”Kognitiv nedsattning och beteendeférandring vid ALS”
Linn Oijerstedt

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) ar en ovanlig neurologisk sjukdom som drabbar ungefar 250 personer per ar i
Sverige. Sjukdomen gor sa att nerver som styr skelettmuskler dor vilket gor att signaler fran hjarnan och
ryggmargen som ska ga ut till musklerna inte kan komma fram. Det leder till gradvis 6kande svaghet och till slut
fortvinar de muskler som inte far tillrackligt med signaler. ALS kan bdrja pa olika stéllen i kroppen (tex en arm
eller ett ben) och sprider sig sedan till andra delar. Forr eller senare paverkas musklerna som styr talet samt
andningen och det blir svart att prata, hosta och andas. Sjukdomen blir gradvis sémre och sémre och det saknas
botande behandling. | Sverige erbjuds lakemedlet Riluzol som har en bromsande effekt pa sjukdomsférloppet.
Orsaken till ALS &r fortfarande okdnd. Pa senare ar har man upptéackt molekyldra likheter mellan ALS och en
demenssjukdom kallad frontal demenssjukdom (FTD). Vid FTD dor ocksa nervceller, men i en annan del av
kroppen dn hos patienter med ALS, namligen i pannloben i hjarnan. | pannloben finns bland annat var
personlighet, formagan att planera och kdnna empati. Sjukdomen kan yttra sig genom att patienten far forandrat
beteende sasom férsamrad impulskontroll, svarigheter att ta initiativ eller engagera sig i andra samt bristande
formaga att tolka andra manniskors kanslor. Tidigare har man trott att patienter med ALS inte far nagon paverkan
pa personligheten eller kognitionen (dvs formagan att ta in, bearbeta, lagra och ta fram information). Pa senare
tid har dock internationell forskning pekat mot att sa manga som halften av alla patienter med ALS har nagon
typ av kognitiv nedsattning eller beteendeforandring. Vi som jobbar med ALS och traffar manga patienter har
markt att flera av dem har dessa symptom men det saknas systematisk forskning pa @mnet i Sverige. Var ambition
ar darfor att kartlagga forekomsten av kognitiva symptom och beteendefordandringar hos patienter med ALS och
undersdka hur dessa symptom férdandras over tid och hur det paverkar sjukdomen i 6vrigt.

Vi har formulerat nagra fragor som vi 6nskar besvara i denna forskningsstudie:
1. Hur vanligt ar det med kognitiv nedsattning och beteendefdrandringar hos patienter med ALS i
Stockholm?
2. Vilka formagor ar mest drabbade (till exempel minne, empati, planering)?
3. Hur utvecklas kognitiva symptom och beteendeférandringar 6ver tid? Finns det patienter som
aldrig far dessa symptom och har de nagra speciella egenskaper? Forsamras kognitiva symptom i
samma takt som muskelkraften?
4. Finns det kognitiva symptom eller beteendeférandringar som gor att patienten upplever samre
livskvalitet och/eller far ett kortare liv?
5. Finns det en koppling mellan kognitiva symptom och andra typiska tecken pa ALS?

For att kunna besvara ovanstaende fragor planerar vi att samla in data vid tidpunkten da patienten far sin diagnos
samt var sjatte manad fram till patienten avlider. Kognitiv funktion kommer att bedémas genom att patienten
far genomfora ett kort screeningtest med olika uppgifter som poangsatts. Vi planerar bland annat att analysera
om det finns nagot samband mellan graden av kognitiva symptom och proteinnivaer i blod/likvor, eller med
férandringar i hjarnan.

Just kognitiv nedsattning och beteendeférandring har rapporterats av anhoriga till patienter med ALS som de
mest utmanande symptomen att hantera i det dagliga livet. For att kunna hjalpa patienter och anhoriga sa maste
kompetensen bland vardpersonal héjas och forskning pa svenskt material kan bidra med detta. Malet &r pa sikt
att ge patienter med ALS basta mojliga bemotande och vard.



