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Bilaga 14 — Kognition

Syfte och mal

Denna bilaga ger vagledning till hur kognitiva och beteendemadssiga forandringar vid ALS identifieras,
bedoms och hanteras i teamet. Malet ar att tidigt fanga in kognitiva symtom, ge relevant information
till patient, narstaende och personal samt sikerstalla adekvat fortsatt utredning och stod.

Inledning

Kognitiva symtom kan upptrada redan innan muskelsvaghet noteras. Patienter med frontotemporal
demens (FTD) kan utveckla varierande grader av motorneuronsjukdom utan att formellt uppfylla
kriterierna for ALS. De modifierade Strong-kriterierna beskriver olika subgrupper inom ett ALS-FTD-
spektrum (18).

Vanliga kognitiva eller beteendemassiga forandringar

De vanligaste kognitiva nedsattningarna eller beteendemassiga forandringarna vid ALS innefattar:

e exekutiva funktioner — paverkan pa exempelvis verbalt flode, uppmarksamhet och formaga
att initiera, planera samt utféra en handling

e spraklig formaga — ibland primar progressiv afasi

e social kognition — paverkan pa formagan att uppfatta, tolka och svara pa andra ménniskors
avsikter, kdnslor och beteenden samt hur vi tolkar var sociala omgivning

e beteendefordandringar — till exempel apati, bristande initiativformaga men aven
rutinbundenhet och bristande hamningsformaga (disinhibition).

Hos patienter med ALS-FTD ses ofta personlighetsforandring, minskad empati, svarigheter att ta
andras perspektiv, nedsatt sjukdomsinsikt, irritabilitet, bristande impulskontroll och aggressivitet.

Bedomning av kognitiv funktion och beteendeférandring vid ALS

Basal utredning

Ta hansyn till alder och utbildningsniva samt modersmal och dyslexi vid bedomning av kognitiv
funktion och beteendeférandring (1).

Anvand i forsta hand Edinburgh Cognitive and Behavioural ALS Screen (ECAS), ett standard-
screeningtest for ALS, vid bedomning av kognitiv funktion (2). For att sékerstalla korrekt och
standardiserad anvandning kravs att administratéren genomgar en godkand utbildning och erhaller
certifiering. Efter genomford utbildning och certifiering kan ECAS administreras av samtliga halso-
och sjukvardsprofessioner, Certifikatet ar tidsbegransat och behéver fornyas enligt gallande krav.

Beddmningsinstrument ECAS:
e finns Oversatt och publicerat pa svenska med normerade data for alder och utbildningsniva

(3)
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e finnsitre jamforbara versioner (version A, B och C) om upprepad testning skulle behévas

e tidsatgangen for att gora testet ar cirka 20-30 min

e kan administreras bade muntligt och skriftligt

e anpassat for patienter med fysiska nedsattningar som anvander alternativa styrsatt och
kommunikationshjalpmedel

e omfattar en strukturerad narstaendeintervju som tacker de olika kdnda
beteendeférandringarna vid ALS

e vid svartolkade ECAS-resultat rekommenderas diskussion med neuropsykolog (4).

Om ECAS inte finns tillgdngligt kan screeningtestet Montreal Cognitive Assessment (MoCA) anvandas
for att fa en uppfattning om det foreligger en kognitiv paverkan (5). Den svenska versionen ar
validerad med normerade data for alder, kén och utbildningsniva (6) men ar inte anpassat till
patienter med ALS.

For patienter med ALS utan tecken till frontotemporal demens behéver bedémningen vara av den
kvalitet och omfattning att det gar att sarskilja mellan en lindrig kognitiv paverkan och normal
kognitiv funktion.

Vanliga fysiska nedséattningar vid ALS, som nedsatt handmotorik eller rést- och talsvarigheter, kan
gobra det svart att anvanda sedvanliga neuropsykologiska testinstrument pa ett standardiserat satt.
Uttalad fatigue kan gbéra mer omfattande test och langre testtillfallen svara att genomféra.

Situationer da kognitiv bedémning inte bor genomféras ar vid:
e avancerad sjukdom
e svar depression eller angest
e svar krisreaktion.

Utvidgad utredning

Genomfor en fordjupad kognitiv utredning vid lindriga kognitiva eller beteendemassiga forandringar
hos yngre eller yrkesverksamma patienter. | dessa fall genomfér en neuropsykolog en
neuropsykologisk utredning, kompletterad med en spraklig bedémning genomférd av logoped. Om
neuropsykologisk kompetens saknas i ALS-teamet bor mojlighet finnas att konsultera eller remittera
till neuropsykolog med kunskap och erfarenhet av ALS, alternativt till en minnesmottagning.

For den mindre gruppen av patienter med ALS med tecken pa frontotemporal demens, sa kallad ALS-
FTD finns etablerade kliniska riktlinjer for utredning vid misstankt frontotemporal demens (7).

Kommunikation av resultat

Aterkoppla resultaten till patient och narstdende pa ett enkelt och tydligt sitt och tank pa att:
e tydliggdra hur kognitiva svarigheter kan paverka beslut, samtycke och kommunikation
e erbjuda stodstrategier som till exempel strukturstod och paminnelse-hjalpmedel
e informera om mojlig paverkan pa arbetsférmaga och eventuellt behov av kontakt med
Forsakringskassan eller arbetsgivare.
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Uppfoljning och insatser

Planera aterkommande uppféljning, ofta parallellt med 6vriga team-besok, dven vid mild paverkan.
Tidpunkten bestams individuellt, men som riktvdarde rekommenderas ett nytt test med ECAS eller
kortare kognitiv intervju var 6-12:e manad.

Erbjud narstaende muntlig och skriftlig information och stéd kring komplexa beteenden som till
exempel impulsivitet och bristande insikt vid konstaterad frontotemporal demens. Samarbeta med
logoped kring kognition och kommunikationsférmaga.
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