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Vardprogram
for sjukdomar med
varaktig kognitiv svikt

Ett regionalt vardprogram ar ett styrande dokument som utférare av héalso-
och sjukvard i Region Skane ska folja. Regionala vardprogram tas fram av
medarbetare i ndra samverkan med berdrda sakkunniggrupper.
Vardprogram faststalls av halso- och sjukvardsdirektoren.

Faststallt 2018-03-15
Giltigt till 2020-04-30
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1. Forord

Samhallsutvecklingen medfér 6kade krav pa vélbevarade kognitiva funktioner. For den som
sviktar kan tillvaron bli svar att bemastra. Oavsett om den kognitiva svikten drabbar en person i
arbetsfor alder eller den aldre individen kan konsekvenserna bli allvarliga.

Medan medicinska framsteg pa manga omraden bidragit till en friskare befolkning géller detta
inte med avseende pa kognitiv funktion. Varaktig kognitiv svikt blir allt mer vanligt
forekommande i en dldrande befolkning. Ungefar 8 procent av alla svenskar 6ver 65 ar lider av
en kognitiv sjukdom och nastan halften av alla som &r 90 ar eller aldre.

Betydelsen av att i tid uppmarksamma problemet, identifiera underliggande sjukdom och séatta in
behandling har gediget vetenskapligt stdd. Tiden som forflyter innan utredning gjorts och
adekvata insatser paborjats praglas ofta av oro och frustration for savél patient som narstaende.
Nar patienten utretts, bakomliggande sjukdom faststallts och relevanta atgarder vidtagits,
forbéattras vanligen livskvaliteten for de berérda.

For en god och jamlik vard i Region Skane finns det stort behov av enhetliga riktlinjer for
omhandertagande av patienter med varaktig kognitiv svikt. Féreliggande vardprogram anknyter till
Socialstyrelsens nationella riktlinjer for god vard och omsorg vid demenssjukdom fran 2010,
men &r det forsta i landet med anpassning till moderniserad terminologi. Dokumentet belyser symtom
och nagra av de vanligaste underliggande sjukdomarna med lamplig utredning och behandling samt
ansvarsfordelningen mellan primar- och specialistsjukvard.

Malm¢ 2015-10-08
Ingrid Bengtsson-Rijavec
Hélso- och sjukvardsdirektor

Foreliggande dokument ar en forsta uppdatering av huvudversionen av Region Skanes Vardprogram
for sjukdomar med varaktig kognitiv svikt. | dokumentet, som reglerar ansvarsfordelningen mellan
primarvard och specialistmottagning, ligger de huvudsakliga dragen fast.

Som tidigare ligger den viktiga samverkan pa olika nivaer mellan sjukvard och socialtjanst
vasentligen utanfor dokumentets omfang.

Vid uppdateringen har tagits del av saval remissversionen av Socialstyrelsens nya nationella riktlinjer
for vard och omsorg vid demenssjukdom som Socialstyrelsens nationella strategi for
demenssjukdom.

Angelholm den 7 mars 2018
Per Johansson
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3 Sammanfattande ansvarsfdrdelning

PRIMARVARD

Uteslutande av annan somatisk orsak

Basal utredning

Om utredningen ger hallpunkter for vaskular kognitiv storning, sa bor sekundarprofylaktisk
ldkemedelsbehandling samt livsstilsfaktorer optimeras.

Lakemedelsbehandling vid mojlig kognitiv sjukdom av Alzheimertyp (med eller utan
cerebrovaskulart engagemang), utéver behandling som vid vaskulér kognitiv storning
Stallningstagande till fortsatt korkortsinnehav eller anmalan till Transportstyrelsen
Stallningstagande till fortsatt vapeninnehav eller anmalan till Polismyndigheten

Hanvisning till kommunala vardkontakter

Lattare och mattliga beteendestérningar och psykiska symtom vid demens (BPSD)!

SPECIALISTMOTTAGNING

Konsultativ verksamhet, se kontaktuppgifter.

Utvidgad utredning
Om den basala utredningen inte ar tillracklig for att med rimlig sékerhet diagnosticera
mojlig Alzheimers sjukdom, vaskular demens eller annan kognitiv sjukdom, sa bor en
utvidgad utredning utféras vid specialistminnesmottagning med kompletterande
kognitiv testning, spinalvétskeanalys eller ytterligare hjarnavbildning.

Lindrig kognitiv svikt vid tydligt misstankt bakomliggande neurodegenerativ sjukdom

Frontotemporal demens (FTD)

Lewy body demens (LBD)

Demens vid Parkinsons sjukdom (PDD)

Utredning av normaltryckshydrocefalus (NPH)*

Svara beteendemassiga och psykiska symtom vid demenssjukdom (BPSD)

Sarskilda utredningsbehov (patienter i yrkesverksam alder eller med sprakliga, sociala

respektive kulturella forutsattningar som forsvarar utredning i priméarvard)

Genetisk analys

* Inom forvaltning Kryh remitteras dessa patienter till respektive neurologmottagning.



4 Giltighetstid

Detta vardprogram ar giltigt fran och med 2018-03-16 och skall revideras vid behov, dock senast
2020-04-30.

5 Vardprogramsgrupp

Per Johansson, 6verlakare vid enheten for Kognitiv medicin, Hélsostaden Angelholm, fick i juni
2014 i uppdrag fran Rita Jedlert, bitr. medicinsk direktor, att ta fram ett vardprogram for
utredning, behandling och uppféljning av patienter med demenssjukdom.

Ovriga deltagare i arbetsgruppen bakom den forsta huvudversionen:

Sebastian Palmqvist, Neurologiska kliniken, SUS

Moa Wibom, Enheten for kognitiv medicin, Halsostaden, Angelholms sjukhus
Camilla Collijn, Minnesmottagningen, Centralsjukhuset, Kristianstad

Annette Tholle, Minnesmottagningen, Centralsjukhuset, Kristianstad

Ebba Larsson, Hogands kommun

Ulrika Grahn, Brahehélsan, Eslov

| uppdateringsprocessen har Sebastian Palmqvist, Moa Wibom, Ulrika Grahn, professor Oskar
Hansson, Klinisk minnesforskning, Lunds universitet och Maria Landqvist Waldo, Kognitiv
medicin Angelholm, deltagit.

Lakemedelsradets terapigrupp Aldre och ldkemedel star bakom vardprogrammet.

6 FOrankring och remissyttrande

Dialog har forts med ett flertal lakare och andra verksamma inom primarvard samt
sjukskoterskor inom kommunal verksamhet.

Vardprogrammet har varit pa remiss hos samtliga sjukvardsforvaltningar och primarvarden i
Region Skane. Infor uppdatering har synpunkter inhamtats fran ett regionalt natverk av
medicinskt ansvariga sjukskoterskor. Kontinuerlig dialog har skett med Kunskapscentrum
Demenssjukdomar.

7 Avgransning och definition
KOGNITIV SVIKT

| diagnossystemet DSM-52 anges de funktionella konsekvenserna (lindrig kognitiv svikt
respektive kognitiv sjukdom) parallellt med underliggande demensorsakande sjukdom. Detta
dokument ansluter sig till denna terminologi. Harigenom finns béttre forutsattningar for att
tidigare identifiera tecken pa specifik hjarnsjukdom med syfte att i en framtid kunna
tillhandahalla férebyggande eller kurativt syftande behandling. Med termen demens avses har ett
sa avancerat stadium av kognitiv sjukdom att individens sjalvstandighet blivit kraftigt och djupt
paverkad.



Darmed finns en skillnad gentemot ICD-102 ddr man med demens menar ett syndrom som beror
pa hjarnsjukdom av vanligtvis kronisk eller progredierande art. Av kontinuitetsskal ar i denna
version av vardprogrammet den nyare terminologin annu inte helt konsekvent genomford.
Salunda bibehalls stéllvis ordet demens i nagra av de specifika sjukdomstillstanden.

Oavsett namnda skillnader i nomenklatur galler att faststallande av funktionsnedsattning, sasom i
annan sjukvard, bor ske parallellt med en stravan att i gorligaste man diagnosticera
bakomliggande patologi. Termerna lindrig kognitiv svikt, kognitiv sjukdom respektive demens
bor alltsa kompletteras med uppgift om etiologisk typ. Den diagnostiska sakerheten av
underliggande hjarnsjukdom bor anges som mojlig (uppfyller symtomkriterier), sannolik (dven
stod av biomarkorer) eller definitiv (vid pavisad genetisk orsak eller efter PAD).

KOGNITIV SJUKDOM

Nar det foreligger en pataglig kognitiv funktionsnedséttning anvands termen kognitiv sjukdom
(major neurocognitive disorder). Kriterierna for kognitiv sjukdom ér:

e Signifikant férsamring jamfort med tidigare niva i minst en kognitiv doman (uppmarksamhet,
exekutiv funktion, minne, sprak, spatial eller social kognition)

Foérsamringen ar varaktig och verifieras via anamnes och kognitiv testning

Upptrader inte enbart under konfusion

Den kognitiva forséamringen begrénsar tydligt sjalvstdndigheten i vardagliga aktiviteter
Forklaras inte béttre av andra sjukdomar (t.ex. egentlig depression eller schizofreni)

LINDRIG KOGNITIV SVIKT

Lindrig kognitiv svikt (mild neurocognitive disorder) definieras enligt samma kriterier som
kognitiv sjukdom, forutom att den kognitiva forsamringen inte begrénsar sjalvstandigheten i
vardagliga aktiviteter. Aktiviteterna uppratthalls ibland genom kompensatoriska mekanismer och
okad anstrangning. Mer komplexa aktiviteter och sysslor kan vara paverkade. Termens
motsvarighet i ICD-10 ar 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 Test (MMT) kan for dessa individer utfalla
normalt.

Som framhallits 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.

8 Epidemiologi

Utbredningen av sjukdomar med varaktig kognitiv svikt ar av naturliga skal svar att faststalla.
Enligt en ofta citerad uppgift finns i Sverige uppskattningsvis cirka 160 000 personer med
kognitiv svikt av demensdignitet*. Incidensen per &r anges till cirka 25 000 nya individer, vilket
for Skanes del skulle innebara 6ver 3 000 nya fall arligen. Talen blir sjalvfallet avsevart hogre
om dem med demensorsakande sjukdom i prekliniska faser medraknas. Bland de
demensorsakande sjukdomarna finns i sannolikt 60—70% av Alzheimerspatologi®.



9 Symtom och kliniska fynd

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

UPPMARKSAMHET

Den 6vergripande funktionen som kravs for att uppratthalla dvriga kognitiva funktioner. Till
exempel ses svarigheter att halla traden i samtal, upprepa telefonnummer eller adresser,
huvudrakning, svarslatens och forlangsammad bearbetning.

EXEKUTIVA FUNKTIONER

Har avses formagan att initiera och planera uppgifter, samt utféra dem andamalsenligt. Till
exempel ses initiativldshet, svarigheter vid komplexa uppgifter (framfor allt med flera olika
moment) som t.ex. att betala rékningar, folja bruksanvisningar, handhavande av apparater och
kontokortsbetalning.

MINNE

Viktigast ar att fokusera pa formagan att lagra in och komma ihag handelser eller samtal som
skett nara i tiden (timmar, dagar, veckor). Patienten behdver ofta bli pamind. Exempelvis ses
upprepning i samtal eller svarigheter att komma ihdg vad som nyss skett eller sagts, passa tider
eller veta vilken dag/manad/ar det ar.

SPRAK

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

VISUOSPATIAL FORMAGA

Avser tolkning av synintryck som ar viktigt bl.a. for navigering, rumsuppfattning, igenkanning
och manga praktiska sysslor. Till exempel ses svarigheter att hitta i nya miljcer eller i sitt
naromrade, att orientera sin kropp till omgivningen (exempelvis sétta sig i en stol) och parkera
bilen. Ofta forsvaras symtomen vid morker eller skymning.

SOCIAL KOGNITION

Avser beteende- och personlighetsaspekter. T.ex. ses omdémessvikt, svarighet att notera sociala
signaler och att lasa av ansiktsuttryck, blédighet, kansloméssig avflackning, forsamrad empati,
aggressivitet, bristande insikt eller forandrat atbeteende.

Utover symtom fran ovanstaende kognitiva domaner bor i forekommande fall aven noteras:
NEUROLOGISKA SYMTOM

Balanssvarigheter, férlangsammad motorik, tremor, andrat gangmonster (t.ex. bredsparig gang,
sma och trippande steg), urininkontinens, dysartri, svaljningssvarigheter eller nedsatt luktsinne.

PSYKISKA SYMTOM

Nedstamdhet, initiativldshet, angest, vanforestéllningar, hallucinationer (for syn eller horsel),
uttalad dagtrotthet eller utagerande av drémmar (REM-somnstorning).



10 Diagnostik
HANDLAGGNING | PRIMARVARD

Sakkunnig och omsorgsfull kognitionsdiagnostik forutsatter att adekvat tid avsétts vid flera
tillfallen och inom ramen for teamarbete. Forst ska potentiellt reversibla tillstdnd hanteras och
sedan ska forsok goras att identifiera bakomliggande neurodegenerativ sjukdom. Diagnostisk
sakerhet pa nivan mojlig ar tillracklig for insattande av symtomlindrande farmakologisk
behandling.

ETIOLOGI

For att korrekt behandling och omhé&ndertagande ska kunna initieras krdvs att etiologin rimligt
faststélls (exempelvis kognitiv sjukdom av mojlig Alzheimerstyp). Definitiv diagnostik finns
forst vid genetiskt pavisad orsak eller efter PAD. Nedan listas de vanligaste sjukdomstillstanden.
For en svensk 6versikt inom faltet rekommenderas boken Kognitiv medicin®, som aven omfattar
mer sallan forekommande entiteter sisom Huntingtons eller Creutzfeldt-Jacobs sjukdomar.

Kognitiv sjukdom, Alzheimertyp (Alzheimers sjukdom)

Alzheimers sjukdom (AD) &r en progredierande, primardegenerativ sjukdom med smygande
debut, successiv progress och som finns i olika varianter. Mer an héalften av alla demenstillstand
har troligen ett inslag av AD; blandformer med AD och vaskulér demens &r vanligt
forekommande. Prevalensen 6kar med stigande alder, och hos personer 6ver 80 ar bedéms
narmre 20 % vara i nagon av sjukdomens Kliniska faser. I studier har 6verlevnaden efter
diagnossattning varit i genomsnitt sex ar, med tamligen stor variation. Dessa siffror torde med
modern utredningsmetodik och tidigare diagnostik komma att modifieras.

De for Alzheimers sjukdom typiska vévnadsforandringarna (amyloida plaques,neurofibrillara
tangles och granulovakuolar degeneration) i foretradesvis temporoparietala barkomraden foregar
symtomdebuten med atskilliga ar. Riskfaktorer, vid sidan av hog alder eller arftlig belastning, ar
hypertoni, hyperlipemi eller aterosklerotisk sjukdom (se under avsnittet Riskfaktorer). For
diagnos maste dels kriterier for kognitiv sjukdom uppfyllas och dels paverkan finnas pa minst tva
kognitiva doméaner. Ofta ar debutsymtom fran minnesdoméanen mest framtradande, aven om svikt
avseende uppmarksamhet och spatial férmaga ocksa ar vanligt forekommande. Beroende pa
subtyp kan aven sprakliga, exekutiva, sociala och psykiska symtom ses. Vid AD saknas initialt
vanligen motoriska symtom, men det kan forekomma lindrigare vitsubstansforandringar eller
icke-symtomgivande lakundra infarkter.

Kognitiv sjukdom, vaskular typ (Vaskular demens)

Cerebral ischemi kan ge upphov till vaskul&r kognitiv stérning, som traditionellt indelas i
storkarlssjukdom respektive smakarlssjukdom. Medan den forra kan ses som kvarstaende
kognitiv svikt efter stroke med symtom avhangiga av hjarnskadelokalisation, ser man vid den
senare typiskt ett subkortikalt engagemang med framst paverkan pa uppmarksamhet och exekutiv
funktion samt i varierande grad neurologiska symtom och social kognition. For diagnos maste
kriterier for kognitiv sjukdom uppfyllas. Dessutom krévs neurologiska symtom och
bilddiagnostik som visar patagliga vitsubstansforandringar eller lakunéara infarkter.

Kognitiv sjukdom med multipla orsaksfaktorer

En vanlig kombination hos &aldre &r Alzheimers sjukdom tillsammans med kognitiv svikt av
vaskular genes (ofta benamnd blanddemens). Det &r av vikt att inte betrakta tillstandet som



»vaskular demens” utifran MR/CT-bild, da detta kan leda till utebliven lakemedelsbehandling pa
Alzheimerindikation.

Kognitiv sjukdom, av Lewykroppstyp (Lewy Body demens) respektive demens vid
Parkinsons sjukdom

Kognitiv sjukdom av Lewykroppstyp (LBD alt. DLB) respektive Parkinsontyp (PDD) kan i sina
slutstadier ha betydande likheter och vid bada tillstanden férekommer en patologisk ansamling
av proteinet alfasynuklein i bland annat basala ganglier. En skillnad &r tidsrelationen mellan start
av parkinsonism och kognitiv svikt (en lang tids parkinsonism som foljs av demens talar for
PDD). I sjukdomsbilden kan finnas parkinsonism och uttalad trotthet under dygnet. Den
kognitiva svikten préglas ofta av bristande uppméarksamhet samt sénkt exekutiv eller spatial
formaga. Synhallucinos med insikt ar vanligt forekommande. Det kan dven forekomma
utagerande av drommar som tecken pa REM-somnstorning. Autonom dysfunktion med bland
annat instabilt blodtryck, depression och fall ar ospecifika symtom men stddjer diagnosen. Vid
misstanke om LBD ska neuroleptikabehandling i forsta hand undvikas, da patienterna ofta ar
kansliga for denna typ av lakemedel.

Kognitiv sjukdom, frontotemporal typ (Frontotemporal demens)

Gemensamt for den heterogena gruppen frontotemporala demenssjukdomar (FTD), &r att det sker
en successiv neuronforlust i storhjarnans framre delar, frontotemporal lobér degeneration
(FTLD). Kliniskt kan patienten uppvisa tecken pa forsamrad social, exekutiv eller spraklig
formaga medan minnesproblemen initialt kan vara mindre pafallande. Beroende pa tidiga och
dominerande symtom kan FTD delas in i beteende- respektive sprakvarianter. Det finns hos vissa
patienter med FTD en 6verlappning med andra neurologiska sjukdomar sdsom
motorneuronsjukdomen ALS. Neuropatologiskt finns tre huvudsakliga undergrupper, baserat pa
vilket protein som ansamlats sjukligt i hjarnan: Tau, TDP-43 eller FUS. Det finns ingen etablerad
farmakologisk behandling; stod och handledning till anhdriga och vardpersonal ar av stort varde.

Differentialdiagnoser

Ett flertal vasentliga differentialdiagnoser finns som motiverar utredning av kognitiv svikt. Det
for emellertid alltfor langt att har kommentera allt som kan paverka hjarnans hogre funktioner.
Dessutom kompliceras inte séllan den kliniska bilden av komorbiditet. Till exempel kan affektiva
symtom upptrada tidigt i forloppet av kognitiva sjukdomar. Omvént kan kognitiva symtom vara
delmanifestationer i depressiva syndrom. Vidare ar substansorsakade tillstand utbredda i
befolkningen (sarskilt alkoholrelaterade skador).

Ett syndrom som sarskilt fortjanar att framhallas ar normaltryckshydrocefalus (NPH). NPH
manifesteras typiskt med gangstorning (férlangsammad, bredsparig, hasande, ofta latt bakatlutad)
och kognitiv svikt i kombination med urininkontinens (hela symtomtriaden behover inte
foreligga). Vid radiologiskt stod for diagnosen bor dessa patienter remitteras for tapptest av
spinalvitska till ndgon av specialistminnesmottagningarna inom SUS eller i Angelholm. Inom
forvaltning Kryh remitteras patienterna till respektive neurologmottagning. Selekterade fall
remitteras sedan vidare till Neurokirurgiska kliniken i Lund for stéllningstagande till dranage via
shuntinlaggning.
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BASAL UTREDNING

Anamnes (fran patient och narstdende)Lank till demenscentrum Astrand

Kognitiv, neurologisk och psykisk anamnes

Inrikta anamnesen pa start och tidsforlopp avseende de sex kognitiva doméanerna
(Uppmarksamhet, Sprak, Exekutiva funktioner, Minne, Visuospatial formaga respektive
social kognition) samt neurologiska och psykiska symtom enligt beskrivningen under avsnitt
9 Symtom och kliniska fynd. Fokusera pa eventuell férsamring jamfort med tidigare
(premorbid) formaga och huruvida denna forsamring skiljer sig i progressionshastighet och
grad jamfort med ett forvantat normalt aldrande.

Funktionsniva

Fraga om den kognitiva svikten lett till nedsatt funktionsformaga (d.v.s. om patienten inte
langre sjalvstandigt klarar av sina dagliga aktiviteter) eller har behov av kompensatoriska
interventioner. Ta stéllning till sjukskrivning och om behov foreligger av direktkontakt med
Forsakringskassan.

Sociala férhallanden
Notera uppgifter om de narstaende som kan kontaktas. Beakta patientens behov av tekniska
hjalpmedel, bostadsanpassning eller kommunal omsorg.

Juridiska aspekter
Bedom patientens lamplighet for bilkdrning och innehav av vapen (se under Uppfoljning).
Beakta patientens rattsliga handlingsformaga (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, foraldrar eller mor- eller farforaldrar. Det ar idag viktigt att beakta hereditet da
det hos familjer med férekomst av sjukdomsframkallande mutation finns méjlighet till
genetisk vagledning.

Aktuell medicinering

Undvik polyfarmaci. Stor forsiktighet avseende antikolinergika och andra potentiellt
olampliga lakemedel till aldre (se faktaruta i Bakgrundsmaterialet till Skanelistan,
Terapigrupp Lakemedel och aldre).

Status

Kognitiv testning

MMT ar ett val beprévat test som kan anvéndas vid utredning av kognitiv svikt. Mer specifikt
bor den standardiserade versionen MMSE-SR anvandas for att forbattra reliabiliteten mellan
olika testledare och vid uppfoljning’. MMT 4&r ett grovt verktyg som kan missa att identifiera
kognitiv svikt hos yngre personer, hogutbildade personer eller vid lindrig kognitiv svikt. Det
ar aven svartolkat avseende personer med sprakliga problem (annat modersmal, efter stroke);
hansyn ska tas till individens forutsattningar sasom utbildnings- och yrkesbakgrund.
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MMT bor kompletteras med saval test for domanerna uppmarksamhet och exekutiv formaga
(sdsom A Quick Test (AQT), Trail Making Test (TMT) eller Symbol Digit Modalities Test
(SDMT) som for minne. Vad sédgs om kubkopiering och klocka?

Ett bra alternativ till MMT &r Montreal Cognitive Assessment (MoCA) som testar fler
kognitiva domaner och ar kansligare for kognitiv svikt®. Detta instrument finns i manga
sprakliga tappningar. Aven MoCA bor emellertid kompletteras med andra test.

(For nedladdning och tolkning av tester, se lankar nedan.)

Avseende minnestestning finns val beprovade 10-ordslistor fran testbatterierna Alzheimer's
Disease Assessment Scale-Cognitive Subscale (ADAS-cog) och the Consortium to Establish
a Registry for Alzheimer’s Disease (CERAD) som tidigt identifierar minnessvikt vid
begynnande AD. Ett lovande svenskt minnestest som kan visa sig vara lampligt for
primérvarden dr "5 x 3”, men 4n sé linge saknas vetenskapligt underlag.

| den kognitivmedicinska utredningen av patient med annat modersmal an svenska, annan
kulturell bakgrund eller kort skolgang kan Rowland Universal Dementia Assessment Scale
(RUDAS) 6vervéagas. Detta instrument anses vara mindre paverkat av faktorer som sprak,
kultur och utbildning och kan, ratt utfort och tolkat, ge ett matt pa flera av de kognitiva
domanerna. Detta instrument finns i manga sprakliga tappningar.

(For nedladdning och tolkning av tester, se lankar nedan.)

Neurologiskt och somatiskt status
Beakta sarskilt tecken till gangstorning, parkinsonism eller ortostatism

Psykiskt och kognitivt status

Bedom uppmarksamhet (exempelvis om den &r skiftande), instruktionsforstaelse, orientering,
stdmningslége, insikt och psykomotoriskt tempo. Notera eventuella tecken till beteende- eller
personlighetsforandring, apati, angest, vanforestallningar eller hallucinationer.

Funktionsbedémning

I beddmningen huruvida funktionsnedséttning foreligger kan med fordel arbetsterapeut inom
primarvard eller kommun konsulteras. Syftet med bedémning av funktionsférmaga ar att
pavisa eventuella konsekvenser av hjarndysfunktion i patientens vardag, vanligen kallat
Aktivitet i dagliga livet (ADL). Beddmningarna gors med fordel i individens hem som &r en
valbekant/reell miljo for patienten.

Laboratorieanalyser

Valet av laboratorieanalyser ska ske efter klinisk beddmning for att utesluta annan somatisk
orsak, och minst innefatta P-TSH, P-Homocystein och S-Ca?* eller motsvarande. Harutdver finns
ofta anledning att bestimma P-Glukos, elektrolytstatus, njurfunktion och Hb. Manga ganger ar
aven bestamning av PEth eller andra alkoholmarkérer av vérde.

Strukturell hjarnavbildning

CT eller MR hjarna (med exempelvis fragestallning grad av central eller regional atrofi (t.ex. av
hippokampus), grad av vitsubstansforandringar, infarkter, bild som vid
normaltryckshydrocefalus)®. Ange gérna i remissen preliminar klinisk diagnos.
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UTREDNING PA SPECIALISTENHET

Via specialistminnesmottagning ska kunna utforas:

Kompletterande kognitiv testning och i utvalda fall standardiserad neuropsykologisk
undersokning

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

Spinalvétskeanalys med bestdmning av markdorer for sarskilt Alzheimers sjukdom och
blodhjarnbarriarfunktion

Genetisk analys

Ytterligare hjarnavbildning saval morfologisk (MR) som funktionell (PET)

11 Remissrutiner

INDIKATION FOR REMISS

Remiss till specialistminnesmottagning for utredning och behandling av patienter med:

misstankt autosomalt dominant arftlig kognitiv svikt

hastigt progressivt forlopp

lindrig kognitiv svikt, dar tydlig misstanke finns om bakomliggande neurodegenerativ
sjukdom

misstanke om mer ovanlig kognitiv sjukdom sasom Lewy Body typ, Parkinsontyp eller
frontotemporal typ

normaltryckshydrocefalus (NPH)*

svarbehandlade beteendestdrningar och psykiska symtom vid demens (BPSD)

kognitiv sjukdom, d&r man trots noggrann basal utredning, behdver specialistbedémning

for att med storre sakerhet faststalla bakomliggande neurodegenerativ sjukdom
speciella omstandigheter (sasom yrkesverksam alder eller sprakliga, sociala respektive
kulturella aspekter som forsvarar utredning)

* Inom forvaltning Kryh remitteras dessa patienter till respektive neurologmottagning.

REMISSINNEHALL

I remissen for utvidgad utredning ska anges:

resultatet av komplett basal utredning

fragestallning med etiologiskt huvudspar

aktuell 1akemedelslista

kontaktuppgifter till narstaende

notera garna patientens egen instéllning till utvidgad utredning

REMISSMOTTAGARE MED KONSULTTELEFONNUMMER

+  Kognitiv medicin, Halsostaden Angelholm:
0431-815 74

* Kryh:
Héssleholm, 0451-29 67 46
Kristianstad, 044-309 20 41
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Ystad, 0411-99 52 87
« SUND:

For Helsingborg hanvisas till Halsostaden Angelholm.

For Landskrona hénvisas till SUS, Malmo.
For Trelleborg hanvisas till SUS, Malmo.

+ SUS:
Malmd, 040-33 50 36

ATERREMISS

Efter utvidgad utredning och bedémning kan stabila patienter med Alzheimers sjukdom eller
vaskular kognitiv stérning aterremitteras for vidare uppfoljning i primarvarden.

12 Klassifikation

Vardprogrammet anvander i huvudsak en moderniserad terminologi baserad pa diagnossystemet

DSM-5 (se under avsnitt 7). Emellertid anvands for registreringsandamal an sa lange ICD-10-
terminologin (se nedanstaende tabell for de vanligaste diagnoskoderna). For definition av dessa

termer hanvisas till Lakartidningsartikeln Harmonisering av demensdiagnoser?®.

Sarskilt primarvardsversionen av ICD-10 (KSH 97-P) ger ett begransat utrymme for helt
andamalsenlig klassifikation av varaktig kognitiv svikt; exempelvis saknas den ofta relevanta

diagnosen lindrig kognitiv storning (F06.7).

Entitet ICD-10-SE KSH 97-P
Amnesi UNS R41.3 *

Lindrig kognitiv storning, subjektiv R41.8A R41.8
Lindrig kognitiv storning F06.7 -
Alzheimers sjukdom, tidig debut F00.0, G30.0 G30.-
Alzheimers sjukdom, sen debut F00.1, G30.1 G30.-
Alzheimers sjukdom med cerebrovaskuldr skada F00.2A, G30.8A | G30.-
Alkoholutlést amnestisk stérning F10.6 F10.-P
Frontotemporal demens F02.0, G31.0 F03.-P
Lewy body demens F02.8, G31.8A F03.-P, G98.-P
Demens vid Parkinsons sjukdom F02.3, G20 F03.-P, G20
Multiinfarktdemens FO01.1 FO1
Subkortikal vaskular demens F01.2 FO1
Ospecificerad demens F03.9 F03.-P
Sjukdom i nervsystemet UNS G98 G98

*R41.8

Denna diagnos beddms vara rimlig att preliminért satta under utredningsfas.

14



13 Behandling

BEHANDLING | PRIMARVARD

Farmakologisk behandling

Kolinesterashammare

Symtomlindrande behandling med kolinesterashammare ska, om inte kontraindikationer
finns, erbjudas personer med mojlig kognitiv sjukdom av Alzheimertyp respektive, Lewy
body-eller Parkinsontyp. De tre kolinesterash&mmarna 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 ganger dagligen som forsiktigt trappas upp i steg om 1,5 mg
dygnsdos upp till maximalt 6 mg i tva ganger 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 kolinesterashammare sker forslagsvis efter fyra veckor. Om behandlande
lakare endast behandlar ett fatal patienter ar det en fordel att skaffa sig erfarenhet av ett av
preparaten. Generellt &r kolinesterashdmmare véltolererade. Att beakta &r dock 6kad risk for
bradykardi, sérskilt vid AV-block och samtidig beta-blockad, respektive QT-férlangning,
sarskilt i kombination med annan psykotrop medicinering. EKG-tagning fore insattning och
infor upptrappning kan ibland vara motiverat. For mer detaljer, se FASS och
Bakgrundsmaterialet till Skanelistan®?,

NMDA-receptorhdmmare

Behandling med Memantin har visats ha positiva effekter pa kognitiva och globala
funktioner. Officiellt finns indikationerna medelsvar och svar Alzheimers sjukdom, men i
praktiken sker insattning utan specifik stadieindelning.

Initial dos &r 5 mg som 6kas med 5 mg varje vecka upp till maximal slutdos 20 mg. For
originalpreparatet (Ebixa) finns startférpackning och sedan rekommenderas férskrivning av
generiskt memantin. Preparatet kan ges i monoterapi men oftast som tillagg till
kolinesterashammare vid Alzheimers sjukdom, Lewy body demens eller Parkinsons sjukdom
med demens. Vid kombinationsbehandling behéver ingen dosjustering goras for nagot av
preparaten.

Memantin &r ocksa ett bra behandlingsalternativ vid BPSD; da ofta med dosering som okas
langsammare. For mer detaljer, se FASS och Bakgrundsmaterialet till Skanelistan.
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Kommunal vard och omsorg

Tidig kontakt bor efter patientens godkannande tas med kommunal demenssjukskoterska eller
bistandshandlaggare. Adekvat aktivering och utvérdering av hjalpbehov kan fordroja forsamring
och avlasta narstdende med 6kad livskvalitet och minskat hjalpbehov som resultat. Stod och
information till narstaende ar essentiellt.

BEHANDLING PA SPECIALISTMINNESMOTTAGNING

Annu finns inga ytterligare godkanda preparat att tillga. Kliniska prévningar pagar bl.a. pa
Minneskliniken i Malma. Vid mottagningarna i Malmé och Angelholm sker Iangsiktiga studier
med mal att forbattra den kliniska diagnostiken och 6kad forstaelse av underliggande
sjukdomsmekanismer. Forutsattningarna for att i framtiden kunna visa pa signifikanta
behandlingseffekter torde 6ka nar man genom anvandande av biomarkorer far till stand mer
homogena behandlingskohorter.

14 Uppfdljning
LAKEMEDEL

Toleranskontroll efter fyra veckor och darefter minst arlig klinisk uppféljning, bl.a. avseende:
forandrat behov av kommunala insatser

behandling av beteende och psykiska symtom vid demens (BPSD)? 12

dosjustering

eventuella biverkningar eller polyfarmaci

Behandlingseffekt bor utvarderas anamnestiskt och med kognitiva test sasom MMT i
kombination med test som avspeglar andra kognitiva doméner. Exempel pa
utvarderingsinstrument finns pa vardgivarwebben eller pa demenscentrum.se.

Testresultaten bor inte Gvertolkas, da tillstdndet forsamras successivt dver tid aven med god
behandlingseffekt!3. P4 gruppniva har patienter med Alzheimers sjukdom, Lewy body demens
eller Parkinsons sjukdom med demens positiv behandlingseffekt, men det kan vara svart att
avgora i enskilda fall*416,

Utsattning av behandling med kolinesterashammare eller memantin rekommenderas vid
besvérande biverkningar eller vid kliniskt betydande interaktioner. Om vid klinisk bedémning
fortsatt medicinering misstanks vara tveksamt motiverad!’, bor provutsattning goras stegvis. Vid
provutsattning av preparaten bor vid tecken pa forsamring behandlingen snarast aterupptas (helst
inom tva veckor).

KORKORT

Beakta skyldigheten enligt 10 kap. 2 § korkortslagen (1998:488) att géra anmalan till
Transportstyrelsen om patientens kognitiva svikt utgor hinder for kérkortsinnehav. Av
Transportstyrelsens forfattningssamling framgar att:

”Allvarlig kognitiv storning utgdr hinder for innehav. Vid bedomning av om stérningen ska
anses som allvarlig ska sarskild hansyn tas till nedséttning av uppméarksamhet, omdéme
och férmagan att ta in och bearbeta synintryck samt nedsattning av mental flexibilitet,
minne, exekutiva funktioner och psykomotoriskt tempo. Dessutom ska kédnslomaéssig
labilitet och 6kad uttréttbarhet beaktas. Apraxi och neglekt ska sérskilt uppméarksammas?8.”
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Nagon specifik grans avseende MMT ar inte lamplig att sétta, da dven vid hoga poang problem
enligt ovan kan finnas. Vidare kan laga poang hos i 6vrigt lamplig korkortshavare finnas vid
isolerat sankt verbal formaga. Exempelvis kan en nedsatt formaga att rita av figurer avspegla
svarigheter att bearbeta intryck. Pataglig forlangsamning pa tester sasom AQT eller TMT kan
avspegla forsamring avseende uppmarksamhet, exekutiva funktioner respektive psykomotoriskt
tempo.

VAPEN

Kognitiv sjukdom &r inte forenlig med vapeninnehav. Anmalningsskyldighet till
Polismyndigheten foreligger enligt 6 kap. 6 § vapenlagen (1996:97) %°.

GODMANSKAP

Om néagon pa grund av kognitiv svikt behéver hjalp med att bevaka sin rétt, forvalta sin egendom
eller sorja for sin person, kan domstol besluta om godmanskap (11 kap. 4 8§ foraldrabalken).
Innan rétten anordnar godmanskap, och den enskilde inte har lamnat sitt samtycke, ska lakarintyg
inhamtas om den enskildes halsotillstand®

Lagen om framtidsfullmakter tradde i kraft den 1 juli 2017 och avser en typ av fullmakt som blir
giltig nar en fullmaktsgivare pa grund av sjukdom, psykisk storning eller liknande forhallande ar
ur stand att ta tillvara sin ratt. En framtidsfullmakt kan beréra bade personliga ekonomiska
angelagenheter, dock inte fragor som ror halso- och sjukvard.

FORVALTARSKAP

Domstol kan, efter utredning av éverformyndaren, tillsatta forvaltare i de fall dar godmanskap
inte anses tillrackligt eller dar godmanskap, som éar frivilligt, har avsagts. | utredningen behovs
lakarintyg som styrker sjukdom som orsak till funktionsnedséattningen (kognitiv sjukdom).
Forvaltarintyget kan betraktas som ett satt att uppmarksamma samhéllet pa att individen har
drabbats av en sjukdom som genererat, eller inom kort kommer att generera, skada.

15 Riskfaktorer och skyddande faktorer

Den framsta riskfaktorn for att utveckla kognitiv svikt ar hog alder. Arftlighet ar allméant av viss
relevans men innebér kliniskt ett relativt fatal patienter dar tidigt insjuknande ar kopplat till en
specifik genmutation. Vidare har individer med Downs syndrom en Qverrepresentation av
Alzheimers sjukdom.

Det finns flera riskfaktorer redan beaktade i primarvarden som har relevans aven i detta
sammanhang (t.ex. hypertoni, rokning, hjart-kérlsjukdomar, motionsvanor, diabetes, kost och
hyperlipidemi). Tidig prevention avseende rékning och hypertoni har stark evidens bade
avseende Alzheimers sjukdom samt vaskular demens. Liknande evidens ses ocksa for hoga
kolesterolvarden, fetma och diabetes mellitus. Aven hég alkoholkonsumtion har visats ge 6kad
risk. FOr att utvardera en individs risk for att drabbas av kognitiv svikt senare i livet finns
riskbedémningsinstrumentet CAIDE?L. Har &r de paverkbara faktorerna hogt systoliskt blodtryck,
hogt BMI, hogt total kolesterol samt fysisk aktivitet.

SBU® 2% 23 har tagit fram en sammanstéllning, som ocksa stods av NICE?*. Det anses sélunda
valetablerat att hypertoni i medelaldern ska behandlas och att sociala aktiviteter i alderdomen
prioriteras. For aldre individer ses en okad risk for forsamrad kognitiv funktion vid for lag vikt
och eventuell hypertonibehandling bér anpassas, da lagre blodtryck vid antihypertensiv
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behandling hos kognitivt sviktande patienter kan ge signifikant ytterligare samre kognitiv
funktion?®. Nagra intervall kan inte anges eftersom det beror pé grad av aterosklerotisk
sjukdom?’.

| den finsk-svenska studien FINGER har man kunnat pavisa evidens for att regelbunden fysisk
traning, sund kost enligt nordiska riktlinjer, kognitiv tréning och monitorering av kardiovaskuldra
riskfaktorer hos dldre (60-77 &r) ger en kognitiv forbattring®. Slutsatserna av en nyligen
publicerad svensk studie &r att livsstilsfaktorer som att aldrig ha rokt, att ta en hélsosam kost,
och avsaknad av fetma vid 71 ars alder kan dka chansen for bevarad sjalvstandighet 16 ar senare.

Skyddande faktorer ses i hog utbildningsgrad samt socialt och mentalt aktivt liv. Fysisk aktivitet
bade i medelaldern, hos éldre och dven hos den redan kognitivt sviktande individen, har mycket
stark evidensgrad for bevarande av kognitiv funktionsniva®*. I genomgéngen av SBU anségs
underlaget avseende resterande faktorer sasom kost, 1ag alkoholkonsumtion, statiner,

vitamintillskott och antioxidanter inte vara tillrackligt for att avge specifika rekommendationer®
22;23

16 Omvardnad vid avancerad kognitiv sjukdom (demens)

Man ska strava efter personcentrerad vard som innebér att varden ska ha personen och inte
diagnosen i fokus. Den unika manniskan bakom sjukdomen ska lyftas fram och behandlas med
respekt och vardighet. Relationen som skapas i motet ska strava efter att vara tillitsfull och inge
trygghet. Bemaétandet ska anpassas efter individens forutsattningar och utifran insikter i
personens symtom. For att personen ska kunna uppfatta och forsta behover tid ges och budskapet
maste vara tydligt och klart. Kroppsspraket med mimik och gester liksom beréring forstarker
tydligheten i budskapet. | métet ska tonfallet vara mjukt. Ogonkontakt och placering i samma
niva efterstravas vanligen (vid temporéra tillstand av affektlabilitet som vid allvarlig BPSD bor
dock 6gonkontakt tillampas med forsiktighet for att undvika eskalering av symtomen). Genom
bekréftelse kan personen kanna sig betydelsefull, férsta ssmmanhang och bli motiverad till att
delta i aktiviteter i sin dagliga omvardnad. Med kunskap om personen och dennas levnadshistoria
kan anpassad omvardnad mojliggoras. Genom att tidigt uppratta en Levnadsberattelse kan
forstaelsen av vad som varit centralt for individiden underlittas.(REF “Nollvision for
demensvard utan begransningar”)

e Demenssjukdomen kan medféra svarigheter att forsta och uppfatta hur den fysiska miljén
ar utformad. Vid bristande kontraster i fargsattning, morka falt i golv och otillracklig
belysning kan omgivningen tolkas felaktigt. Farger pa exempelvis porslin och toalettstol
kan skapa tydlighet och stddja personens formaga och sjalvstandighet i ADL-situation.
Viktiga utrymmen ska vara konkret synliga, sékra och dverblickbara for att underlatta for
personen att orientera sig pa egen hand.

e Miljon bor vara hemlik vilket understodjer kanslan av trygghet. Langa korridorer ska
undvikas i syfte att motverka oro och vandringstendens.

e Aktiviteter ska anpassas individuellt och dkar personens positiva upplevelse av tillvaron.
Vél avvédgd méngd av ljud- och synintryck minskar risken for éverstimulans och stress.

e Utevistelse i naturen kan ge lagom stimuli och rekommenderas.

e En kort stunds vila dagtid minskar ofta oro pa eftermiddagen och kvéllen.

¢ Vid demenssjukdom finns risk for undervikt och ndringsbrist. Maten bor vara energitat
for dem som uppvisar tecken pa ofrivillig viktforlust. Extra mellanmal, och ibland
naringsdrycker, liksom forkortad nattfasta kan forbattra naringstillstandet. Hemlik miljo
dar maltiderna intas i sma grupper i lugn och ro med utrymme for gott om tid efterstravas.
Kontraster vid dukning framhéver maten. Overflodiga foremal plockas undan. Stod vid
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maltiden kan ibland fordras. Om personen har tugg- eller svaljproblem kan gelékost eller
annan konsistensanpassning vara ett alternativ samt kolsyrad dryck istallet for vanligt
vatten.

17 Narstaendeperspektiv

Att vara narstaende till en person med sjukdomen innebér en stor omstéllning och medfor
vanligen en okad belastning. Ofta kan en krisreaktion med kanslor av forlust och sorg uppsta. Det
har visat sig att narstaende har 6kad risk for samsjuklighet och behov av vard. For att undvika att
boérdan blir alltfor stor och minska risk for utmattning behdvs forebyggande stodinsatser i olika
former. Psykosocialt stod kan ges i grupp eller individuellt hos kurator som identifierar den
enskildes behov och ger stod och radgivning. For narstdende innebar detta ofta ett viktigt stod
och bidrar till att vardagliga arbetet i hemmet gar battre. Genom olika former av avlastning,
sasom avldsning i hemmet, dagvard och vaxelvard, ges utrymme for tid for sig sjalv med vila och
aterhamtning. God framférhallning vad galler olika strategier for varden i framtiden och hjalp till
anpassning i den nya livssituationen gynnar bade narstaende och personen med demenssjukdom.

Genom andring av Socialtjanstlagen (2009:549) tillkom foljande formulering: ’Socialndmnden
ska erbjuda stod for att underlatta for de personer som vardar en narstaende som &r langvarigt
sjuk eller aldre eller som stodjer en narstdende som har funktionshinder.”

For barn och andra narstaende till patienter som i forhallandevis unga ar drabbas av kognitiv
sjukdom ér situationen prekér. Har krdvs en sarskild anpassning och ett holistiskt
omhandertagande. Det kan till exempel innebé&ra information till forskola och skola, och stod
avseende kontakter med andra i liknande situation. Lager for unga anhdriga arrangeras arligen pa
olika platser i Sverige. Specialistmottagningarna ska ha kompetens att stotta kommun och
primarvard.

18 Kvalitetsregister

Svenska demensregistret, SveDem, &r ett nationellt kvalitetsregister som startade 1 maj 2007.
Syftet &r att samla in data om personer med demenssjukdom for att kunna forbéattra och utveckla
varden av demenssjuka i Sverige. Malet ar skapa ett rikstackande verktyg for likvardig och basta
behandling av personer med demenssjukdom.

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

For att stodja verksamhetsutveckling lagger SveDem sarskild vikt vid att félja
kvalitetsindikatorerna i Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for demensvard och omsorg. Genom
att registrera den egna kliniken/enhetens kvalitetsindikatorer och variabler éver tid, kan man félja
utvecklingen och se i vilken grad vérdena forbéattras och mal uppnas.

BPSD-registret ar ett interaktivt och systematiskt arbetsverktyg som visats forbéattra varden och
omsorgen for patienter med savél kognitiva som icke-kognitiva symtom av demenssjukdom?*?.
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19 Ovrigt

Det finns tva dominerande patientorganisationer: Alzheimerféreningen i Sverige? respektive
Demensférbundet®.

For professionerna finns bland annat Svensk Forening for Kognitiv Medicin®® och Svensk
Forening for Aldrepsykiatri®?,

En regional resurs som &ar knuten till Minneskliniken SUS Malmg &r Kunskapscentrum for
demenssjukdomar®?,

Bland rekommenderad Iasning finns tvd moderna svenska bocker, Kognitiv medicin®
respektive Alzheimers sjukdom®,
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