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Diagnoser hos FTD innan utredning

Depression 5/19
Manodepressiv sjukdom 1/19
Psykossjukdom 4/19

CVL 2/19

Afasi 2/19

Demens 4/19 (1/19 FTD)
Hjarnsjukdom UNS 1/19

Ref: Passant et al 2005
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Janne- anamnes

* Insiktsloshet

» Social omdomesloshet
 I[mpulsivitet

» Kanslomassig avtrubbning

» Rastloshet

» FOorandrat matbeteende- hyperfagi

* Mental rigiditet

* Repetitiva beteenden

» Apati och dysexekutivitet (sannolikt)
« ADL-paverkan (arbete, hem)




Janne- observationer

* Nedsatt mimik

» Afasi-mutism

* Minskade affekter

» Rastloshet

« Stereotypier

» FOorandrat matbeteende- hyperfagi
* Repetitiva beteenden
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Utredning vid misstdnkt frontotemporal demenssjukdom (FTD)
Kliniska Riktlinjer for Specialistmottagningar

frontallobsdemens.se
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Diagnostiska kriterier- "maojlig” 3/6

A Tidigt* hamningslost beteende

B Tidig* apati eller inaktivitet

C Tidig* forlust av kanslomassigt engagemang eller empati

D Tidigt perserverande, stereotypt eller
tvangsmassigt/ritualistiskt beteende

E Hyperoralitet och forandrat atbeteende

F Neuropsykologisk profil: exekutiva nedsattningar med relativt
bevarat minne och visuospatiala funktioner

* Inom de 3 férsta aren av sjukdom. Rascovsky et al 2011 LUNDS
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Diagnostiska kriterier- “trolig” 3/3

« A Uppfyller kriterierna for mojlig bvFTD
« B Uppvisar signifikant funktionsnedsattning

« C Resultat fran bildgivande undersokning ar forenliga
med bvFTD (CT, MRI, SPECT, PET)

Definitiv

Kand patogen mutation, FTLD patologi via biopsi eller
neuropatologisk undersokning
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Ytterligare viktiga symtom

Hypo/hyperestesi

Somatisering

Somatiska vanforestallningar, somatiska hallucinationer

Andra psykotiska symtom
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Oversikt

Frontotemporal demens FTD

Beteendevarianten av frontotemporal demens (bvFTD)
Primar Progressiv Afasi (PPA)
-Icke-flytande/agrammatisk variant av PPA (nfvPPA)
-Semantisk variant av PPA (svPPA)

FTD ALS
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Utredning FTD 1

"Foljer mallen”

« Anamnes, inkl. fran narstaende
« Status- psykiatriskt, neurologisk, kognitivt

« Kognitiva basundersokningar (MMSE, MOCA,
Addenbrooks, ADAS-Cog etc)

* Neuropsykologisk undersokning
» Logopedisk bedomning
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Utredning FTD II

Strukturell hjarnavbildning (CT, MR)

Funktionell hjarnavbildning (SPECT, FDG- PET)

Likvorundersékning

* Genetisk utredning vid behov
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Neuropsykologisk undersokning I

e Kvalitativ beddmning av beteende och kognition central- men
observera kontextbundenhet

» Kognitiv formaga som vi mater i test kan vara valbehallen trots
stor symtomborda/funktionsnedsattning

* Bra head-to-head studier saknas!
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Neuropsykologisk undersokning II

e Prototypisk profil ar relativt isolerad exekutiv dysfunktion-
observera exekutivt “spill”

e God diskriminativ férmaga FTD vs friska, samre FTD vs AD och
ingen kvantitativ diskriitativ formaga FTD visavi psykiatriska
diagnoser

e Verbal fluency, TMT- B, Digit span backwards, The Hayling test

* Test av social kognition- ej pa Svenska/ratt aldersgrupp
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CT/MR
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SPECT FDG- PET
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Likvorundersokning

* Underlattar differentialdiagnostik vs inflammation/infektion
etc

* AD markorer skiljer FTD fran AD neurokemiskt- FTD har i
typfallet normalt amyloid och p-tau, normalt-sankt tau

* Hogt neurofilament light protein (NFL) talar for FTD visavi
kontroller och psykiatriska diffdiagnoser

Skillback et al 2014, 2015, Landgivst Waldo, Santillo et al 2014
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Semantiska varianten av PPA (svPPA)

Karna

Nedsatt benamningsformaga med nedsatt ordforstaelse

Mot bakgrund av
(Relativt) intakta 6vriga sprakliga funktioner
(Relativt) intakta 6vriga kognitiva funktioner
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svPPA- sprak

Nedsatt benamningsformaga med nedsatt ordférstaelse

Avspeglar en transmodal agnosi dvs ses aven visuellt,
taktilt, olfaktoriskt och gustatoriskt

substantiv paverkade >>> andra ordklasser

paverkan pa lagfrekventa ord >>> hogfrekventa

karakteristiskt semantiska parafrasier i overordnad
kategori

Avspeglas (sa klart!) aven i skrift
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svPPA- sprak

7 7

* Ytdyslexi- “journal’, "gast”

« Valbevarad grammatik

» Valbevarad repetition "krysantemum”, "neuropsykologisk

b 7

undersokning”, "karakteristika”
» Valbevarad spraklig motorisk funktion

« Sprakforstaelsen (tal/skrift) nedsatt
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Andra kognitiva doméaner

» Agnosi, sarskilt tydligt for ansikten/personer

« Egentligt episodiskt minne valbevarat men kan vara svart
att verifiera testmassigt pga den verbala nedsattningen
(obs! vad patienten sjalv menar med "minne”)

 Visuospatiala funktioner, exekutiva funktioner
valbevarade
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Spraklig pragmatism och beteende

« Sprakliga pragmatiska storningar vanliga:
perseverationer, nedsatt turtagning, amnesflykt,
innehallslost prat/jargong

« Beteendeforandringar som vid bvFTD fast mindre
uttalade
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Semantiska varianten av PPA (svPPA)

MR. Motsvarande fynd vid CT, SPECT, FDG-PET undersokning
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Icke-flytande/agrammatisk variant av PPA

Karna
Talapraxi med eller utan agrammatism
Mot bakgrund av
Intakta ovriga sprakliga funktioner
Intakta ovriga kognitiva funktioner

CAVE! Dysartri vs talapraxi kliniskt!
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Icke-flytande/agrammatisk variant av PPA

« Talapraxi (verbalapraxi): modosamt tal dvs langsamt,
anstrangade, nedsatt prosodi, nedsatt artikulation,
oregelbundna uttalsfel

« Agrammatism: nedsatt syntax, nedsatt meningsbygdnad,
kortare meningar, utelamnande av grammatiskt
betydelsefulla ord

© &
\Q 5 ~(,sﬁlf'\," 37

UNIVERSITET



Icke-flytande/agrammatisk variant av PPA

* Nedsatt ordrepetition sarskilt mer artikulatoriskt kravande:

7 7

"krysantemum?”, "neuropsykologisk undersokning”,
"karakteristika”

* |ntakt ordforstaelse

« Nedsatt forstaelse av grammatiskt komplexa satser
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Icke-flytande/agrammatisk variant av PPA
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Genetik

* C90rf72 (chromosome 9 open reading frame 72): vanligaste
orsaken till hereditar bvFTD och ALS

e MAPT (microtubule associated protein tau): bvFTD, atypisk
parkinsonism

 PGRN (progranulin): bvFTD, PPA
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Terminologiska fortydliganden 2020

* Frontotemporal demens FTD innefattar beteendevarianten av FTD (behavioural
variant FTD, bvFTD) och primara progressiva afasier, PPA.

* Tidigare anvandes ”Picks sjukdom”, som numera ar ett neuropatologiskt begrepp.

* Primar Progressiv Afasi (PPA, Primary Progressive Afasia) delas upp i den icke-
flytande/agrammatiska varianten av PPA (nfvPPA) och den semantiska varianten av
PPA (svPPA) och den logopena varianten av PPA (IvPPA)

* |IvPPA dr en PPA variant som beror pa AD- utskiljer sig kliniskt.

* svPPA kallades Semantisk Demens (SD), och nfvPPA kallades dven Progressiv icke-
flytande afasi (PNFA).

* En del auktoriteter delar upp nfvPPA i tva distinkta entiteter- Progressive Apraxia of
Speech (PAOS) och progressive agrammatic aphasia

* Frontotemporal lobar degeneration/lobar degeneration (FTLD) betecknar
neuropatologiska diagnoser

Observera att neuropatologisk och genetisk klassifikation ar ett eget kapitel
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FTD behandling

 |cke- farmakologisk behandling avgorande. Medikolegala
aspekter viktiga.

* SSRI eventuell effekt, mirtazapin (tradozone)
* Inte acetylcholinesterasinhibitorer

* Inget stod for memantin enl. RCT, men erfarenhetsmassig
effekt, provas ofta.

* Smutsiga listan: qvietapin -> olanzapin -> benzodiazepiner
(oxazepam, lorazepam)
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