NEUROKOGNITIV

©Ragnar Astrand

(CIMP-QUEST = Cognitive Impairment Questionnaire)

Hjarnregionalt orienterad och grafiskt vagledande presentation
av rapporterade symtom vid diagnostik av demenssjukdom

I Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for vard och omsorg vid demenssjukdom
2010/2017 ) framhalls som forsta rekommendation att ”Hilso- och sjukvarden

bor erbjuda strukturerade intervjuer med anhdriga till personer med misstankt
demenssjukdom som en del i den basala demensutredningen (prioritet 1)”.

Denna oversikt presenterar Neurokognitiv Symtomenkéat (CIMP-QUEST) som ett
kliniskt anvandbart hjalpmedel i detta sammanhang och bygger pa tidigare publicerade
artiklar i Nordisk Geriatrik/i varden (Vol. 1, nr 4, sid 34-37, 2010) och Svensk Geriatrik
(nr 2, sid 22-26, 2015).

Sammanfattande budskap till den som redan k&nner till och anvander Symtomenkaten:

Neurokognitiv Symtomenkat ar sedan 2014 tillganglig i webbversion, tekniskt utvecklad av
Sogeti pa uppdrag av Landstinget i Varmland/Region Varmland.

www.symtomenkaten.se

OBS: Det ”gamla” enkétformularet i pappersform (version 2008) ska inte anvéndas
som underlag for ifyllande av webbenkéten, da ordningsfoljden pa vissa fragor ar
andrad.

For anvandare inom Region Varmland ar det mojligt att administrera Neurokognitiv
Symtomenkaét direkt via journalsystemet Cambio Cosmic.

Vid begynnande demenssjukdom kan patientens egen sjukdomsberattelse, autoanamnesen,
bli osaker pa grund av minnessvarigheter, bristande tidsuppfattning, nedsatt uttrycksformaga
eller begransad insikt. Anamnesen fran anhoriga/narstaende, heteroanamnesen, fyller darfor
en viktig funktion for att skapa en sa tydlig bild som mojligt av patientens bakgrund och av
den aktuella symtomutvecklingen @, For att uppgifterna ska kunna betraktas som tillforlitliga,
behover intervjuade anhdriga kdnna patienten val och ha féljt hans/hennes vardagsliv och
aktiviteter under lang tid. Av integritetsskil eller ridsla for att ”1&mna ut” patienten, hander
det att anhdriga undviker att ta upp kéansliga uppgifter, till exempel angaende observerade
personlighets- och beteendeforandringar. Det kan dven vara sa att en pressad och frustrerad
anhorig beskriver patientens symtom och funktionshinder som mera dramatiska &n vad som
vid fortsatt utredning visar sig vara befogat. Begreppet objektivanamnes” ar darfor inte
relevant. Det &r viktigt att uppgiftslamnaren far mojlighet till enskilt samtal med nagon i det
utredande teamet, naturligtvis med patientens kannedom. Pa sa satt kan anamnesuppgifterna
fortydligas och fordjupas. Ibland kan man behdva intervjua flera personer som star patienten
nara.

Det ar andamalsenligt att dela upp anamnesen i en bakgrundsdel och en symtomdel, se Fig. 1.
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Fig.1 Anamnes vid demensutredning

Bakgrundsanamnes

Hereditet for kognitiva sjukdomar.
Familjeforhallanden.

Utbildning och yrkesutdvning.

Intressen, fritidsaktiviteter och livsstil.

Tobak. Alkohol.

Kdorkort. Vapen.

Premorbid kognitiv funktionsniva och personlighet.
Tidigare psykiska sjukdomar.

Tidigare somatiska sjukdomar, inkluderande
insjuknanden av anfallskaraktér, CNS-infektion,
skalltrauma eller snarkproblem.

¢ Tidigare neurokognitiva effekter och bieffekter av farmaka.

Symtomanamnes
e Upplevd och/eller observerad reduktion av kognitiva formagor
och forandring av personlighetsdrag.
e Associerade beteendemassiga och psykiska symtom.
¢ Symtomdebut och férlopp samt konsekvenser i vardagen
for patienten och hans/hennes anhériga/narstaende.

Flera formaliserade instrument for symtomanamnes finns publicerade och anvénds kliniskt i
samband med demensutredning:

- IQCODE

Den mest spridda, valdokumenterade och validerade skalan ar the Informant Questionnaire
on Cognitive Decline in the Elderly (IQCODE) @, som huvudsakligen &r inriktad pa
minnesrelaterade kognitiva storningar. IQCODE innehaller inte items som beskriver
psykomotoriska symtom eller BPSD (beteendemadssiga och psykiska symtom vid
demenssjukdom) och ger inga uppgifter om symtomduration.

— Anhoérigintervjun
Denna intervjumall &r ett vanligt forekommande hjalpmedel for strukturerad basal
symtomanamnes, framfor allt i primarvarden. Den listar och exemplifierar typiska symtom
vid demenssjukdom med algoritmen AAAA som pedagogiskt stod (Amnesi, Afasi, Agnosi,
Apraxi). Den innehaller dven fragor om sadana motoriska och psykiska/beteendeméssiga
symtom som ofta ar associerade med demenssjukdom. Den avslutas med fragor om
debutsymtom, forlopp, ev. forekomst av risksituation for patienten samt av upplevd belastning
for anhorig/narstdende. Formularet finns for utskrift, till exempel pa www.demenscentrum.se.
Anhorigintervjun &r inte validerad.

— Neurokognitiv Symtomenkat

Symtomenkaéten &r ett instrument for symtomanalys vid utredning av demens och
demensliknande syndrom, baserat pa anhdrigobservationer. Den dr sammansatt av fyra
subskalor som reflekterar storningar i parietotemporala (PT), frontala (F) och subkortikala
(SK) funktioner samt gallande olika aspekter av minnesstorning (M). Dessutom ingar en
rad listade icke-kognitiva symtom (AS) samt fragor om forlopp, duration och upplevd
anhdrigbelastning. Symtomenkaéten har anvants sedan borjan av 2000-talet vid manga
specialiserade demensutredningsenheter i Sverige ). Skalans reliabilitet har bekréftats
och den har validerats saval mot andra symtomskalor som mot neuropsykologiska test.
Detta har skett vid Minnesmottagningen, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, MdlIndal.
Resultatet av studierna har publicerats i Acta Neurologica Scandinavica ©.
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Teoretisk bakgrund

Symtomenkétens struktur baserar sig pa kunskap om kliniskt valkénda och vetenskapligt
beskrivna symtomkomplex, typiska for och vanligt forekommande som f6ljd av skada eller
degeneration inom vissa omraden i hjarnan och samtidigt relevanta for demensdiagnostik.

Beskrivningar av fokala kortikala degenerativa syndrom (kliniskt inriktad nomenklatur) ©
och kliniska manifestationer av lobara atrofier (morfologiskt inriktad nomenklatur) tydliggor
detta. Exempel &r posterior kortikal atrofi (), temporala ® och frontala © varianter av
primar frontotemporal lobar degeneration, progressiv apraxi (vid kortikobasal degeneration
eller Alzheimers sjukdom) @9 och progressiv isolerad amnesi V). Motsvarande samband
mellan symtomatologi och topografi har ocksa kunnat ses i ett tidigt skede av Alzheimers
sjukdom, dar bade symtombilden och utbredningen av den degenerativa processen star i
tydlig kontrast mot vad man finner vid begynnande frontotemporal demens 2, Strategiskt
lokaliserade hjarninfarkter (inom heteromodala kortikala omraden, framst i vanster hemisfar,
eller subkortikala karnomraden, sarskilt i thalamus) kan fa hjarnregionalt korresponderande
neuropsykologiska konsekvenser. Oftast leder en solitar strategisk infarkt till lindrig kognitiv
stérning, men ibland har symtomen demensdignitet *3. Sambanden mellan strokelokalisation
och typ av kognitiv nedséttning har emellertid ifradgasatts vid strategisk infarktdemens och
har inte kunnat sakerstallas vid multiinfarktdemens 4. Detta kan sammanhénga med den
heterogena bakgrunden till vaskuléra kognitiva storningar ¢ och vaskuléra
demenssjukdomar samt med svarigheterna att formulera valida kriterier for dessa ().
Betraffande subkortikala processer har det visats att utbredda vitsubstansférandringar
liksom upprepade “tysta” infarkter leder till nedsattning av uppmarksamhet och
psykomotoriskt tempo 7). Mest karakteristiskt for subkortikala sjukdomsprocesser ar

annars sadana allmanmotoriska symtom som beskrivs i motsvarade del av Neurokognitiv
Symtomenkét (SK 1-10). Dominerande forekomst av sddana ses, férutom vid subkortikal
vaskular sjukdom med demens, till exempel vid Parkinsons sjukdom @8, Parkinson plus-
syndrom “% och normaltryckshydrocefalus ?%). Den nedsattning av episodiskt minne och
formaga till nyinlarning som oftast ar det priméara symtomet vid demensutveckling, har
Overtygande visats sammanhanga med bilateral skada/degeneration inom mediala
temporalloberna Y. Neuroradiologiska markorer &r bilateral Hippocampusatrofi och

vidgning av temporalhornen. Vid funktionell avbildning (SPECT, PET, :MRI) ses bilateral
reduktion av mesotemporal aktivitet ??. Beteendemassiga och psykiska symtom vid
demenssjukdom (BPSD), beskrivna i den icke-kognitiva delen av symtomenkéten, kan
uppvisa olika monster beroende pa underliggande degenerativ process. Ett exempel ar
den mycket frekventa forekomsten av hallucinos vid Lewybodydemens jamfort med vid
Alzheimers sjukdom @3,

Praktisk anvandning av Neurokognitiv Symtomenkat

Enkatformuléaret inleds med hjarnregionalt inriktade flervalsfragor, se exempel i Fig. 2.
Darefter kommer fragor angaende observerade tecken pa minnesstérning samt associerade
psykiska och beteendemassiga symtom. Enkéaten avslutas med 6ppna fragor om
debut/duration, forlopp, eventuell associerad h&ndelse, patientens uttryckta upplevelse av
sina symtom och anhdrigas upplevda belastning i relation till de rapporterade férandringarna
av patientens kognition och beteende.



Fig.2 Exempel pa Symtomenkatens fragor och uppstallning
(PT=parieto-temporal, F=frontal, SK=subkortikal)

Nej Ja, nagot/ Ja, uttalat/ Vet inte/

Ibland Ofta Kan inte
bedéma
- P har fatt svarare att lara sig hitta i nya
miljoer, t.ex. vid resor eller besdk i varuhus 0 0 0 0 PT2
- P har fatt svarare att hitta ratt ord. Férsoker
ofta finna ett annat satt att forklara vad han/hon
menar eller talar osammanhéngande 0 0 0 O PT8
- P har férandrad initiativférmaga. Har t.ex.
svarare att ta sig for sysslor som tidigare varit
rutiner eller har blivit 6veraktiv pa ett satt som
skapar problem eller oordning ( stryk under det
som stammer ) 0 0 0 o F1
- P har fatt svarare att engagera sig och visa
medkinsla i det som tidigare varit viktigt, bade
vad galler familjen och samhallet i stort.
Kéansloreaktionerna &r svagare eller otydligare 0 o o 0 F5
- P reagerar langsammare. Hinner inte med
att 6ka tempot och gora det som behévs da
nagot plotsligt hander 0 o o 0 SK2
- P har férandrat sitt satt att ga och stegen
ar korta, trippande eller mera klumpiga o 0 0 0 SK5
g o g e

En van sjukskdterska kan anvédnda Symtomenkéaten som intervjumall och fylla i den under
anhorigsamtalet. Alternativt kan enkéten 1d&mnas ut till anhorig i pappersform eller besvaras
av henne/honom via webb-formuléret, sedan patienten informerats och godkant detta,
lampligtvis i samband med nybesok pa den utredande enheten.

Sammanstalining av enkatsvaren

I ”pappersversionen” av Neurokognitiv Symtomenkét (2008) sker dverforingen av svaren
fran enkatformularet till en grafisk sammanstallning med papper och penna/fargpennor,
se exempel i Fig. 3-5. Hur svarsalternativen fylls i och poéngsatts, framgar av formularen.

Under 2013 — 2014 utvecklade Landstinget i Varmland (numera Region Véarmland),

i samverkan med Sogeti, en helt webbaserad hantering av Symtomenkaten. Detta for att
underlatta ifyllandet, sammanstéllningen, tolkningen och lagringen av data. Fragorna i
webbversionen har fatt en mera rationell ordningsfoljd och den topografiska férdelningen av
observerade symtom har framstallts med 6kad differentiering samt med fortydligad fargskala.
De sammanfattande ledorden for beskrivna symtom har dessutom i 6kad omfattning fatt
svensk bendmning, for att underlatta information om enkétens sammanstallning till patienter,
anhoriga/narstaende och vardpersonal med begransade kunskaper inom detta omrade.

Den pseudoavbildande 6verforingen av vissa enkétsvar till en Regional Dysfunktionsprofil
har i det kliniska arbetet ett pedagogiskt varde genom att visualisera demenssyndromens
varierande topografiska monster. De typprofiler som demonstreras pa webbplatsen for
Neurokognitiv Symtomenkat, www.symtomenkaten.se , bygger pa autentiska fall fran min
mangariga kliniska erfarenhet av avancerad diagnostik vid neurokogntiva sjukdomstillstand.
Se exempel i Fig. 6-8.



http://www.symtomenkaten.se/

Fig. 3-5 Exempel pa grafisk sammanstallning av Symtomenkaten

(pappersversmn 2008)

2 réda markeringar = uttalade observerade symtom
1 rod markering = mattliga observerade symtom

- Gron markering = negerade symtom

- Vit markering = osaker/utebliven observation

Fig.3 Diagnos: Alzheimers sjukdom
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Fig.6-8 Exempel pa grafisk sammanstallning av Symtomenkaten
(webbversion, 2014)
- Rod markering = uttalade observerade symtom
- Orange markering = mattliga observerade symtom
- Gron markering = negerade symtom
- Vit markering = osadker/utebliven observation

Fig. 6a Diagnos: Alzheimers sjukdom (webbsammanstalining, sid 1)

NEUROKOGNITIV

s Sammanstélining, sid 1 Pat: Alzheimers sjukdom, mild demens
SYM TOM EN KAT Personnummer: Tidig debut
CIMP-QUEST™ Version V 2013 FRREIAD LS
©Ragnar Astrand

Regional Dysfunktionsprofil

Frontal Parietal / Temporal
Inftiagly. Praktisk form3ga
Vienecing Konstruktion
amenme Rumsorientering
Tnice 7 ) Formsinne
Emotionell Variation b <4
Sprakvariation ‘i ::‘::sf:::t:gt:nlng

n :::::r { Skrivformaga

Sprakforstdelse
:::::::::roll m Igenkanningsférmaga

» Benadmningsférmiga

22k 5:7P

Subkortikal
Tanketempo
Reaktionsférm8ga
Rorelsetempo
Muskeltonus
Géngmbnster
Balans
Finmotorik
Mimik Minne
Taltydlighet Nérminne 1
Bléskontroll Nérminne 2

s s:2p Planeringsminne 1

Planeringsminne 2
Duration: Forlopp: Fjarrminne
W {\ Tidsuppfattning 1
\.\ Tidsuppfattning 2
‘ 5:10P
Forklaringar [BEH| Ja, uttalat / ofta = 2p [Gi8nl Nej = 0p

_ Ja, ndgot / ibland = 1p Vet inte / kan inte beddmma = Op



Fig. 6b  Diagnos: Alzheimers sjukdom (webbsammanstélining, sid 2)

Associerade Symtom o
Uppgiftlimnares kommentar:

Stresskanslighet Jag ké@nner igen symtomen frén P:s &dldre
syster, som har Alzheimers sjukdom.

AS2 | Depression

AS3 | Angest

AS4 | Somnstorning

AS5 | Emotionell Instabilitet

AS6 | Aggressivitet

AS7 | Vanférestéllningar

AS8 | Hallucinationer

AS9 | Forvirringsepisoder

AS10| Franvaroattacker

>:4P
Varierar symtomen fran dag till dag (fluktuation)?

- Nej

Vilket symtom av de som markerats i enkdten var det som forst observerades?
- Nedsatt ndrminne

Vilket symtom av de som markerats i enkédten dr det som nu marks tydligast?
- Nedsatt ndrminne

Vilket symtom av de som markerats i enkaten verkar P uppleva som sarskilt svart?
- Glémska och osakerhetskansla

Speciell hdandelse som kan sdttas i samband med symtomen
eller kand tidpunkt d3 symtomen borjade visa sig?
- Nej

Nagra av de markerade symtomen som lett till pdfrestningar for anhoriga?
-Ja

Haller P med om att de symtom som angivits i enkdaten stammer?

-Ja

Datum: 2013-09-09

Enkdten besvarad av: X Relation till P: Maka / Make
Kontaktperson inom virden, behjalplig vid ifyllandet av symtomenkaten: X

Ansvarig lakares sammanfattning/analys

Observerad flerdrig successiv utveckling av ett parieto-temporalt hjarnskadesyndrom med dominerande
minnesstdrning och karakteristiskt for Alzheimers sjukdom.

Ansvarig Liékare: Ragnar Astrand



Fig.7 Diagnos: Frontotemporal demens

NEUROKOGNITIV
= Sammanstélining, sid 1 Pat: Frontotemporal demens,
SYMTOMENKAT beteendevartant
ersonnummer: v
CIMP-QUEST™ Version V 2013 1 -
©Ragnar Astrand Datum: 2013-09-06

Regional Dysfunktionsprofil

Frontal Parietal / Temporal
Initiativ

Praktisk formaga
Planering

Konstruktion
Omddme
Rumsorientering
Insikt

Formsinne
Emotionell Variation

Sprékvariation

Humor

Kroppsuppfattning
Rakneférmdga
Skrivfsrm8ga

Logik
Sprakférstielse

Beteende

m Aptitkontroll

3:14P

Igenkanningsformdga

Benamningsférmaga

Z:3P
Subkortikal
Tanketempo
m Reaktionsférmaga
Rorelsetempo
Muskeltonus
Géngménster
Balans
Finmotorik

Mimik Minne

Taltydlighet
Bldskontroll

Nérminne 1
Nérminne 2

Planeringsminne 1

2:3P
Planeringsminne 2
Duration: For H Fjérrminne
<vs!r Va-13r l-2!r z-z!r 3-53r >53r — Tidsuppfattning 1
l\ Tidsuppfattning 2
l 2P
Forklaringar [ Ja, uttalat / ofta = 2p [GiBH Nej = 0p

Dranael Ja, ndgot / ibland = 1p Vet inte / kan inte beddmma = Op

Associerade Symtom
Uppgiftldm es kommen )

Stresskanslighet Det &r s& svirt att P inte &r intresserad av

mig eller barnen. Det dr inte samma person
Depression som jag larde kanna en gang i tiden.
Angest

m sémnstdming

Emotionell Instabilitet

m Aggressivitet

Vanférestaliningar

Hallucinationer

Farvimingsepisoder

Frénvaroattacker

3P

Varierar symtomen frin dag till dag (fluktuation)?
- Nej

Vilket symtom av de som markerats | enkiten var det som férst observerades?
- Férsdmrad kanslomassig kontakt

Vilket symtom av de som markerats i enkiten dr det som nu marks tydligast?
- Avtrubbad, bryr sig inte. Far kenstiga ideer.

Vilket symtom av de som markerats i enkiiten verkar P uppleva som sirskilt svirt?
- Werkar inte forstd att ndgot ar fel

Speciell hindelse som kan sittas i samband med symtomen
eller kind tidpunkt dd symtomen bérjade visa sig?

- Nej

Négra av de markerade sy som lett till pafr for anhiriga?
-Ja

Héller P med om att de symt som givits | std ?

- Nej

Datum: 2013-09-06

Enkdten besvarad av: X Relation till P: Maka / Make
Kontaktperson inom virden, behjilplig vid ifyllandet av symtomenkiten: ¥
Ansvarig ldkares sammanfattning fanalys

Observerad flerdrig, smygande utveckling av ett frontalt hjamskadesyndrom utan bakomliggande trauma
eller annan kind genes. DT och MR visar frontal kortikal atrofi. Heteroanamnesen ger kraftfullt stéd 3t
diagnosen primar degenerativ frontallobsdemens (bet d iant av FTD).

Ansvarig Likare: Ragnar Astrand



Fig.8 Diagnos: Vaskular demens
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Associerade Symtom
Uppgiftlimnares kommenta X
Det ar tufft att jag hela tiden behéver puffa

Stresskéanslighet - "
pa P for att det ska bli nigot gjort - men det

Depression verkar inte spela 53 stor roll for honom. Han
slapar benen efter sig och tjatar om att han
Ange;[ borde fa kéra bil igen. Harom dagen fick jag

under ett dgonblick ingen kontakt med P.
Sémnstéming

Emotionell Instabilitet
m Aggressivitet
Vanférestallningar

Hallucinationer

Férviringsepisoder

Franvaroattacker

:9P

Varierar symtomen frin dag till dag (fluktuation)?
- Ja, ibland

Vilket symtom av de som markerats i enkdten var det som férst observerades?
- Var forvirrad efter hjartoperationen

Vilket symtom av de som markerats i enkéten dr det som nu mirks tydligast?
- Tar inga initiativ och vill helst sova

Vilket symtom av de som markerats i enkiten verkar P uppleva som sirekilt svirt?
- P tycker att jag tjatar pd honom

Speciell hindelse som kan sdttas | samband med symtomen
eller kiind tidpunkt di symtomen bérjade visa sig?
-Ja

Négra av de markerade symtomen som lett till pAfrestningar fér anhériga?
-Ja

Héiller P med om att de som i ?
- Svart att diskutera detta med patienten

Datum: 2013-09-06
Enk&ten besvarad av: X Relation till P: Maka / Make
Kontaktperson inom virden, behjilplig vid ifyllandet av symtomenkiten: X

Ansvarig likares sammanfattning/analys

Observerad, stegvis tilltagande globalt demenssyndrom med kraftig subkortikal accent och debut i
samband med minor stroke. Flera kidnda vaskulara riskfaktorer. DT visar bide kertikala och subkortikala
ischemiska férandringar men ingen évertygande medial temporal atrofi (MTA-index 0-1 p3 skala 0-4).
Stammer med en rent vaskuldrt betingad demens (VaD).

Ansvarig Likare: Ragnar Astrand
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