-kromo-
somen. | cirka en tredjedel av fallen har en nymutation orsakat sjukdomen.

Allménna symtom: Symtomen vid Beckers muskeldystrofi liknar mycket dem vid Duchennes
muskeldystrofi men &r mildare. Uttalade symtom kan dock ibland férekomma. Hos ett fatal
noteras muskelsvaghet i smabarnsaldern men hos manga debuterar symtomen mycket senare.
Muskelsvagheten bérjar nastan alltid i benen. Cirka 20 procent kommer att ha visst behov av
rullstol, aldern da detta intraffar varierar kraftigt. Med 6kande alder blir oftast &ven 6éverkropp
och armar férsvagade. Eftersom dystrofin normalt finns i skelettmuskulatur och hjartmuskel,
samt i mindre mangd &ven i centrala nervsystemet och glatt muskulatur, kan symtom fran
hjartat och centrala nervsystemet férekomma. De flesta har inga symtom fran andnings-
vagarna.

Orofaciala/odontologiska symtom: Muskelsvaghet i tuggmuskler och ansiktsmuskler, framfér
allt om den féreligger i tidig alder, kan leda till bettavvikelser. Muskelkraften och uthalligheten i
tuggmuskulaturen kan successivt avta. Det blir da svarare att sénderdela foédan, vilket sa
smaningom kan leda till férandrade kostvanor. Vid nedsatt muskelstyrka i armar och hénder
férsvaras tandborstningen.

Orofacial/odontologisk behandling:

¢ Problem att sa smaningom klara tandborstning och tandbehandling pa grund av uttrott-
bara och svaga muskler i armar och kdkar motiverar forstarkt férebyggande tandvard.

e Orofaciala hjalpmedel utprovas vid behov. Bland annat kan en elektrisk tandborste vara
till stor hjalp.

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

e Atsvarigheter utreds och behandlas av specialistteam.

Kallor:

Socialstyrelsens databas om ovanliga diagnoser.

MHC-Basen — Mun-H-Centers databas om munhélsa och orofacial funktion vid ovanliga
diagnoser.
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Aldersfordelning

Antal: 11
l Aldrar: 3 -- 18 ar
- - - - - - - - Kan: M (11) + F (0)
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Orofaciala problem

Talsvarigheter - 3

At- och dricksvarigheter |0
Svéljningssvarigheter
Dregling |©

Awvikande mimik |0
Awvikande utseende |0

Gnisslar tander -3—

Snarkning 6

Munhélsa Munhygien
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H God
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W Utmarkt
W Ganska bra
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Beteende i behandlingssituationen

Hur lugn och behandlingsbar &r patienten vid undersékningstillfallet?

(8) W Undersdkning genomfdrs utan hinder
(0) M Undersékning genomférs utan hinder, mindre reaktioner mérks
(0) @ Undersdkning kan fortga om den anpassas till pat:s reaktioner

(0) M Reaktionerna ar uttalade och undersékningen paverkas patagligt

(0) M Undersokning &r praktiskt taget omdjlig att genomféra

(0) O Patienten vagrar undersékning

0=/10=

Alder

Om det férekommer behandlingsproblem:

0=/10= 0=/10=

Alder Alder
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Totalt Pojkar/Man Flickor/Kvinnor Ej
Kliniska fynd N=11 N=11 N=0 beddémt
Korsbett 4 4 0 0
Talsvarigheter 3 3 0 0
Postnormalt bett 2 2 0 0
Tungan férefaller stor 2 2 0 0
Djupbett utan gingival kontakt 1 1 0 0
Emaljhypoplasi 1 1 0 0
Gingivit 1 1 0 0
Hypomineralisation 1 1 0 0
Kant-i-kantbitning 1 1 0 0
Nedsatt rorlighet i tungan 1 1 0 0
Retroklination underkaksincisiver 1 1 0 0
Smal gom 1 1 0 0
Tandtrauma 1 1 0 0
Trangstallning 1 1 0 0
Tvangsforning 1 1 0 0
Oppet bett frontalt 1 1 0 0
Overkaken forefaller liten 1 1 0 0
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