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PWS - historikk

& Beskrevet forste gang i 1956 av Prader-Labhart-
Willi

¢ Kasus-rapporter beskriver forste gang orale
forhold i 1963

> Karies, emalje defekter, hoy gane, forsinket
tannfrembrudd, tykk, seig saliva, tanns/itasje

¢ Hart USA 1998 (25 ind); redusert saliva
sekresjon

¢ Bailleul-Forestier Belgia 2007 (15 ind)
¢ TAKO-senteret 2007- (50 ind)
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PWS og tannhelse

¢ Generelt om PWS

¢ Saliva/ sekresjon

¢ Karies

¢ Tannslitasje

¢ Hygiene

¢ Kost/kostrestriksjoner
¢ Oral motorikk

¢ Oppfelging/vart ansvar
som tannhelsepersonell
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PWS - en sammensatt tilstand

Hypothalamus defekt
¢ Apetitt-hyperfagi- fedme
¢ Veeskebalanse
¢ Temperaturregulering
¢ Endokrine funksjoner
> Veksthormonmange/
> Kjonnshormonmange/
¢ Autonome nervesystem
> Hoy smerteterskel
> "Klarer ikke d kaste opp”
> Saliva sekresjon ?
¢ Mild til moderat mental retardasjon
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PWS - fenotype

Karakteristisk utseende
» Lysere enn familien
- Lyst har, bla gyne
» Smal panne
» Smal neserot
» Mandelformete gyne
» Tynn overleppe

» Triangelformet munn med
nedadpekende munnviker

» Apen leppeposisjon
> Sma hender og fotter
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PWS - fenotype

¢ Muskelslapphet (hypotoni)
» Spesielt uttalt i nyfedtperioden
suge/ernceringsproblemer
¢ Enorm appetitt
> Fra smabarnsalder (4-6 ar)
» Tvangmsessig forhold til mat.

¢ Gradvis tiltagende fedme

» Redusert energibehov (40-50 %
mindre)

> Behov for kontrollert diett (balansert
lavkalori - 1000-1200 kcal/d
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PWS-forekomst

¢ Ca 1/30000 - 1/52000
130 individer med kjent diagnose
i Norge, 3-6 nye barn arlig

o Lik kjgnnsfordeling

¢ Eldste kjente med PWS i Norge
er 65 ar
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PWS - personlighet

¢ Matrelaterte adferdsmenstre
¢ Trassige, raseriutbrudd

¢ Rigide, argumenterende, lyver, prater
bort

¢ Angst/usikkerhet
> Folsomme for stress
> Taler Iite utrygghet

> Konstant behov for bekreftelser
> Forutsigbarhet
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Saliva sekresjon

1,2

Salivary flow rate
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Mean mil/min

0,32

0

UWS

0,41

0,56

0,56

SWS

PS=parotid saliva

PS

UWS=Unstimulated whole saliva, SWS=Stimulated whole saliva,

o PWS
m Control

* P-verdi < 0.001
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Karies forekomst
Primaere tenner n= 14 (dmfs1-5)

Permanente tenner n=26>18 ar (DMFS1-5)

Dental caries

18
16
14 12,5

12

o PWS
m Control

Median surfaces
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dmfsi1-5 DMFS1-5
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*p - verdi = 0.04 sammenliknet med kontroll

TAKO-senteret

N Y Lovisenberg Diakonale Sykehus
w“ws ;
side 11



Emaljedefekter

PWS n=23 (6-18 ar) 40 flater
Kontroll n=23 (6-18 ar) 40 flater
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Tannslitasje - mann 36 ar

¢ Ekstrem tannslitasje

¢ Pulpa eksponert i 6
front tenner

& Aldri klaget pa smerte
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Tannslitasje

Attrisjon
|A-index

Erosjon
VEDE-index

Median

10,00 -
8,00 -
6,00 -
4,00 -

2,00

0,00

Tooth Wear
*
7,40
*
5,50
51 1,70
IA VEDE

o PWS
m Control
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Munnhygiene

PWS |Kontroll

Daglig tannpuss  |92% |100%

Interdentalt 20% |62%
Tannstikker/trad

Fluor i tillegg til |56% |56%
tannkrem

Gingival index (6I)|0.29 |0.17
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PWS og kost

¢ Lavkaloridiett - 1000- 1200 kalorier
¢ Lite sukker

¢ Tett oppfelging, las pa kjsleskap,
faste maltider

¢ "Liker ikke vann”
¢ Ofte fri tilgang til lettbrus/lettsaft
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Kostvaner
Hgyt inntak = Daglig eller flere ganger daglig

PWS Kontroll
Brus/saft med sukker 4% 8%
Brus/saft uten sukker 57% 2%
Frukt /1% 55%
Yoghurt 17% 8%
Sotsaker 2% 8%
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PWS og oral helse

¢ Barn og ungdom
» Bevisste foreldre i forhold til kost
> Voksen hjelp til tannpuss

¢ Voksne
> Flytter i egen bolig
> Kost kan "komme ut av kontroll”
> Eget ansvar for tannhygiene
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PWS og oral helse
vart ansvar som tannhelsepersonell

Veiledning/motivasjon
> Pasient

> Parorende

» Ansatte i bolig
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PWS og oral helse
vart ansvar som tannhelsepersonell

¢ Mange trenger hyppig oppfelging hos TP
» Profes jonell rengjoring

> Vi vet lite om periodontale forhold nar de
blir eldre

¢ Oppfelging i forhold til fannslitasje
> Vurdere/prove om mulig a lage bitt skinne
> Ta avirykk for d kunne folge progresjonen

¢ Diskuter med kollega og henvis
vanskelige ftilfelle i tide
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Orofacial dysfunksjon

Apen leppeposisjon (55 %)
Mimikken pavirket (25%)
Blunke, vise tenner, plystre
- Vanskelig a trute og runde leppene
Oral motorikk pavirket (60%)
- Strekke ut tungen
- Blase opp kinnene
- Slikke rundt leppene

Tale (50%)
Pataka, pataka, pataka
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Konklus jon

- Vi fant heye score pa orofacial
dysfunksjon i PWS-gruppen

» Det anbefales a undersgkelse orofacial
funksjon hos individer med PWS for a
vurdere tiltak
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