Vardprogram
for sjukdomar
med varaktig
kognitiv svikt

Ett regionalt vardprogram ar ett styrande dokument som utférare av halso-
och sjukvard i Region Skane ska folja savida inte sarskilda skal foreligger.
Regionala vardprogram tas fram i ndra samverkan med berérda
sakkunniggrupper och faststalls av ansvariga for halso- och sjukvard inom
Region Skanes koncernledning.
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1 Forord

Samhillsutvecklingen medfor 6kade krav pa vilbevarade kognitiva
funktioner. For den som sviktar kan tillvaron bli svar att beméstra. Oavsett
om den kognitiva svikten drabbar en person i arbetsfor élder eller den éldre
individen kan konsekvenserna bli allvarliga.

Medan medicinska framsteg pa manga omraden bidragit till en friskare
befolkning géller detta inte med avseende pé kognitiv funktion. Varaktig
kognitiv svikt blir alltmer vanligt forekommande i en &ldrande befolkning.
Minst 8 procent av alla svenskar 6ver 65 ér lider av en kognitiv sjukdom
och nistan hélften av alla som &r 90 ar eller éldre.

Betydelsen av att i tid uppmérksamma problemet, identifiera underliggande
sjukdom och sétta in behandling har gediget vetenskapligt stod. Tiden som
forflyter innan utredning gjorts och adekvata insatser paborjats praglas ofta
av oro och frustration for savil patient som nirstaende. Nér patienten utretts,
bakomliggande sjukdom faststéllts och relevanta atgirder vidtagits,
forbattras vanligen livskvaliteten for de berorda.

For en god och jamlik vérd i Region Skéne finns det stort behov av
enhetliga riktlinjer f6r omhidndertagande av patienter med varaktig kognitiv
svikt. Foreliggande vardprogram anknyter till Socialstyrelsens nationella
riktlinjer f6r god vard och omsorg vid demenssjukdom fran 2010, men ar
det forsta 1 landet med anpassning till moderniserad terminologi.
Dokumentet belyser symtom och négra av de vanligaste underliggande
sjukdomarna med ldmplig utredning och behandling samt
ansvarsfordelningen mellan primér- och specialistsjukvard.

Malmo XXXX-XX-XX

Pia Lundbom
Haélso- och sjukvardsdirektor



2 Uppdatering

Foreliggande dokument 4r en andra uppdatering av huvudversionen av
Region Skanes Vérdprogram for sjukdomar med varaktig kognitiv svikt. |
dokumentet, som reglerar ansvarsfordelningen mellan primérvéard och
specialistmottagning, ligger de huvudsakliga dragen fast.

Som tidigare dr den viktiga samverkan pé olika nivder mellan sjukvérd och
socialtjanst vasentligen utanfor dokumentets omfang.

Vid uppdateringen har tagits del av Personcentrerat och sammanhallet
vardforlopp Kognitiv svikt vid misstdnkt demenssjukdom.

Angelholm den 8 december 2023

3 Sammanfattande ansvarsfordelning
PRIMARVARD

e Uteslutande av annan somatisk orsak till kognitiv svikt.

¢ Basal utredning.

e  Om utredningen ger héllpunkter for vaskuldr kognitiv stérning, sa
bor kardiovaskulér lidkemedelsbehandling samt livsstilsfaktorer
optimeras.

e Likemedelsbehandling vid mojlig kognitiv sjukdom av
Alzheimertyp (med eller utan cerebrovaskulért engagemang), utéver
behandling som vid vaskuldr kognitiv storning.

o Stillningstagande till fortsatt korkortsinnehav eller anmélan till
Transportstyrelsen.

e Stillningstagande till fortsatt vapeninnehav eller anmélan till
Polismyndigheten.

o Stillningstagande till att initiera kommunala stodatgérder.

o Littare och mattliga beteendeforandringar och psykiska symtom vid
demens (BPSD)!.

e Klinisk uppfoljning efter slutférd utredning och behandlingsstart pa
specialistmottagning om inte sirskilda behov av specialistkompetens
fortsatt foreligger.



SPECIALISTMOTTAGNING

Konsultativ verksamhet.

Utvidgad utredning av patienter med forvirvad kognitiv svikt
(kognitiv sjukdom) dér det foreligger misstanke om neuro-
degenerativ eller vaskuldr etiologi och basal utredning i primérvard
beddms vara otillricklig for att sdkerstélla diagnos, behandling och
omhindertagande.

o Misstinkt Alzheimers sjukdom (AD).
Misstiankt kognitiv sjukdom av Frontotemporal typ (FTD).
Missténkt kognitiv sjukdom av Lewybodytyp (DLB).
Missténkt kognitiv sjukdom vid Parkinsons sjukdom (PDD).
Missténkt kognitiv sjukdom av mer ovanlig genes.

0O O O O

Utredning av Lindrig kognitiv svikt vid missténkt bakomliggande
neurodegenerativ (inkl. cerebrovaskuldr) sjukdom.

Utredning av yrkesverksam patient, samt patient med minderariga
barn, med kognitiv svikt (oavsett niva) vid misstdnkt bakomliggande
neurodegenerativ (inkl. cerebrovaskuldr) sjukdom.

Sérskilda utredningsbehov (patienter med sprakliga, sociala,
kulturella forutsittningar eller nedsatt premorbid funktionsniva (till
exempel Mb Down) som forsvarar utredning i primarvérd).

Utredning av normaltryckshydrocefalus (NPH).

Svéra beteendemadssiga och psykiska symtom vid demenssjukdom
(BPSD).

Genetisk analys - se "Regionala riktlinjer for utredning av patienter
med missténkt drftlig kognitiv sjukdom”.

Kliniskt fortsatt omhéndertagande av patienter med sérskilt
vardbehov oavsett etiologisk diagnos.



4 Giltighetstid

Detta vardprogram é&r giltigt fran och med 2018-03-16 och ska revideras vid
behov, dock senast 2025-05-31.

5 Vardprogramsgrupp

Per Johansson vid dédvarande enheten for Kognitiv medicin, Hilsostaden
Angelholm, fick i juni 2014 i uppdrag fran Rita Jedlert, bitridande
medicinsk direktor, att ta fram ett vardprogram for utredning, behandling
och uppfoljning av patienter med demenssjukdom.

Ovriga deltagare i arbetsgruppen bakom den forsta huvudversionen:

e Sebastian Palmqvist, Minnesmottagningen, Skanes
universitetssjukhus

e Moa Wibom, Enheten for kognitiv medicin, Hilsostaden,
Angelholms sjukhus

e Camilla Collijn, Minnesmottagningen, Centralsjukhuset,
Kristianstad

e Annette Tholle, Minnesmottagningen, Centralsjukhuset, Kristianstad

e Ebba Larsson, Hogands kommun

e Ulrika Grahn, Brahehélsan, Eslov.

I den aktuella uppdateringsprocessen har arbetsgruppen bestatt av:

e Per Johansson, med.dr., 6verldkare, VO Kognitiv medicin
Angelholm

e Sebastian Palmqvist, docent, 6verldkare, VE minnessjukdomar, SUS

e Lisa Bjartmar, med.dr., 6verldkare, VE minnessjukdomar, SUS

e Elisabet Londos, professor, dverldkare, VO Kognitiv medicin
Angelholm

e Linn Widén, distriktsldkare, Halsocentralen Sankt Hans

e Janina Fries, distriktsldkare, Vardcentralen Husensjo

e Lina Randahl, distriktslékare, Capio Citykliniken Olympia

e Andreas Jonsson, leg sjukskdterska, dldrepedagog,
Minnesmottagningen, lasarettet Ystad.



6 Forankring och remissyttrande

Dialog har forts med ett flertal ldkare och andra verksamma inom
primdrvard samt sjukskoterskor inom kommunal verksambhet.
Arbetsterapeut Carina Gustafsson har bidragit med vérdefull information
kring strukturerad aktivitetsbedomning.

Vardprogrammet &r forankrat hos Lakemedelsradets LAG lakemedel éldres
hilsa.

Vardprogrammet har varit pa remiss hos samtliga sjukvardsforvaltningar
och primérvarden 1 Region Skéane. Infor uppdatering har synpunkter
inhdmtats fran ett regionalt nitverk av medicinskt ansvariga sjukskoterskor.

7 Avgransning och definition
KOGNITIV SVIKT

I diagnossystemet DSM-52 anges grad av kognitiv svikt kopplat till
underliggande etiologi. Graden anges antingen som lindrig kognitiv svikt
("’lindrig kognitiv funktionsnedséttning”) eller kognitiv sjukdom
(motsvarande ildre term i ICD-10 4r “demens”). Se beskrivning nedan. Ar
graden endast av subjektiv art (dvs normal prestation pé ett kognitivt
testbatteri) ska den kognitiva svikten inte kopplas till ndgon specifik
etiologi. Med etiologi avses till exempel Alzheimers sjukdom, vaskuldr
sjukdom, traumatisk hjarnskada, infektion, annan somatisk sjukdom eller
ospecificerat.

Detta dokument ansluter sig till frimst till DSM-5 terminologin. Harigenom
finns battre forutséttningar for att tidigare identifiera tecken pé specifik
hjarnsjukdom med syfte att i en framtid kunna tillhandahélla forebyggande
eller kurativt syftande behandling.

Dirmed finns en skillnad gentemot ICD-10° dir man med demens menar ett
syndrom som beror pé hjarnsjukdom av vanligtvis kronisk eller
progredierande art. Av kontinuitetsskil dr 1 denna version av
vardprogrammet den nyare terminologin dnnu inte helt konsekvent
genomford. Sdlunda bibehalls stillvis ordet demens i1 ndgra av de specifika
sjukdomstillstdnden.



Oavsett ndmnda skillnader i nomenklatur giller att faststdllande av
funktionsnedsédttning, sdsom i annan sjukvard, bor ske parallellt med en
strdvan att i gorligaste man diagnosticera bakomliggande patologi.
Termerna lindrig kognitiv svikt, kognitiv sjukdom respektive demens bor
alltsd kompletteras med uppgift om etiologisk typ.

KOGNITIV SJUKDOM

Nir det foreligger en pétaglig kognitiv funktionsnedséttning med paverkan
pa sjilvstandighet i vardagliga aktiviteter (ADL) anvénds termen kognitiv
sjukdom (major neurocognitive disorder). Kriterierna for kognitiv sjukdom
ar:

e Signifikant forsdmring jamfort med tidigare niva i minst en kognitiv
domén (uppmaérksamhet, exekutiv funktion, minne, sprak,
visuospatial eller social kognition).

e Forsdmringen &r varaktig och verifieras via anamnes och kognitiv
testning.

e Upptréder inte enbart under konfusion.

e Den kognitiva forsimringen begréansar tydligt sjdlvstdndigheten i
vardagliga aktiviteter.

e Forklaras inte bittre av andra sjukdomar (till exempel egentlig
depression eller schizofreni).

Ofta anvénds termerna demens och kognitiv sjukdom synonymt.
LINDRIG KOGNITIV SVIKT

Lindrig kognitiv svikt (pa engelska mild neurocognitive disorder eller
lindrig kognitiv funktionsnedsattning i den svenska dversdttningen av DSM-
5) definieras enligt samma kriterier som kognitiv sjukdom, férutom att den
kognitiva forsamringen inte begrénsar sjélvstandigheten i vardagliga
aktiviteter. Aktiviteterna uppritthélls ibland genom kompensatoriska
mekanismer och dkad anstringning. Mer komplexa aktiviteter och sysslor
kan vara pdverkade.

Termens motsvarighet i ICD-10 &r lindrig kognitiv storning (mild cognitive
impairment, MCI). Vissa fall av MCI utgor tidig fas av Alzheimers sjukdom
eller andra neurodegenerativa sjukdomar. Patienter med MCI utan manifest
bakomliggande neurodegenerativ sjukdom progredierar ibland inte eller
endast langsamt (stabil MCI). Mini Mental State Examination (MMSE) kan
for dessa individer utfalla normalt.



Som framhéllits ovan ar lindrig kognitiv svikt i likhet med kognitiv sjukdom
respektive demens ospecifika syndromdiagnoser, om de inte kompletteras
med uppgift om etiologisk typ (mojlig, sannolik, eller definitiv) och aktuell
svarighetsgrad.

Generellt dr det svart att med hog diagnostisk traffsdkerhet koppla en lindrig
kognitiv svikt till korrekt specifik etiologi som till exempel Alzheimer utan
anvandandet av biomarkorer, varfor detta inte rekommenderas i
primédrvarden.

8 Epidemiologi

Utbredningen av sjukdomar med varaktig kognitiv svikt dr av naturliga skél
svar att faststélla. Enligt en ofta citerad uppgift finns 1 Sverige
uppskattningsvis cirka 160 000 personer med kognitiv svikt av
demensdignitet*. Incidensen per ar anges till cirka 25 000 nya individer,
vilket for Skanes del skulle innebéra 6ver 3 000 nya fall arligen. Talen blir
sjalvfallet avsevart hogre om dem med demensorsakande sjukdom i
prekliniska faser medriknas.

Alzheimers sjukdom utgdr den vanligaste etiologin (ca 60—70% av fallen)’.
Enligt amerikanska siffror berdknas var femte kvinna och var tionde man
insjukna i Alzheimers sjukdom och prevalensen hos personer 6ver 65 ar ar
drygt 10% (vid demensstadiet). Prevalensen vid lindriga symtom (lindrig
kognitiv svikt) dr ndgot osdkrare, men bedoms vara ldgre (ca 8%) dé denna
fas ar kortare d&n demensfasen. Den nést vanligaste kognitiva sjukdomen ar
vaskuldr typ (ca 25%), f6ljd av Lewy body typ (drygt 5%). Gruppen med
kognitiv sjukdom av frontotemporal typ dr komplex och berdknas utgora
3%.

Hos framfor allt de 6ver 80 &r dr det dessutom vanligt med blandade
etiologier som utgdr majoriteten av dessa fall.

9 Symtom och kliniska fynd

Symtomen vid kognitiv svikt skiljer sig &t beroende pa den underliggande
sjukdomen (se under Diagnostik). Vanliga symtom kan delas in enligt
foljande sex kognitiva doméner:



UPPMARKSAMHET

Den 6vergripande funktionen som krévs for att upprétthalla 6vriga kognitiva
funktioner. Till exempel ses svarigheter att hélla trdden i1 samtal, upprepa
telefonnummer eller adresser, huvudridkning, svarslatens och
forldangsammad bearbetning.

EXEKUTIVA FUNKTIONER

Har avses formagan att initiera och planera uppgifter, samt utfora dem
andamalsenligt. Till exempel ses initiativloshet, svarigheter vid komplexa
uppgifter (framfor allt med flera olika moment) som till exempel att betala
rakningar, folja bruksanvisningar, handhavande av apparater och
kontokortsbetalning.

MINNE

Viktigast dr att fokusera pd formégan att lagra in och komma ihdg hindelser
eller samtal som skett nira i tiden (timmar, dagar, veckor). Patienten
behover ofta bli pdmind. Exempelvis ses upprepning i samtal eller
svérigheter att komma ihdg vad som nyss skett eller sagts, passa tider eller
veta vilken dag/ménad/ar det &r.

SPRAK

Delas upp i svérigheter att forsta (impressiv) eller uttrycka sig (expressiv)
verbalt. Till exempel ses svarigheter att forsta instruktioner eller vad andra
sdger, finna ord (anvidnder omskrivningar eller allminna termer och
floskler) samt stakande i talet och upprepande av vad andra séger.

VISUOSPATIAL FORMAGA

Avser tolkning av synintryck som &r viktigt bland annat for navigering,
rumsuppfattning, igenkdnning och ménga praktiska sysslor. Till exempel ses
svérigheter att hitta i nya miljoer eller i sitt niromréde, att orientera sin
kropp till omgivningen (exempelvis sitta sig i en stol) och parkera bilen.
Ofta forsvdras symtomen vid morker eller skymning.

SOCIAL KOGNITION

Avser beteende- och personlighetsaspekter. till exempel ses omdomessvikt,

svérighet att notera sociala signaler och att l4sa av ansiktsuttryck, blodighet,
kénslomadssig avflackning, forsdmrad empati, aggressivitet, bristande insikt

eller fordndrat dtbeteende.



Utdver symtom frén ovanstdende kognitiva doméner bor i forekommande
fall aven noteras:

NEUROLOGISKA SYMTOM

Balanssvérigheter, forldngsammad motorik, tremor, dndrat gdngmonster (till
exempel bredsparig gdng, smé och trippande steg), urininkontinens, dysartri,
svéljningssvarigheter eller nedsatt luktsinne.

OVRIGA SYMTOM

Nedstdmdhet, initiativloshet, &ngest, vanforestéllningar, hallucinationer (for
syn eller horsel), uttalad dagtrotthet eller utagerande av drommar (REM-
sOmnstorning). Ortostatism och autonom dysfunktion, bortfall av
luktfunktion.

10 Diagnostik

HANDLAGGNING I PRIMARVARD

Sakkunnig och omsorgsfull kognitionsdiagnostik forutsdtter att adekvat tid
avsitts vid flera tillfdllen och inom ramen for teamarbete. Forst ska
potentiellt reversibla tillstand hanteras och sedan ska forsok goras att
identifiera bakomliggande neurodegenerativ sjukdom inkluderande nivé av
kognitiv svikt (dvs foreligger kognitiv sjukdom/demens eller endast en
subjektiv/objektiv lindrig kognitiv svikt).

ETIOLOGI

For att korrekt symtomlindrande behandling och omhéndertagande ska
kunna initieras krévs att etiologin med rimlig sdkerhet faststills (exempelvis
kognitiv sjukdom av mojlig eller sannolik Alzheimertyp).

Diagnostik som med mycket hog sannolikhet identifierar underliggande
etiologi kriver anvindning av biomarkorer (till exempel 1 form av
likvoranalys eller PET undersokning), vilket framst ar tillgangligt vid
Alzheimers sjukdom. For att definitivt faststilla diagnos kréavs
neuropatologisk unders6kning, vilket utfors mycket sillan. I vissa fall kan
aven genetisk analys leda till en definitiv diagnos. For en svensk oversikt
inom filtet rekommenderas boken Kognitiv medicin® (nyutgiva planerad
2024).



Kognitiv sjukdom, Alzheimertyp (Alzheimers sjukdom)

Alzheimers sjukdom (AD) ér den vanligaste progredierande,
primdrdegenerativa sjukdomen. Sjukdomen startar med en ldng (oftast minst
10-15 &r) asymtomatisk fas (dven kallad preklinisk alzheimer) som f6ljs av
lindrig kognitiv svikt vilken progredierar till demens/kognitiv sjukdom. Den
finns 1 olika kliniska varianter (fenotyper) men alla karaktériseras forst av en
upplagring av f-amyloid och dérefter tau-patologi.

Vanligen debuterar den med symtom relaterade till minnessvikt, men det
finns &dven ovanligare varianter som debuterar med symtom relaterade till
sprék, visuospatial, social/psykisk uppmérksamhet/exekutiv funktion.

Den storsta riskfaktorn for Alzheimers sjukdom ar hog alder och arftlig
belastning (forekomst av en eller tva APOE &4 alleler, vilket finns hos ca
20-25% av den svenska befolkningen). For diagnos maste dels kriterier for
kognitiv sjukdom uppfyllas, dels paverkan finnas pa minst tva kognitiva
doméner i form av kliniska symtom och forsdmrat resultat pa kognitiv
testning.

I primédrvarden finns inte alltid tillgéng till mer detaljerad kognitiv testning.
Ett mer pragmatiskt forhallningssétt kan darfor vara att notera signifikant
forsdmring avseende minne och annan kognitiv formaga, samt tydlig
forsdmring pa ett mer globalt test som MMSE eller MoCA (men gidrna med
en profil som stéller overens med just forsdmrat minne, s& som svérighet
med minnesord och tidsorientering).

Eftersom minnesbesvar ér vildigt vanligt forekommande i den &dldre
populationen och kan ha méinga olika orsaker, dr det darfor svért att utan
alzheimer-specifika biomarkorer stélla diagnosen med hog tréaffsikerhet (ca
60% traffsdkerhet i primarvard och ca 70—-80% triffsékerhet pa specialiserad
minnesmottagning utan biomarkorstod).

De biomarkorer som idag anvénds i storst utstrickning i klinisk rutin ar
likvoranalys av B-amyloid42/40 kvoten och fosforylerat tau (P-tau) eller
amyloid PET. Tau PET och P-tau i plasma har visat mycket lovande resultat
och ér under pidgaende implementering i klinisk rutin. Alzheimers sjukdom
kan diagnosticeras redan ndr endast en lindrig kognitiv svikt foreligger, men
1 dessa fall krédvs verifiering av alzheimerpatologi med biomarkdrer dé en
rent syndrombaserad diagnostik har en alldeles for 14g traffsékerhet i detta
stadium.

10



En annan patologi (4n paverkan av -amyloid eller tau) bakom
hippocampusatrofi och symtom liknande dem vid Alzheimers sjukdom &r
LATE (limbic-predominant age-associated TDP-43 encephalopathy). Hir
forekommer i stéllet proteinet TDP-43, som dr associerat med ALS och
manga fall av frontotemporal sjukdom. Begridnsningarna vid klinisk
beddmning blir hdr uppenbara och stérker vikten av noggrann etiologisk
diagnostik via biomarkdrer.

Individer med Mb Down och dérmed triplikation av APP-genen pé
kromosom 21 har en predisposition att mycket tidigt deponera amyloid i
hjirnan, och 6ver 90% beddms ha utvecklat Alzheimers sjukdom efter 60-
arsildern. Med anledning av stor klinisk variation av premorbid
funktionsnedsdttning dr kognitiv testning svar savil att genomfora som att
tolka och lumbalpunktion kan vara etiskt problematiskt. Anamnesen ar
saledes 1 denna grupp av extra stor betydelse, varfor patientgruppen med
fordel primért kan hanteras i samband med basal utredning, och om
sarskilda skil foreligger kan det finnas indikation for remiss till
specialistenhet.

Kognitiv sjukdom, vaskuléir typ (Vaskulir demens)

Cerebral ischemi kan ge upphov till vaskulér kognitiv svikt, som
traditionellt indelas 1 storkérlssjukdom respektive smakérlssjukdom. Medan
den forra kan ses som kvarstdende kognitiv svikt efter stroke med symtom
avhingiga av hjarnskadelokalisation, ser man vid den senare typiskt ett
subkortikalt engagemang med framst paverkan pd uppmaérksamhet och
exekutiv funktion samt i varierande grad neurologiska symtom och social
kognition.

For diagnos maste kriterier for kognitiv sjukdom uppfyllas. Dessutom kravs
neurologiska symtom och bilddiagnostik som visar patagliga vitsubstans-
fordndringar eller lakunéra infarkter. Notera att patagliga (ofta bendmnda
“utbredda” eller “uttalade”) vitsubstansforédndringar och lakunira infarkter
kan vara helt asymtomatiska och &r alltsé inte att likstélla med forekomst av
vaskulér kognitiv sjukdom.

Vidare har vitsubstansforéndringar inte alltid en vaskulédr genes. Det kan
ocksa rora sig om tecken till en primér neurodegenerativ sjukdom eller
inflammation (vanligast synlig pA MR). Vid vaskulér kognitiv sjukdom



foreligger ofta patagliga riskfaktorer for vaskulédr sjukdom sdsom diabetes
mellitus, hypertoni och hyperlipidemi.

Kognitiv sjukdom, Lewykroppstyp (Lewy Body demens) respektive
kognitiv sjukdom av Parkinsontyp

Kognitiv sjukdom av Lewykroppstyp (DLB) respektive Parkinsontyp (PDD)
har betydande likheter och vid bada tillstdnden forekommer en patologisk
ansamling av proteinet a-synuklein. En visentlig skillnad mellan dessa ér
dock tidsrelationen mellan start av parkinsonism och kognitiv svikt (vid
kognitiv sjukdom av lewybodytyp foregés ofta parkinsonismen av kognitiv
svikt eller symtomen debuterar samtidigt).

I sjukdomsbilden finns parkinsonism, uttalad trotthet under dygnet och
episodisk konfusion, medan minnet dr béttre bevarat. Den kognitiva svikten
préglas i typfallet av bristande uppmarksamhet samt sénkt exekutiv eller
spatial formaga. Synhallucinos med insikt dr vanligt forekommande. Det
kan dven forekomma en historia av utagerande av drommar som tecken pé
REM-somnstorning vilket ofta dr ett mycket tidigt tecken. Autonom
dysfunktion med bland annat instabilt blodtryck, depression och fall ar
ospecifika symtom men stodjer diagnosen.

Vid misstanke om DLB ska neuroleptikabehandling undvikas dé patienterna
ofta generellt har en 6kad ldkemedelskénslighet, i synnerhet for
neuroleptika. Man bor dven undvika vissa lidkemedel mot Parkinsons
sjukdom (dopaminagonister och COMT-hdmmare) och SSRI p.g.a. 6kad
biverkningsrisk.

Kognitiv sjukdom, Frontotemporal typ (Frontotemporal demens)

Gemensamt for den heterogena gruppen kognitiv sjukdom av
frontotemporal typ (FTD), dr att det sker en successiv neuronforlust i
storhjdrnans framre delar, frontotemporal lobdr degeneration (FTLD).
Kliniskt uppvisar patienten ofta tecken pé forsdmrad social, exekutiv eller
spraklig formaga medan minnesproblemen initialt & mindre pafallande.

Beroende pa debutsymtom kan FTD delas in i beteende- respektive
sprakvarianter. Ibland ser man vid FTD en 6verlappning med andra
neurologiska sjukdomar sdésom motorneuronsjukdomen ALS eller atypisk
Parkinson till exempel progressiv supranukledr paralys (PSP). Inte séllan
forekommer inledande psykiatriska symtom som feltolkas, med fordrojning
av adekvat utredning och korrekt diagnos.
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FTD ér en patologiskt heterogen sjukdomsentitet da det &r ett flertal olika
proteiner som orsakar sjukdomsutvecklingen. Tillika dr FTD inte sillan
orsakat av en patogen mutation varfor kontakt med hereditéra teamet, SUS
Malmo ofta blir inkopplat efter diagnos (se regionala riktlinjer for utredning
av patienter med missténkt drftlig kognitiv sjukdom). Det finns ingen
etablerad farmakologisk behandling men stdd och handledning till anhoriga
och vardpersonal ér av stort vérde.

Kognitiv sjukdom, blandad typ

I synnerhet vid hog alder kan kognitiv svikt orsakas av en kombination av
flera olika proteinopatier vilket komplicerar den diagnostiska
traffsdkerheten. En vanlig kombination hos dldre dr Alzheimers sjukdom
tillsammans med kognitiv svikt av vaskulér genes (ofta bendmnd
”blanddemens™).

Det dr av vikt att inte betrakta tillstandet som “’vaskuldr demens” utifran
MR/CT-bild, da detta kan leda till utebliven likemedelsbehandling pé
Alzheimerindikation. Inte sdllan ser man en kombination av Alzheimers
sjukdom och Lewy body sjukdom (ca 50% av alla med Lewy body sjukdom

har ocksa alzheimerpatologi), men dven andra kombinationer bor vervégas.

NPH

Ett syndrom som sérskilt fortjénar att framhéllas dr normaltrycks-
hydrocefalus (NPH). NPH manifesteras typiskt med géngstdrning
(forlangsammad, bredspérig, hasande, ofta létt bakatlutad) och kognitiv
svikt i kombination med urininkontinens (hela symtomtriaden behdver inte
foreligga).

Vid kombinationen av minst ett typiskt symtom for NPH och radiologiskt
stod for diagnosen bor dessa patienter remitteras for utredning med bland
annat tapptest vid ndgon av specialistminnesmottagningarna. Selekterade
fall remitteras sedan vidare till Neurokirurgiska kliniken i Lund for
stallningstagande till dranage via shuntinléggning, varfor det dr vasentligt
att penetrera patientens instéllning till ev. operativt ingrepp innan utredning
inleds.

Differentialdiagnoser

Ett flertal védsentliga differentialdiagnoser bor beaktas vid utredning av
kognitiv svikt. Dessutom kompliceras inte sdllan den kliniska bilden av
komorbiditet. Till exempel kan affektiva symtom upptréada tidigt i férloppet
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av kognitiva sjukdomar. Omvént kan kognitiva symtom vara
delmanifestationer i depressiva syndrom. Utmattningssyndrom, PTSD och
post-infektidsa langtidssymtom é&r vdsentliga att uppmirksamma. Vad géller
misstanke om varaktig kognitiv svikt efter SARS-CoV-2 infektion
foreligger inte indikation for remiss till specialiserad minnesmottagning.

Vidare ar substansorsakade tillstdnd utbredda i befolkningen, sarskilt
alkoholrelaterade skador dir Wernicke-Korsakoff utgor en sirstillning.
Kognitiv svikt forekommer dven vid olika organsviktsyndrom och vid
anvindning av ogynnsamma CNS-aktiva likemedel.

BASAL UTREDNING
Anamnes (frdn patient och nirstiende)

e Kognitiv, neurologisk och psykisk anamnes
Inrikta anamnesen pa start och tidsforlopp avseende de sex kognitiva
doménerna (Uppmdrksamhet, Sprak, Exekutiva funktioner, Minne,
Visuospatial formdga respektive social kognition) samt neurologiska
och psykiska symtom (enligt beskrivning under avsnitt 9: Symtom
och kliniska fynd).

Fokusera pé eventuell forsdmring jamfort med tidigare (premorbid)
formaga och huruvida denna forsdmring skiljer sig i
progressionshastighet och grad jamfort med ett forvintat normalt
aldrande. Med fordel kan anhoriganamnes struktureras enligt fardiga
enkéter, som till exempel:

Neurokognitiv symtomenkéit (demenscentrum.se).

¢ Funktionsniva
Fraga om den kognitiva svikten lett till nedsatt funktionsférmaga
(d.v.s. om patienten inte ldngre sjilvstandigt klarar av sina dagliga
aktiviteter) eller har behov av kompensatoriska interventioner. Ta
stallning till sjukskrivning och om behov foreligger av direktkontakt
med Forsdkringskassan.

e Sociala forhdllanden
Notera uppgifter om de nirstdende som kan kontaktas. Beakta
patientens behov av tekniska hjélpmedel, bostadsanpassning eller
kommunal omsorg. Initiera kontakt med kommunens instanser om
behov foreligger.
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https://demenscentrum.se/Arbeta-med-demens/Verktyg/Skattningsskalor-instrument/NeurokognitivPsykogeriatrisk-Symptomenkat

Juridiska aspekter

Bedom patientens ldmplighet for bilkérning och innehav av vapen
(se under Uppf6ljning). Beakta patientens réttsliga handlingsféormaga
(behov av god man eller forvaltare).

Bruk av tobak, alkohol eller andra substanser

Ovriga somatiska eller psykiska sjukdomar

Hereditet

Forekomst av Alzheimer eller annan kognitiv sjukdom, neurologisk
eller psykisk sjukdom bland syskon, fordldrar eller andra néra
slaktingar. Om det foreligger en pataglig hereditet, 1 synnerhet i
medelaldern, bor man i hogre grad misstinka neurodegenerativ orsak
till patientens kognitiva svikt och dvervdga remiss till specialist-
mottagning.

Aktuell medicinering

Se over ladkemedelslistan for att beddma om patienten intar
lakemedel med potentiell ogynnsam effekt pa kognitionen,
exempelvis antikolinergika. Sanera listan om mdjligt. (se faktaruta 1
Bakgrundsmaterialet till Skanelistan, LAG ldkemedel dldres hélsa).

Status

Kognitiv testning

En viktig aspekt avseende kognitiv testning dr att anvidnda sig av
tester som man ar eller blir fortrogen med, for att battre kunna tolka
testutfallet. I slutet av detta vardprogram listas lidnkar till websidor
dér man kan hémta flertalet av de tester som ndmns hir och hér finns
dven manualer for tolkning av testresultat.

Mini Mental State Examination’ (MMSE) ir ett vil beprovat test
som kan anvindas vid utredning av kognitiv svikt, vars utférande
och rittning finns standardiserat i versionen MMSE-SR. MMSE ér
ett grovt verktyg som kan missa att identifiera kognitiv svikt hos
yngre personer, hogutbildade personer eller vid lindrig kognitiv svikt
samt dven vid begynnande frontal dysfunktion. Det ar d&ven
svartolkat avseende personer med sprakliga svarigheter (till exempel
vid annat modersmal eller efter stroke med afasi); hénsyn ska tas till
individens forutsittningar sdsom utbildnings- och yrkesbakgrund.
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For att uppnd hogre kinslighet for att detektera kognitiv svikt bor
MMSE kompletteras med tester som méter framfor allt minne och
uppmarksamhet/exekutiv funktion mer noggrant.

Ett alternativ till MMSE &r Montreal Cognitive Assessment (MoCA)
som testar fler kognitiva doméner och ar kinsligare for kognitiv
svikt®. Detta instrument finns i manga sprékliga versioner. Aven
MoCA bor emellertid kompletteras med andra test.

Avseende tester for uppmérksamhet och exekutiv formaga
rekommenderas Trail Making Test (TMT) A och B, Symbol Digit
Modalities Test (SDMT) eller A Quick Test for cognitive speed

(AQT).

Avseende minnestestning finns vél beprévade 10-ordslistor, dir den
frdn Alzheimer's Disease Assessment Scale-Cognitive Subscale
(ADAS-cog) tillhor en av de mest validerade och dven beskrivs i
lankarna i slutet av detta vardprogram.

Utdver ovanstaende tester kompletteras MMSE ofta med kub- och
klocktest (dessa ingér redan som en del av MoCA-testet), som kan
anvéndas for att viardera visuospatial och till viss del exekutiv
formaga.

[ utredningen av patienter med annat modersmaél @n svenska, annan
kulturell bakgrund eller kort skolgang bor Rowland Universal
Dementia Assessment Scale (RUDAS) 6vervégas. Detta instrument
anses vara mindre paverkat av faktorer som sprak, kultur och
utbildning och kan, rétt utfort och tolkat, ge ett matt pa flera av de
kognitiva doménerna. (Haider, 2015)%. Detta instrument finns i
manga sprakliga tappningar. Notera att det, i likhet med MMSE, inte
ar kansligt for att detektera lindrig kognitiv svikt, utan dr battre
lampat vid mer uttalad kognitiv svikt. Multicultural Cognitive
Examination (MCE) &r ett utvidgat alternativ med test av fler
kognitiva doméner och bittre formaga att dven identifiera tidigare
stadier av kognitiv svikt for dessa patientgrupper.

Utdver traditionella ”penna och papper”-tester sker dven en snabb
utveckling avseende digitala kognitiva tester. I skrivande stund
saknas dock validering for att ge en generell rekommendation kring
anviandning av dessa.
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e Neurologiskt och somatiskt status
Beakta sérskilt tecken till gdngstérning, parkinsonism,
6gonmotorikstorning samt ortostatism.

e Psykiskt och kognitivt status
Beddm uppmaérksamhet (exempelvis om den dr skiftande),
instruktionsforstaelse, orientering, stimningsldge, insikt och
psykomotoriskt tempo. Notera eventuella tecken till beteende- eller
personlighetsfordndring, apati, dngest, vanforestéllningar eller
hallucinationer.

e Bedomning av aktivitetsformaga
Med strukturerad aktivitetsbedomning avses en beddmning som har
som maélsittning att fanga fordndringar i personens aktivitetsforméga
och som sitts i relation till den tidigare aktivitetsnivén.
Bedomningen &r en del 1 diagnostiken for att kunna vérdera graden
av kognitiv sjukdom och planera stodinsatser. Bedomningen kan
ske genom en strukturerad intervju eller observationer, men
foretrddesvis en kombination av detta.

Laboratorieanalyser for att pavisa icke neurodegenerativa orsaker till
kognitiv svikt

Valet av laboratorieanalyser ska ske efter klinisk bedomning for att utesluta
annan somatisk orsak, och minst innefatta P-TSH, P-Homocystein och S-
Ca?" eller motsvarande. PEth bor analyseras for att objektivt virdera
alkoholkonsumtionen. Harutdver finns ofta anledning att bestimma P-
Glukos, elektrolytstatus, njurfunktion och Hb.

Strukturell hjirnavbildning

CT av hjdrnan ingar i den basal utredningen. Ange relevant klinisk
information och preliminir klinisk diagnos 1 remissen. Radiologen bor
besvara fragestéllningen med ledning av forekomst av atrofi — bade
regionalt och centralt, samt forekomst av vaskuldr skada via dels Fazekas-
skalan och dels betridffande eventuell forekomst av dldre infarkter. Om det
finns tecken till NPH eller annan sjukdom som kan leda till kognitiv svikt
ska detta beskrivas. Ar radiologisk undersékning (CT, MR) gjord i

nértid, dvs inom ett &r fran remissdatum, kan denna med fordel omgranskas
med ovanstaende fragestdllning. Utlatandet bor innehélla standardiserad
gradering enligt skalorna GCA (Global Cortical Atrophy, 0-3), MTA
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(Medial Temporallobe Atrophy, 0-4), Fazekas for vitsubstansskada samt
forekomst av parietal atrofi (Koedam) fran 0 (ingen) till 3 (uttalad).

UTREDNING PA SPECIALISTENHET

Vid specialistminnesmottagning ska kunna utforas:

Kompletterande kognitiv testning och i utvalda fall
neuropsykologisk undersokning.

Fordjupning av den funktions- och aktivitetsbeddmning som gjorts
inom den basala utredningen eller i kommunens regi.

Likvoranalys med bestdmning av markorer for sarskilt Alzheimers
sjukdom (B-amyloid42/40 kvoten och fosforylerat tau, P-tau),
neurodegeneration (neurofilament) och blodhjarnbarriarfunktion.
Amyloid PET (i de fall lumbalpunktion ej kan utféras men dér
pavisande/uteslutande av alzheimerpatologi dr 6nskvért).
Hereditdr utredning och stillningstagande till prediktiv testning
Ytterligare hjdrnavbildning savil morfologisk (MR) som funktionell
(PET).

BLODPROVTAGNING FOR ATT PAVISA NEURODEGENERATIV
SJUKDOM

Neurofilament (NfL) i plasma finns tillgéngligt for analys i klinisk
rutin nationellt till exempel via klinisk kemi pd Sahlgrenska
Universitetssjukhuset. Provet korrelerar i mattlig grad med NfL i
likvor och bland de neurodegenerativa sjukdomarna &r det som mest
stegrat vid frontotemporal sjukdom och atypisk parkinsonism, foljt
av vaskuldr kognitiv sjukdom och vid Alzheimers sjukdom endast
stegrat i lite mindre dn hélften av alla fall. Provet kan inte anvidndas
for att utesluta forekomst av underliggande neurodegenerativ
sjukdom pé grund av lag sensitivitet och ar heller inte specifikt for
neurodegenerativ sjukdom (kan till exempel 6ka vid perifer
nervskada och av orelaterade faktorer som njursvikt). Plasma NfL
kan vara anvindbart framfor allt pd specialistmottagningar dar ett
NfL-resultat dr 6nskvért, men lumbalpunktion inte &r mojligt att
genomfora.

Det finns ett pdgaende implementeringsarbete 1 Skane avseende ett
blodprov for att pavisa forekomst av alzheimerpatologi i hjarnan

18



(fosforylerat tau, P-tau, som mits i plasma). Tréaffsdakerhet for
alzheimerpatologi varierar beroende pé analysmetod, men de
metoder som idag dr bést, uppvisar en traffsdkerhet som ar likvardig
den som ses vid likvoranalys. Sannolikt kommer detta blodprov att
kunna bli en viktig del 1 badde primérvardens och specialiserade
minnesmottagningars utredningar avseende kognitiv svikt. Det &r
annu inte faststéllt vilka individer som bor testas eller hur resultatet
ska anvindas avseende patientflodet mellan primdrvard och
specialiserad minnesmottagning. Sannolikt kommer inférandet
initialt att ske pd specialiserade mottagningar, till exempel i
kombination med konfirmerande likvor- eller PET-undersdkning av
alzheimerpatologi. I den hdndelsen av att ett blodprov for
alzheimerpatologi blir tillgédngligt kliniskt innan ny uppdatering av
vardprogrammet foreligger, rekommenderas kontakt med
specialiserad minnesmottagning for diskussion kring eventuell
provtagning av en patient.

11 Remissrutiner
INDIKATION FOR REMISS

Remiss till specialistminnesmottagning for utredning och behandling av

patienter med:

Misstanke om manifest eller begynnande kognitiv sjukdom, ddr man
trots noggrann basal utredning behdver specialistbedomning och
specialistomhédndertagande for att faststélla och behandla
bakomliggande neurodegenerativ sjukdom (ex. Alzheimers sjukdom
(AD), kognitiv sjukdom av frontotemporal typ (FTD), kognitiv
sjukdom av Lewybodytyp (DLB), kognitiv sjukdom vid Parkinsons
sjukdom (PDD)).

Hastigt progressivt forlopp och/eller atypisk bild.

Lindrig kognitiv svikt dar misstanke finns om bakomliggande
neurodegenerativ (inkl. cerebrovaskulir) sjukdom.

Kognitiv svikt (oavsett niva) med misstdnkt bakomliggande
neurodegenerativ (inkl. cerebrovaskulér) sjukdom hos personer i
yrkesfor alder, och/eller med minderariga barn.
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e Sirskilda utredningsbehov (sdsom sprakliga, sociala eller kulturella
aspekter, respektive nedsatt premorbid funktionsniva som kan
forsvara utredning).

e Normaltryckshydrocefalus (NPH).

e Missténkt drftlig kognitiv sjukdom — se ”Regionala riktlinjer for
utredning av patienter med misstinkt arftlig kognitiv sjukdom”.

e Svirbehandlade beteendemissiga och psykiska symtom vid
demenssjukdom (BPSD).

REMISSINNEHALL

I remissen for utvidgad utredning ska anges:

e resultatet av komplett basal utredning

e fragestillning med misstanke om bakomliggande orsak till kognitiv
svikt

e aktuell likemedelslista

e kontaktuppgifter till nirstdende

e ev. tolkbehov och vilket sprik (och specifik dialekt)

e notera girna patientens egen instédllning till utvidgad utredning.

REMISSMOTTAGARE MED KONSULTTELEFONNUMMER

¢ VO Kognitiv medicin Angelholm: 0431-815 74

e Minnesmottagning Hiissleholms sjukhus: 0451-29 67 46

e Minnesmottagning Centralsjukhuset Kristianstad: 044-309 20 41

e Minnesmottagning Lasarettet i Ystad: 0411-99 52 87

¢ VE Minnessjukdomar SUS Malmé: 040-33 54 93 (for detaljerad
info om konsulttider kontakta receptionen 040-33 55 04).

ATERREMISS

Efter utvidgad utredning och bedémning kan patienter med Alzheimers
sjukdom eller vaskulér kognitiv stérning dterremitteras for vidare
uppfdljning i primirvarden. Aven andra neurodegenerativa sjukdomar kan
aterremitteras om behov av specialiserad minnesmottagning inte langre



anses behovas (till exempel vid flytt till sdrskilt boende eller relativt stabil
fas av sjukdomen dir ldkemedels- och paramedicinska insatser dr gjorda). I
dessa fall dr det dock av viktigt med fortsatt kommunikation mellan primér-
och specialiserad vard avseende medicinskt omhédndertagande och vid
behov kan fornyad remittering till specialiserad minnesmottagning goras.

12 Klassifikation

Vardprogrammet anvénder i huvudsak en moderniserad terminologi baserad
pa diagnossystemet DSM-5 (se under avsnitt 7). Emellertid anvinds for
registreringsdndamal &n sd lange ICD-10-terminologin (se nedanstdende
tabell for de vanligaste diagnoskoderna). For definition av dessa termer
hiinvisas till Likartidningsartikeln Harmonisering av demensdiagnoser’.
Sarskilt primérvardsversionen av ICD-10 (KSH 97-P) ger ett begrénsat
utrymme for helt andamalsenlig klassifikation av varaktig kognitiv svikt;

exempelvis saknas den ofta relevanta diagnosen lindrig kognitiv stérning
(F06.7).

Entitet ICD-10-SE

Amnesi UNS R41.3

Lindrig kognitiv stérning, subjektiv R41.8A*
Lindrig kognitiv stdrning F06.7
Alzheimers sjukdom, tidig debut F00.0, G30.0
Alzheimers sjukdom, sen debut F00.1, G30.1
Alzheimers sjukdom med cerebrovaskuldr skada | F00.2A, G30.8A
Alkoholutldst amnestisk storning F10.6
Frontotemporal demens F02.0, G31.0
Lewy body demens F02.8, G31.8A
Demens vid Parkinsons sjukdom F02.3, G20
Multiinfarktdemens FOI.1
Subkortikal vaskuldr demens FO1.2
Ospecificerad demens F03.9
Sjukdom i nervsystemet UNS G998

* R41.8 - Denna diagnos bedoms vara rimlig att preliminért sitta under utredningsfas,
satillvida nivibestimning fortsatt &r oklar, i annat fall bor en icke specificerad nivadiagnos
foreligga under den etiologiska utredningen.



13 Behandling

BEHANDLING I PRIMARVARD

Farmakologisk behandling vid Alzheimers, Lewy body och Parkinsons

sjukdom

Kolinesterashiimmare

Symtomlindrande behandling med kolinesterashimmare ska, om inte
kontraindikationer finns, erbjudas personer med mojlig kognitiv
sjukdom av Alzheimertyp respektive, Lewy body- eller
Parkinsontyp. De tre kolinesterashdmmarna nedan har samtliga visat
positiva effekter pa kognitiva och globala funktioner samt BPSD
jamfort med placebo. For behandling ges antingen:

Donepezil, initial dos 5 mg som trappas upp till 10 mg,

Galantamin, initial dos 8 mg som trappas upp till 16 mg och sa
smaningom vidare till 24 mg for dem som tolererar det eller

Rivastigmin, initialt 1,5 mg tva gdnger dagligen som fOrsiktigt
trappas upp 1 steg om 1,5 mg dygnsdos upp till maximalt 6 mg 1 tvd
génger dagligen. Denna substans kan dven vid behov ges i form av
depotplaster med initial dos 4,6 mg som trappas upp till 9,5 mg och i
vissa fall vidare till 13,3 mg.

Upptrappning av kolinesterashdmmare sker forslagsvis efter fyra
veckor. Om behandlande lédkare endast behandlar ett fatal patienter
ar det en fordel att skaffa sig erfarenhet av ett av preparaten.
Generellt dr kolinesterashdammare véltolererade. Att beakta dr dock
oOkad risk for bradykardi, sérskilt vid AV-block och samtidig beta-
blockad, respektive QT-forldngning, sérskilt i kombination med
annan psykotrop medicinering. EKG-tagning rekommenderas fore
inséttning och ibland infér upptrappning. For mer detaljer, se FASS
och Bakgrundsmaterialet till Skdanelistan'®.

NMDA-receptorhimmare

Behandling med Memantin har visats ha positiva effekter pa
kognitiva och globala funktioner. Officiellt finns indikationerna
medelsvér och svar Alzheimers sjukdom, men i praktiken sker
inséttning utan specifik stadieindelning.
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Initial dos &r 5 mg som 6kas med 5 mg varje vecka upp till maximal
slutdos 20 mg. Beroende pa tolerans, kan en ldgre slutdos behova
anvéndas. For originalpreparatet (Ebixa) finns startférpackning och
sedan rekommenderas forskrivning av generiskt memantin.
Preparatet kan ges 1 monoterapi men oftast som tillagg till
kolinesterashdmmare vid Alzheimers sjukdom eller kognitiv
sjukdom av Lewy body respektive Parkinsontyps. Vid
kombinationsbehandling behover ingen dosjustering goras for nagot
av preparaten.

Memantin dr ocksa ett bra behandlingsalternativ vid BPSD; da ofta
med dosering som Okas langsammare. For mer detaljer, se 4SS och
Bakgrundsmaterialet till Skanelistan.

Farmakologisk behandling vid kognitiv sjukdom av vaskulir typ
(vaskulir demens)

e Randomiserade kontrollerade studier har inte kunnat ge 6vertygande
evidens for vare sig kolinesterashimmare eller NMDA -
receptorhdmmare.

e Vid kliniskt sdkerstilld stroke/TIA eller infarkt(er) pd CT/MR
foreligger indikation for ASA och statiner. Vid endast forekomst av
vitsubstansfordndringar foreligger inte indikation for ASA eller
statiner, men det dr av vikt att behandla eventuell hypertoni da detta
ar en vanlig orsak till vitsubstansfordndringar. Huruvida patienten
har en kognitiv svikt eller inte, paverkar inte indikationen for ASA
och statiner, dvs kognitiv sjukdom av vaskulér typ utgor inte 1 sig en
indikation.

Kommunal vird och omsorg

Tidig kontakt bor efter patientens godkédnnande tas med kommunal
demenssjukskoterska eller bistindshandléggare. Adekvat aktivering och
utvérdering av hjdlpbehov kan fordrdja forsdmring och avlasta nérstadende
med Okad livskvalitet och minskat hjdlpbehov som resultat. Stod och
information till ndrstdende &r essentiellt. Vid manifest kognitiv sjukdom bor
patienten hanteras enligt det standardiserade insatsforlopp som etablerades
2019 for att sikerstélla behovet av kommunal omsorg.
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BEHANDLING PA SPECIALISTMINNESMOTTAGNING
INKLUDERANDE FRAMTIDA BEHANDLINGAR

Utover symtomlindrande behandling med kolinesterashdmmare och
NMDA -receptorhdmmare, har sjukdomsmodifierande behandling vid
Alzheimers sjukdom visats vara en tdnkbar mdjlighet. Det finns flera
pagaende och nyligen avslutade fas 3-studier som undersoker
antikroppsbehandling mot B-amyloid-upplagring vid Alzheimers sjukdom.
Behandlingen ges vanligast som infusioner, men dven subkutan
administration provas.

Flertalet studier har visat att behandlingen minskar B-amyloid i hjdrnan till
normala nivier hos majoriteten av behandlade patienter inom 1-1,5 &r.
Studierna gdrs bade vid tidig symtomgivande fas (lindrig kognitiv stérning
eller lindrig demens) och innan symtom uppstatt (preklinisk fas dar
sjukdomen endast kan pavisas med hjélp av biomarkorer).

I skrivande stund finns tva preparat som har fatt preliminirt godkdnnande
(accelerated approval”) av FDA (Food and Drug administration) i USA.
Det ena av dessa har inte blivit godként i Europa och det andra 4r under
pagaende bedomning hos EMA (European Medicines Agency). Ytterligare
en fas 3 studie med ett tredje preparat har rapporterat positiva resultat och
foretaget forvéntas ansoka om godkénnande vid FDA och EMA under
mitten av 2023. Vid ett eventuellt svenskt godkidnnande av ett sddant
lakemedel bor vardprogrammet skyndsamt uppdateras da det kan leda till
signifikanta fordndringar avseende diagnostik, remittering till specialiserad
minnesmottagning och behandlingsindikationer.

14 Uppfoljning
LAKEMEDEL

Toleranskontroll efter ca fyra veckor och dérefter minst arlig klinisk
uppf6ljning, bland annat avseende:

e foridndrat behov av kommunala insatser

e Dbehandling av beteendemaéssiga och psykiska symtom vid
demenssjukdom (BPSD)"!!
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e dosjustering (vanligen dosdkning, men dven dosminskning vid till
exempel memantinbehandling och férsémrad njurfunktion)
e eventuella biverkningar eller polyfarmaci.

Behandlingseffekt kan utvirderas anamnestiskt och med kognitiva test
sasom MMSE 1 kombination med test som avspeglar andra kognitiva
doméner.

Testresultaten bor inte 6vertolkas, da tillstdndet forsdmras successivt dver

tid Aven med god behandlingseffekt'?

. P4 gruppniva har patienter med
Alzheimers, Lewy body eller Parkinsons sjukdom positiv behandlingseftfekt,

men det kan vara svart att avgora i enskilda fall'*-1°.

Utsidttning av behandling med kolinesterashimmare eller memantin
rekommenderas vid besvéirande biverkningar eller vid kliniskt betydande
interaktioner. Om, vid klinisk bedémning, fortsatt medicinering misstdnks
vara tveksamt motiverad'®, bor provutsittning goras Vid provutsittning av
preparaten bor vid tecken pé forsimring behandlingen snarast aterupptas
(helst inom tva veckor).

KORKORT

Beakta skyldigheten enligt 10 kap. 2 § korkortslagen (1998:488) att gora
anmaélan till Transportstyrelsen om patientens kognitiva svikt utgoér hinder
for korkortsinnehav. Av Transportstyrelsens forfattningssamling framgar
att:

”Allvarlig kognitiv storning utgor hinder for innehav. Vid bedémning
av om storningen ska anses som allvarlig ska sérskild hansyn tas till
nedsdttning av uppmérksamhet, omdome och formégan att ta in och
bearbeta synintryck samt nedsittning av mental flexibilitet, minne,
exekutiva funktioner och psykomotoriskt tempo. Dessutom ska
kanslomassig labilitet och 6kad uttrottbarhet beaktas. Apraxi och
neglekt ska sérskilt uppmérksammas!’.”
Nagon specifik grins avseende MMSE ir inte ldmplig att sétta, da det kan
finnas svarigheter att kora dven vid hoga MMSE poéng. Vidare kan ldga
podng hos 1 6vrigt lamplig korkortshavare finnas vid isolerat sankt verbal
formaga. I stéllet bor man frimst beakta nedsatt visuospatial formaga (mits
till exempel genom avritning av figurer) samt uppmarksamhet/exekutiva
funktioner som méts med till exempel TMT A och B (framfor allt visuell
avsOkning och kognitiv flexibilitet dr viktiga funktioner for bilkdrning).

25



VAPEN

Kognitiv sjukdom ér inte forenlig med vapeninnehav.
Anmilningsskyldighet till Polismyndigheten foreligger enligt 6 kap. 6 §
vapenlagen (1996:97) 8.

GODMANSKAP

Om nagon pa grund av kognitiv svikt behover hjdlp med att bevaka sin ritt,
forvalta sin egendom eller sdrja for sin person, kan domstol besluta om
godmanskap (11 kap. 4 § fordldrabalken). Innan réitten anordnar
godmanskap, och den enskilde inte har ldmnat sitt samtycke, ska ldkarintyg
inhimtas om den enskildes hilsotillstdnd'

Lagen om framtidsfullmakter trddde i kraft den 1 juli 2017 och avser en typ
av fullmakt som blir giltig nir en fullmaktsgivare pa grund av sjukdom,
psykisk storning eller liknande forhéllande &r ur stand att ta tillvara sin rétt.
En framtidsfullmakt kan beréra bade personliga och ekonomiska
angeldgenheter, dock inte fragor som ror hilso- och sjukvérd. For det fall ett
godmanskap anordnas, faller framtidsfullmakten.

FORVALTARSKAP

Domstol kan, efter utredning av 6verformyndaren, tillsédtta forvaltare i de
fall diar godmanskap inte anses tillrdckligt eller dir godmanskap, som &r
frivilligt, har avsagts. [ utredningen behovs ldkarintyg som styrker sjukdom
som orsak till funktionsnedsittningen (kognitiv sjukdom). Forvaltarintyget
kan betraktas som ett sétt att uppmérksamma samhéllet pé att individen har

drabbats av en sjukdom som genererat, eller inom kort kommer att generera,
skada.

15 Riskfaktorer och skyddande
faktorer for kognitiv svikt

Den framsta riskfaktorn for att utveckla kognitiv svikt ar hog élder.
Arftlighet dr allmint av viss relevans men innebir kliniskt ett relativt fatal
patienter dér tidigt insjuknande &r kopplat till en specifik genmutation. Den
storsta genetiska riskfaktorn for sent debuterande Alzheimers sjukdom é&r
genvariant APOE-e4. Vidare utvecklar i princip alla individer med Downs
syndrom Alzheimers sjukdom om de lever till ca 60—70 ars alder. Nér det
géller FTD ar risken for en bakomliggande mutation betydligt hogre dn vid
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ovriga kognitiva sjukdomar varfor man bor beakta indikation for genetisk
utredning (se specifikt vardforlopp).

Kénda riskfaktorer for kognitiv svikt enligt WHO inkluderar vaskulédra
riskfaktorer som diabetes typ 2, hogt blodtryck i medelélder och fetma.?
Det ér véletablerat att hypertoni i medelaldern ska behandlas, men for édldre
individer kan denna behandling behova justeras da lagre blodtryck vid
antihypertensiv behandling hos kognitivt sviktande patienter kan ge
ytterligare forsimrad kognitiv funktion. Aven skadligt bruk av alkohol samt
depression édr riskfaktorer for senare kognitiv svikt. Rokning ér en kind
riskfaktor for kognitiv svikt, och rokstopp dven i hogre &lder kan ha
protektiv effekt. Traumatisk hjirnskada ér en riskfaktor for kognitiv svikt.?!

Skyddande faktorer inkluderar hog utbildning, social samt mental aktivitet.
Aven fysisk aktivitet har foreslagits kunna vara en skyddande faktor, och
det aktuella bevisldget pekar mot en skyddande effekt av fysisk aktivitet pa
kognition, d&ven om det &r svért att studera och har risk for metodologiska
problem i studier.??

I den svensk-finska randomiserade studien FINGER har man sett en liten
kognitiv forbéttring i interventionsgruppen (regelbunden fysisk aktivitet,
kognitiv traning, kostrekommendationer samt monitorering av

).23 Det pagar just nu flera multicenter

kardiovaskuléra riskfaktorer hos dldre
interventionsstudier, s& kunskapsléget avseende specifika interventioner

kommer eventuellt 6ka 1 framtiden.

Avseende kost har motstridiga resultat publicerats, dér det finns ett flertal
sm4 studier som indikerar en skyddande effekt av framfor allt
medelhavskost, men det finns #ven storre longitudinella studier** som inte
visar ndgot samband, varfor nagra specifika kostrekommendationer inte kan
ges.

ASA har inte visats vara skyddande for kognitiv sjukdom och motstridiga
konklusioner, frdn stora sammanstillningar, finns avseende statiner.?!-°
Underlaget avseende vitaminer och antioxidanter &r inte tillrdckligt for att

ge specifika rekommendationer.

27



16 Att mota personer med
avancerad kognitiv sjukdom
(demenssjukdom)

Det finns en enighet gidllande hur symtombilden hos personer med kognitiv
sjukdom / demenssjukdom inte enbart kan hirledas till hjarnskadans
omfattning®®, utan dven till samspelet med omgivningen.?” 28 Samtidigt
visar forskning att interventioner géllande vardpersonalens kommunikation
motverkar oro, agitation®” och depressiva symtom.>°

I motet med patienten ska ett personcentrerat forhéllningssiatt efterstrivas,
vilket innebdr att varden ska ha personen, inte diagnosen, 1 framsta fokus
samt att utgangspunkt for varden utgar fran personens upplevelse av sin

t.31 D4 respektive sjukdomsprogress inverkar olika p& personens

verklighe
formaga att kommunicera®? kan det dock vara av vikt att kinna till den
specifika diagnosen, att fundera over vilka krav omgivningen stéller pa
respektive kognitiva domén, samt om ndgon anpassning kan underlitta
motet. Det kan rora sig om att undvika ord med multipel/abstrakt innebord
(gift, lik, ”sétta nal” etcetera), att forsoka stélla fragor 1 nutid i stillet for
détid till personer med episodisk minnessvikt, att planera besok/samtal pa
formiddagen till personer som har sémre formaga till uppmérksamhet mot

eftermiddag/kvill etcetera

Personcentrerad vard betonar vikten av patientberéttelsen, av kontinuitet och
tillgdnglighet. Den unika médnniskan bakom sjukdomen ska lyftas fram och
behandlas med respekt och vérdighet, och det dr av vikt att kdnna till
personens kvarvarande formégor for att optimera personens autonomi och
sjdlvkénsla.

Relationen som skapas i motet ska stréva efter att vara tillitsfull och inge
trygghet, inlyssnande snarare dn forklarande. Kommunikation ska enligt
Patientlag (2014:821) anpassas efter individuella forutséttningar, dér
vardgivaren har ett ansvar for att frimja patientens integritet,
sjdlvbestimmande och delaktighet. Vidare ska den som formedlar
information s langt som mojligt forsikra sig om att mottagaren har forstétt
innehallet.

Kommunikation dr 6msesidig, dir virdpersonal bor vara uppmirksam pé
sitt eget uttryck och likasé lyhord for patientens. For att personen ska kunna
uppmérksamma och forsta behover tid ges, samtidigt som budskapet méste
vara klart. I motet bor tonfallet vara mjukt, men tydligt.
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IPA?® understryker att en person dven i sent stadie av sjukdomen kan
behalla formégan att icke-verbalt kommunicera sina kinsloyttringar trots att
formaga till minne, perception och sprék forsdmrats langt tidigare. Da
personens sprakliga formaga forsdmras kan icke-verbal kommunikation ge
personen mojlighet att vara delaktig i sin vard, och vardag. Exempel pa
sadana formagor beskrivs som gester®, ansiktsuttryck, kroppssprak och
berdring®* eller tonlige och dgonkontakt.? Ett positivt forhallningssitt, med
fokus pa personens mdjligheter att kommunicera, snarare én att lyfta fram
begrinsningar, skulle kunna forbéttra livet for personer med kognitiv
sjukdom.*® En kontinuitet i personalgruppen kan dessutom gynna
mojligheten att uppmérksamma sma forandringar i personens uttryck, och
vidare kunna forstd anledningen till varfor en patient upplever smérta,
4ngest eller obehag.’’

Med kunskap om personen och dennes levnadshistoria kan anpassad
omvérdnad mojliggoras. Genom en noggrann anamnes alt. att tidigt upprétta
en levnadsberittelse®! kan forstielsen optimeras for personens livsmonster,
virderingar och preferenser, vad som varit centralt for personen.®® Séledes
behovs kunskap om savil person som sjukdom for att skapa en god
vardrelation, och framtida mote.

Vad gillande den fysiska miljon, kan sjukdomen medfora svérigheter att
forsta och uppfatta hur omgivningen ar utformad. Vid bristande kontraster i
fargsittning, morka falt i golv och otillracklig belysning kan omgivningen
tolkas felaktigt. Ddremot kan tydliga farger och fargkontraster pa
exempelvis mobler, inredning, porslin och toalettstol skapa tydlighet och
stédja personens formaga och sjilvstindighet.* Viktiga utrymmen, till
exempel sittplatser, toalett etcetera ska dirfor vara konkret synliga, sékra
och overblickbara for att underldtta for personen att orientera sig pa.

Aktivitet och stimulans ska anpassas individuellt och kan dka personens
positiva upplevelse av tillvaron. Vil avvidgda och vilkinda intryck, sdsom
ljud, kan bidra till social gemenskap, medan en alltfor stimulirik omgivning
kan forhindra delaktighet, och snarare bidra till irritation och rastldshet.*
Aven hir bor stimuli och kommunikation ha en anpassad kravniva till
personens forutsittningar. Aven en kort stunds vila dagtid har visat sig
minska ofta oro pa eftermiddagen och kvillen.*
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17 Narstaendeperspektiv

Att vara nérstdende till personen med sjukdomen kan innebéra en stor
omstédllning och medfor vanligen en 6kad belastning. Bade objektiva och
subjektiva stressfaktorer hos nérstdendevardare kan forknippas med olika
dimensioner av den nérstdendes hilsa; sdmre sjilvrapporterad hilsa, mer
negativa hélsobeteenden och 6kad anvidndning av hélso- och
sjukvérdstjinster.*! Historiskt har nirstdendes situation beskrivits som
isolerad frén personen med sjukdomens, men forskning har alltmer valt att
fokusera pa parets gemensamma situation och relation.*

Hos nirstaende kan en krisreaktion med kdnslor av forlust och sorg uppsta,
savil vid diagnos, under sjukdomens progress och vid dodsfallet. Det har
visat sig att nirstdende har 6kad risk for samsjuklighet och behov av vard*!.
For att undvika att bordan blir alltfor stor och minska risk for utmattning
behdvs forebyggande stodinsatser i olika former. Psykosocialt stod kan ges
individuellt, tillsammans med livspartner eller for familjen hos kurator, men
daven kommunen har ett lagstadgat ansvar enligt 5 kap. 10 § 1
Socialtjanstlagen

att stodja personer som vardar en nérstaende som ar ldngvarigt sjuk, dldre
eller som stodjer en nérstaende som har funktionshinder. For nérstaende
innebér detta ofta ett viktigt stod och bidrar till att vardagliga arbetet 1
hemmet gar béttre. Genom olika former av avlastning, sdésom avlosning 1
hemmet, dagverksamhet och vixelvard, kan 6kat utrymme ges for tid for sig
sjalv med vila och dterhdmtning. Da sjukdomsbilden kan variera 6ver tid,
bor hilso- och sjukvérd ha ett flexibelt och proaktivt arbetssétt gentemot
patient med familj fokuserat pa specifika behov vid specifika tidpunkter.*?

For barn och andra nérstaende till patienter som i forhéllandevis unga ar
drabbas av kognitiv sjukdom ar familjesituationen sirskilt angeldgen att
kartligga, och stodja.**** Detta dven d4 barn inte kan anses ha samma
kunskap om det stod som finns tillgdngligt. Barns behov av stdd belyses
savil inom 5 kap. 1 § SoL, 5 kap. 7 § HSL och inte minst genom FN:s
barnkonvention (Lag 2018:1197), vilken sedan 2020 &r lagstadgad i Sverige.
Omradet ir glest beforskat*’, men indikationer om en sirskild anpassning
och ett holistiskt omhidndertagande finns, och prioritering 6vergér fran
individorienterat till familjeorienterat stod. For barnet sjdlv kan stod till
exempel innebéra information till forskola och skola, samarbete med
ungdomsmottagning och stod avseende kontakter med andra 1 liknande
situation, vilket idag finns tillgdngligt via samtalsgrupper, slutna grupper pa
sociala medier samt ldger for unga anhoriga, vilka arligen arrangeras pa
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olika platser i Sverige. For mer information rekommenderas SNUA

Svenskt Natverk for Unga Anhoriga)* samt Socialstyrelsens rapport Barn
g g y pp

som Anhoriga. ¥’

18 Kvalitetsregister

Svenska demensregistret, SveDem, dr ett nationellt kvalitetsregister som
startade 1 maj 2007. Syftet 4r att samla in data om personer med
demenssjukdom for att kunna forbattra och utveckla varden av demenssjuka
1 Sverige. Mélet dr skapa ett rikstdckande verktyg for likvardig och bista
behandling av personer med demenssjukdom.

Anslutna specialistenheter, primédrvardsenheter och kommunala enheter
registrerar patienter som har fatt en faststdlld demensdiagnos i det
webbaserade registret. Patienten f6ljs sedan arligen av uppfdljande enhet.

For att stodja verksamhetsutveckling lagger SveDem sérskild vikt vid att
folja kvalitetsindikatorerna 1 Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for
demensvard och omsorg. Genom att registrera den egna kliniken/enhetens
kvalitetsindikatorer och variabler 6ver tid, kan man f6lja utvecklingen och
se 1 vilken grad virdena forbéttras och mal uppnas.

BPSD-registret ar ett interaktivt och systematiskt arbetsverktyg som visats
forbattra varden och omsorgen for patienter med sévil kognitiva som icke-
kognitiva symtom av demenssjukdom!'. Med hjilp av en registrering kan
teamet runt den sjuke personen observera och analysera symtom enligt NPI
(Neuropsychiatric Inventory). En registrering bor efterfragas innan
lakemedel inséttes.

19 Ovrigt

e Det finns tvd dominerande patientorganisationer:
Alzheimerforeningen i Sverige* respektive Demensforbundet®.

e For professionerna finns bland annat Svensk Féorening for Kognitiv
Medicin’® och Svensk Forening for Aldrepsykiatr'.
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Bland rekommenderad l4sning finns tva svenska bocker, Kognitiv
medicin® respektive Alzheimers sjukdom™.
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