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ALS MED KOGNITIVA SYMPTOM OCH BETEENDEFORANDRINGAR

Vanligt: ungefar halften av
patienterna har nagon typ av kognitiv
eller beteendemassig paverkan.

ALS-FTD
15%

Stor variation: typ av symptom och
svarighetsgrad olika mellan studier

Normal och over tid.
50%

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

ALSci/bi/cbi
35%

Riskfaktorer: C9orf72, bulbara

Abrahams et al. Nat Rev Neurol 2023; Poletti et al. Eur J Neurol 2026; symptom, lagt ALSFRS-R
Devenney et al. Front Neurol 2021; Massoni et al. Psychiatry Int 2026
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Edinburgh Cognitive and Behavioura

| ALS Screen (ECAS

VIOURAL ALS SCREEN—ECAS

RGH coGNWNEE“‘;“m \,,.,mn o 2019)

EDINBU

Nam
pate o Bm.h
Hospital N

Aﬂdrss

Date of testind

KOGNITIV SCREENING

BETEENDEFORANDRINGAR

EDINBURGH COGNITIVE and BEHAVIOURAL ALS SCREEN - ECAS
reviderad svensk version (2015)
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\ Age atled aving ful-
POANG BETEENDESCREENING - Intervju med vardare
Sprék Benamna, sprakforstaelse, bokstaveralrattstavning (Test 1, 2, 4) 128
= - — 2 Vinligen friga virdaren om foljande beteenden eventuellt existerar hos patienten. Upprepning av beteendet bor
Verbalt flode Ordilode bokstaven S, Ordfldde bokstaven P (Test 5, 8) /24 forekomma och birr inte endast intraffat vid enstaka tillfillen. Beteondesymtom kan ven ha forekomit fore
Exekutiv Omvand sifferrepetition, Omvaxling siffror bokstaver, Komplettera meningar, utvecklingen av motorisk paverkan. Bocka for "Ja”, ”Nej” eller "Vet ¢j”. Om svar "Ja”, delge en kort beskrivning. |
. Social kognition ‘Ge 1 poéng for varje "Ja” (maximalt 10 poéng).
funktion (Test 6, 7. g12 14) /48 A [ Ohdmmat beteende
ALS-SPECIFIK: /100
1 [Socialt oldmpligt beteende. Ja | Ne| Vet
Ex. olampligt beteende genfemot i |e
Minne Direkt hagkomst, Férdréjd hagkomst, Férdrdjt igenkannande /24 framlingar eller kiiminelit beteende
(Test 3, 15, 16)
= " = 3 n 5 " : 2 |Fériust av adekvat beteende i sociala sammanhang. Ja | Ne| Vet
Visuo-spatial f°""593 Rékna prickar, Rékna kuber, Lokalisera siffror (Test 9, 10, 11) /12 Ex. ohyfsade eller sexuella anspelningar, s& som skamt eller asikter som kan vécka i e
EJ SPECIFIK FOR ALS: /36 anstét hos andra. Fériust av beméstrandet av sociala koder.
ECAS TOTAL POANG: | A36 e Ty e , oo et
Ex. av for sina av personlig Cl
linformation pé ett oldmpligt sétt, ex. kreditkortsinformation.
B | Likgiltighet
4 [Forlust av motivation, personligt driv och intresse. Ja Nej | Vet
3 ivit d av sp: itet. Behover ing for att initiera eller fullfclja 6 w
Irutinméssiga akfiviteter. g
u
=
C | Forlust av sympati och/eller empati 3
5 |Minskad respons for andra manniskors behov och kénslor. Ja | Ne| Vet
IPoédngsattning baseras pa specifika exempel som reflekterar bristen pa forstaelse eller i|e

feet

th webbed

2. Sume\h""‘ﬂg"\:‘ a( .;mwng
Someth

\ 9 AsK:
ething Wi (nu\s
| 1. something ¥ou 7 & S0 mething Wt Vine it
| 5 An animal that 8
|5 Amean
|7. som

Svensk Oversattning: S. Nackberg, O. Semb

likgiltighet infor andra. Kan under denna punkt skattas utifrén ex. sarande kommentarer eller
férbiseende fér andras smérta och bedrévelse.
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Kognitiva symptom i Karolinskas ALS kohort

140
Demens (8%) A
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nedsattning (30%) g
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_ Ingen kognitiv -
N=216 nedsattning (62%) 0
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Months from baseline
Cognitive impairment at baseline no — yes
Oijerstedt et al. Journal of Neurol, 2024
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Kognitiva symptom i Karolinskas ALS kohort
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Weeks
Cognitive impairment No == Yes
At Risk (Events)
no 129 (0) 82 (21) 37 (55) 20 (64)
yes 88 (0) 41 (26) 11(52) 2 (60)
Oijerstedt et al. Journal of Neurol, 2024 Foucher and Qijerstedt et al. Amyotroph Lateral Scler Frontotemporal Degener, 2024
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Beteendeforandringar i Karolinskas ALS kohort (N=53)

Apati 41.5%

Bristande empati/sympati 11.3%

Disinhibition [R5

Stereotyp/tvangsmassighet .3-8%
Forandrat atbeteende .1.9%

0 10 20 30 40
Percent (%)

Unpublished data
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FTD-ALS
14%

FTD med
MN
paverkan
36%

Utvecklad fran Lomen-Hoerth et al. Neurol, 2002
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FTD MED MOTORNEURONPAVERKAN

Ingen MN
paverkan
50%

-
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~ 40%

av patienterna med FTD

hade tecken pa

\motorneurondysfunktion )

Paverkan av bade 6vre och nedre motorneuron

Normalt ALSFRS-R
Forekom oberoende av svarighetsgrad och typ av beteendesymptom
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Burrell et al. Brain, 2011
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FTD MED MOTORISKA SYMPTOM

522 patienter

@ med mutation
+

310 kontroller

Andel med motoriska symtom (%)

Mutationsbérare totalt . 24,3%
C9orf72 @ 31.7%
GRN © 18,8%
MAPT 19,3%
Kontroller | 6,8%
0 10 20 30 40
Procent (%)
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Vanligast med langsamhet
och gangstorning

Parkinsonliknande symptom
sasom tremor ovanligare

Samra el al. J Neurol, 2023
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KLINISK PROGRESSION INOM SPEKTRAT

BRAIN COMMUNICATIONS 2025: fcaf405 | |

REPORT

Cumulative incidence of motor and cognitive

features in the amyotrophic lateral

sclerosis—frontotemporal degeneration

SpECErU N=241 patologiskt
e A Arvade Michae Bary SEdward . Lo Vi 1 Van Desrind verifierade TDP-43
Laynie Dratch,' Lauren Massimo,' ®David ). Irwin' and Corey T. McMillan'

30%

Initial FTD
(N=73) |

C9orf72 starkaste riskfaktorn

Okad risk for utveckling av
overlappande symptom under forsta
aren efter diagnos

Tydliga neuropatologiska korrelat

Initial ALS
(N=168)
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OSAKER PREDIKTION PA INDIVIDNIVA

o Saknas fortfarande prediktionsfaktorer pa individniva.

o C9orf72 ar en riskfaktor for overlappet men klinisk
prediktion pa individniva ar fortfarande osaker.

o Finns det kliniska och biologiska biomarkérer som kan
anvandas for individuell prediktion?

Tidiga
beteendeférandringar
w.o
Individ vid - PEuiipibgiiazion
S diagnos = P
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9 Motoriska symtom Eeae=v o .
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3 1) Sen kognitiv
= péverkan X.
BERRER Snabbare progression N
Tid fran diagnos
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Benatar et al., Brain 2026

Miami Framework, Axes | and Il

Motor Neuron

(Axis 1) C’S’;’,?,fcf::’y e MMI —eeceecoct e
Frovotenpors) | diniealy s > o j
Identifiera Harmonisera Predicera
o Systematiska o Gemensamma o Mer longitudinell
bedomningar definitioner forskning

o Tidiga manifestationer o Standardiserade
hos presymptomatiska bedomningar
barare

o Prognostisk betydelse
av kliniska definitioner

o Overgéng frén pro-
dromal fas till manifest

o Delade dataset
o Symptomens

funktionella syndrom
konsekvenser
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EXEMPEL PA KLINISKA KONSEKVENSER

Kognitiva, beteendemassiga och motoriska symtom paverkar det kliniska omhandertagandet

I Apati q Samre foljsamhet till insatser, egenvard

Bristande M o
@ insikt q Svarigheter att acceptera vard, ta hjalp

Bulbdra q Malnutrition, risk for aspiration
symptom

S¥A INJ“
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Muskel- q Fallrisk, isolering
svaghet
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IMPLIKATIONER FOR VARD
OCH OMHANDERTAGANDE

Betydelse for patient, narstaende och vardteam

o Okad vardkomplexitet

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

o Okad anhoérigboérda

o Multidisciplindr vardplanering inklusive
stallningstagande till PEG, ventilator
oSV.
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UTMANINGAR

Varfor missas delar av spektrat?

Symptomen feltolkas

Symptomen upptacks inte Annat syns mer
@
Motoriska symptom, tal- ﬂ Patienter med FTD far inte
och svéljsvarigheter tar all P séllan en psykiatrisk
ah diagnos forst

Det genomfors inte tester
som fangar hela
sjukdomspanoramat uppmarksamhet
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TAKE HOME MESSAGE

Brett symptomspektra
Leta aktivt

Forsok fanga hela bilden
Ratt stod i ratt tid
SAMARBETA!
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