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ALS-FTD SPEKTRAT

C9orf72, TBK1 mfl.

TDP-43 Tau

Atypisk 
parkinson

Genetiskt 
överlapp

Patologiskt 
överlapp

Utvecklad efter bild från Penn Frontotemporal Degeneration Center
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Nedsatt exekutiv 
funktion

OCH/ELLER
Nedsatt språklig 

förmåga

Apati
OCH/ELLER
Minst TVÅ 

beteendesymptom

ALS ALSci ALSbi ALScbi ALS-FTD FTD

Gold Coast kriterier Rascovsky kriterierStrongkriterier

Bristande insikt

Psykotiska symptom

Hyperoralitet och förändrat ätbeteende

Förlust av känslomässigt engagemang eller empati 

Perserverande, stereotypt/ritualistiskt beteende 

Hämningslöst beteende
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ALS ME D KOG NITIVA SYMPTOM OCH BE TE END EFÖR ÄNDRI NGAR

Normal
50%

ALSci/bi/cbi
35%

ALS-FTD
15%

Vanligt: ungefär hälften av 
patienterna har någon typ av kognitiv 
eller beteendemässig påverkan.

Stor variation: typ av symptom och 
svårighetsgrad olika mellan studier 
och över tid.

Metodologiska skillnader: olika 
studiedesign (retrospektiva, 
longitudinella), olika testbatteri.

Riskfaktorer: C9orf72, bulbära 
symptom, lågt ALSFRS-RAbrahams et al. Nat Rev Neurol 2023; Poletti et al. Eur J Neurol 2026; 

Devenney et al. Front Neurol 2021; Massoni et al. Psychiatry Int 2026
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Svensk översättning: S. Nackberg, O. Semb

KOGNITIV SCREENING BETEENDEFÖRÄNDRINGAR

Edinburgh Cognit ive  and Behav ioura l  ALS Screen (ECAS)
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Demens (8%)

Kognitiv 

nedsättning (30%)

Ingen kognitiv 

nedsättning (62%)
N=216

Kognit i va  symptom i  Karo l inskas  ALS  kohor t

Öijerstedt et al. Journal of Neurol, 2024
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Öijerstedt et al. Journal of Neurol, 2024 Foucher and Öijerstedt et al. Amyotroph Lateral Scler Frontotemporal Degener, 2024

Kognit i va  symptom i  Karo l inskas  ALS  kohor t
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Beteend eförändr ingar i  Ka r ol inskas  ALS  kohor t  (N =53)

Unpublished data
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FTD MED MOTORN EUR ONPÅV ER KAN

Ingen MN 
påverkan

50%

FTD med 
MN 

påverkan
36%

FTD-ALS
14%

Utvecklad från Lomen-Hoerth et al. Neurol, 2002 Burrell et al. Brain, 2011

~ 40% 
av patienterna med FTD 

hade tecken på 

motorneurondysfunktion

o Påverkan av både övre och nedre motorneuron

o Normalt ALSFRS-R

o Förekom oberoende av svårighetsgrad och typ av beteendesymptom
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Vanligast med långsamhet 
och gångstörning

Parkinsonliknande symptom 
såsom tremor ovanligare

FTD MED MOTORI SKA SYMPTOM

Samra el al. J Neurol, 2023

522 patienter 

med mutation
+

310 kontroller
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K LIN ISK PR OGR ESSION INOM SPEK TR AT

N=241 patologiskt 
verifierade TDP-43

Initial FTD

(N=73)

Initial ALS

(N=168)

30%

10%

C9orf72 starkaste riskfaktorn

Ökad risk för utveckling av 
överlappande symptom under första 
åren efter diagnos

Tydliga neuropatologiska korrelat
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OSÄK ER  PRE DIK TION  PÅ IND IVID NIVÅ

o Saknas fortfarande prediktionsfaktorer på individnivå.

o C9orf72 är en riskfaktor för överlappet men klinisk 
prediktion på individnivå är fortfarande osäker.

o Finns det kliniska och biologiska biomarkörer som kan 
användas för individuell prediktion? 

Benatar et al., Brain 2026

Identifiera Harmonisera Predicera

o Systematiska 
bedömningar

o Tidiga manifestationer 
hos presymptomatiska 
bärare

o Symptomens 
funktionella 

konsekvenser

o Gemensamma 
definitioner

o Standardiserade 
bedömningar

o Delade dataset

o Mer longitudinell 
forskning

o Prognostisk betydelse 
av kliniska definitioner

o Övergång från pro-
dromal fas till manifest 
syndrom
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Kognitiva, beteendemässiga och motoriska symtom påverkar det kliniska omhändertagandet

     

          
      

       
       

       
       

                                        

                                 

                   

                                        

EXE MPE L PÅ KL IN ISKA K ON SE KV ENSE R
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IMPLIKA TI ONE R FÖR VÅ RD 
OCH OMH ÄNDER TA GANDE

Betydelse för patient, närstående och vårdteam

Autonomi

Prognos

Livskvalitet

Kommunikation

Vårdplanering

Anhörigbörda

o Ökad vårdkomplexitet

o Utmaningar kring delaktighet. Behov av 
individanpassad information och tydlig 
kommunikation.

o Ökad anhörigbörda

o Multidisciplinär vårdplanering inklusive 
ställningstagande till PEG, ventilator 
osv.
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Annat syns merSymptomen upptäcks inte Symptomen feltolkas

Det genomförs inte tester 

som fångar hela 
sjukdomspanoramat

Motoriska symptom, tal- 

och sväljsvårigheter tar all 
uppmärksamhet

Patienter med FTD får inte 

sällan en psykiatrisk 
diagnos först 

Varför missas delar av spektrat?

UTMANINGAR
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TAKE HOME MESSAGE

Brett symptomspektra

Leta aktivt

Försök fånga hela bilden

Rätt stöd i rätt tid

SAMARBETA!
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