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Bilaga 1 — Initial utredning infor eventuell
remiss till neurologimottagning

Syfte och mal
Denna bilaga ger stod till framfoér allt primarvarden, men aven till icke-neurologisk specialistvard, vid
inledande bedémning av vuxna patienter med misstankt ALS. Syftet ar att:

e identifiera tidigt anamnes, symtom och statusfynd som talar for ALS
e genomfodra en strukturerad inledande utredning
e mojliggdra en val underbyggd, skyndsam remiss till neurolog.

Malgrupp

Bilagan riktar sig till féljande professioner:

e lakare och annan legitimerad hélso- och sjukvardspersonal i primarvard
e ldkare och annan legitimerad halso- och sjukvardspersonal inom annan specialiserad 6ppen-
eller slutenvard som kan mota patienter med misstankt ALS.

Nar ska ALS misstankas?

Vack misstanke om ALS framfor allt vid progressiv, asymmetrisk muskelsvaghet utan annan uppenbar
forklaring. Svagheten debuterar ofta fokalt och sprider sig 6ver tid.

Typiska symtom som bor vacka misstanke

Spinal debut (arm, ben, bal)
Misstank ALS vid féljande nytillkomna, tilltagande symtom:

e svaghetienarm eller ett ben

e snubblingar, féremal som tappas eller fumlighet i handen

e svarigheter med finmotorik (kndppa knappar, vrida nyckel, skriva)

e stelhet och/eller kramper i muskulaturen

e fascikulationer (muskelryckningar) i armar, ben, bal eller nacke, sarskilt i kombination med
svaghet.

Bulbar debut (mun och svalg)
Misstank ALS vid féljande nytillkomna, tilltagande symtom:
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e talsvarigheter (sluddrigt tal, langsamt tal, nasalt tal)
e svaljsvarigheter, upprepade felsvaljningar eller hosta i samband med maltid
e salivlackage eller hypersalivation utan tydlig annan forklaring.

Andningspaverkan
ALS kan debutera med andningspaverkan. Misstank ALS vid féljande symtom:

e tilltagande andfaddhet utan kardiopulmonell forklaring
e nattlig ortopné (svart att ligga plant), morgonhuvudvark, icke-utvilande somn
e nedsatt hostkraft, upprepade luftvagsinfektioner utan annan tydlig orsak.

Misstanken starks ytterligare om detta kombineras med muskelsvaghet eller typiska statusfynd enligt
tabell 1. Kliniska statusfynd vid misstdnkt motorneuronsjukdom.

Kognitiva och beteendemassiga fordandringar
ALS kan debutera eller samvariera med frontotemporal demens. Misstank ALS med kognitiva eller
beteendemassiga férandringar om det utover tecken pa ALS dven till exempel noteras:

e uttalad personlighetsfordandring, apati, bristande initiativformaga eller disinhibition
upptrader

e nytillkomna sprakliga svarigheter (ordmobilisering, sprakfattigdom, svarigheter att
planera/strukturera).

Allmdnna symtom
Foljande symtom ar ospecifika men kan starka misstanke om ALS i ratt kontext, det vill sdga i
kombination med progressiv muskelsvaghet och/eller typiska motorneurontecken:

o oforklarlig viktnedgang
o affektlabilitet (latt till grat eller skratt som inte star i proportion till situationen).

Kliniska statusfynd som vacker misstanke

Vid ALS ses tecken pa paverkan av 6vre och/eller nedre motorneuron i en eller flera
neuroanatomiska regioner.

Genomfor ett komplett nervstatus, ett sa kallat rutinnervstatus, med sarskilt fokus pa:

muskelstyrka och atrofi

e tonus —spasticitet

o senreflexer — stegrade eller utslagna, asymmetri
e patologiska reflexer, exempelvis Babinskis tecken
e fascikulationer

e bulbar motorik — tal, tungmotorik, gomrérelser, svaljning
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e gangmonster, gangtest och uppresning.

Beslutsdatum [xxxx-xx-xx]

| tabell 1 sammanfattas kliniska statusfynd som i priméarvard bor viacka misstanke om ALS och
foranleda snabb remiss till neurolog.

Tabell 1. Kliniska statusfynd vid misstankt motorneuronsjukdom hos patient som bedéms i priméarvarden,
uppdelade pa fyra neuroanatomiska regioner.

Neuroanatomisk
region

Tecken pa 6vre
motorneuronskada

Tecken pa nedre motorneuronskada

1. Kraniell/bulbar

Spastisk dysartri, 6kad tonus i
kakmuskulatur samt ororlig,
spastisk tunga.

Slapp dysartri, nedsatt styrka i tungan,
tungatrofi (ofta asymmetrisk, ibland
fokal), fascikulationer i tungan och i
farynx (men sallan perioralt), uni- eller
bilateral ansiktspares.

2. Cervikal Okad muskeltonus/spasticitet i | Slapp pares, atrofier, fascikulationer,
armar, hyperreflexi* hypo- till areflexi.
3. Thorakal — Andning med hjalp av accessoriska

andningsmuskler, fascikulationer,
atrofier, 6kat bukomfang (som inte
forklaras av viktuppgang).

4. Lumbosakral

Okad muskeltonus/spasticitet i
ben, hyperreflexi*, Babinskis
tecken.

Slapp pares i backen och ben, droppfot,
atrofier, fascikulationer, hypo- till
areflexi.

* Hyperreflexi bedoms i relation till grad av pares. Normala reflexer i en kraftigt svag muskel kan ocksa vara
patologiskt.

Tank pa att:

e avsaknad av tydliga statusfynd inte utesluter ALS i tidigt skede
e skicka alltid skyndsam remiss till neurolog vid kombination progressiv muskelsvaghet och
fynd enligt tabell 1.

Differentialdiagnostiska dvervaganden

ALS &r en klinisk diagnos och flera andra tillstdnd kan ge liknande symtom. Overvig alltid
differentialdiagnoser parallellt vid misstanke om ALS, framfor allt nar:

e symtomen domineras av sensoriska bortfall, smarta eller parestesier
e det finns uttalad sfinkterpaverkan tidigt i férloppet
e symtomen ar skovvisa eller fluktuerande, till exempel om det finns en dygnsvariation
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e snabb forbattring ses spontant eller efter kort behandling.

En mer detaljerad genomgang av viktiga differentialdiagnoser finns i Bilaga 5 — Differentialdiagnoser.

Akuta tillstand och behov av omedelbar atgard

Vid misstanke om ALS féranleder vissa situationer akut bedémning. Ta vid behov kontakt med
akutsjukvard eller neurologjour vid:

e tydlig vilodyspné, hypoxi eller tecken pa akut respirationssvikt

e snabbt tilltagande svéljsvarigheter med risk for aspiration eller oférmaga att fa i sig mat och
dryck

e snabb, uttalad férsdmring av muskelsvaghet med paverkan pa gangférmaga och fallrisk.

Prioritera akut handlaggning framfor ytterligare poliklinisk utredning, vid allvarlig andnings- eller
svéljpaverkan.

Remiss till neurolog

Remittera patienten utan dréjsmal till neurolog f6r fortsatt utredning, om misstanke om ALS
kvarstar efter den inledande utredningen, enligt atgard (C) Remiss till neurologimottagning.

Remissen ska inte forsenas av ytterligare utredningar i primarvarden. Blodprover, bilddiagnostik och
andra kompletterande undersékningar som utfors i den specialiserade utredningen framgar av
vardforloppet och relevanta bilagor.
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