Lewy body demens
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Lewy body demens definierades med kliniska konsensuskriterier forsta gdngen 1996. | dessa kriterier
fanns tre kdrnsymptom; parkinsonism, synhallucinationer och fluktuerande uppmarksamhet/
vakenhet. Dessutom beskrevs den kognitiva bilden med mer langsamhet i tanken och svarigheter
med tredimensionalitet men férhallandevis gott minne. En rad stédjande symptom noterades som i
sig sjalva inte rackte for diagnosen men som kunde stddja denna om kdarnsymptomen fanns. Knappt
tio ar darefter 2005, publicerades en uppdatering av kriterierna som byggde pa den forskning som
gjorts sedan 1996. De nya kriterierna uppgraderade tre av de stédjande symptomen till en
mellanniva som kunde bidra till diagnosen. Dessa tre kriterier var 6verkanslighet mot traditionella
neuroleptika, stord drémsémn sk REM sdmnstdrning och ett patologiskt resultat i en sk
DATscanundersokning, en dopamintransportundersékning som enkelt kan sagas avspegla
dopamininnehallet i de basala ganglierna. | 6vrigt bevarades de stodjande kriterierna.

Undersokningar som testade kriterierna mot resultatet av hjarnobduktion visade att de fungerade
bra, de som uppfyllde kriterierna verkligen hade sk Lewy bodies i hjarnan. Man har dock misstankt
att kriterierna missar en hel del drabbade, pa statistiksprak sdger man att de ar specifika men inte
sensitiva. Detta har lett till ytterligare en uppgradering av kriterierna som publicerades i juni 2017. |
dessa har man nu definierat fyra istallet for tre sk karntecken. Stérd dréomsomn har fatt avancera till
att bli ett kdrntecken. Detta kan tyckas mycket logiskt eftersom det ofta ar ett tidigt tecken pa sk
synukleinopati, den sjukliga proteinveckningsrubbningen som ligger bakom bade Lewy body demens
och Parkinsons sjukdom. Vidare behaller man stodjande kliniska tecken men lagger till tva delar som
handlar om undersokningsfynd, sk biomarkdrer. Man beskriver indicerande biomarkdrer
(dopamintransportundersdkning, MIBG skintigrafi och polysomnografi) och stédjande biomarkérer
(bevarade tinninglober pa CT/MT, langsam aktivitet i EEG). Analys av ryggvatskan kan dnnu endast ge
information om det finns adderande Alzheimerférandringar och ar darfor inte med i kriterierna.

Till kriterierna har i alla versioner hort sk uteslutningskriterier som ar symptom eller tecken som mer
talar for att det ror sig om en annan sjukdom. Det viktigaste har varit att utesluta sk vaskular sjukdom
(karlskador) som orsak till parkinsonismen men ocksa att gora klart att manga med annan
demenssjukdom ffa Alzheimers sjukdom, far parkinsonliknande symptom sent i férloppet. Man har
ocksa velat satta en sorts grans mot Parkinsons sjukdom med demensutveckling genom den sk 1-ars
regeln som innebar att om parkinsonism och kognitiva symptom debuterar inom ett ar kallar vi det
Lewy body demens. Skillnaden pa Lewy body demens och Parkinsons sjukdom med demens handlar
egentligen bara om detta dvs nér i tiden olika symptom och tecken upptrader. | 6vrigt ar det mesta i
kliniken lika; symptom, biokemi, neuropatologi och dven genetiska sarbarhetsmarkoérer. Man brukar
sdga att vid Parkinsondemens ska man forst ha fatt diagnosen Parkinsons sjukdom — som i sig innebar
att kognitionen, dvs tankeférmagan, ska vara vasentligen opaverkad. Detta krdver dock att man gor
en kognitiv testning. Studier fran Norge har dock visat att manga med Parkinsons sjukdom har
paverkad tankeférmaga redan vid diagnosen. Darfor blir gransdragningen mot Lewy body demens
svar och osaker. Eftersom Lewy body demenspatienterna oftast har en parkinsonism utan
tremordominans, dvs de dr mer stela och langsamma, och oftast dldre, ar min personliga fundering
att det kanske ar just dessa sk hypokinetiskt rigida parkinsondrabbade som sarskilt borde undersékas
kognitivt och att det ar bland dessa man borde tdnkapa Lewy body demens istéllet for Parkinsons
sjukdom. Anledningen att jag tanker sa ar att det ofta blir svarigheter i medicineringen efter en tid
om man rakar paborja en mer “ren” parkinsonbehandling till dessa individer. Man far bakslag i form



av hallucinationer, mardrémmar och forvirringsepisoder som ofta tar lang tid att reparera. Symptom
som i manga fall kunde undvikits med en mer ”Lewy body demens inriktad” behandling fran bérjan
med en kombination av kolinesterashammare, memantin och lag dos L-dopa.

Lewy body demenskriterier 2017, fritt 6versatt av EL

Lewy body demens — 4 kdrntecken

De forsta 3 kommer vanligen tidigt och kan finnas genom hela sjukdomsforloppet

1. Fluktuerande kognition med uttalade variationer i uppmarksamhet och vakenhet.

2. Aterkommande synhallucinationer som typiskt &r vilformade och detaljerade.

3. REM s6mn storning, som kan forega de kognitiva symptomen.

4. Ett eller flera spontana kardinalsymptom pa parkinsonism; bradykinesi, vilotremor, rigiditet

(Bradykinesi=langsambhet i rorelser och minskad amplitud och hastighet)

Lewy body demens — stédjande kliniska tecken

Svar kanslighet for antipsykotiska lakemedel

Postural instabilitet

Upprepade fall

Svimning eller 6vergaende episoder med okontaktbarhet

Svar autonom dysfunktion som forstoppning, ortostatisk hypotension, urininkontinens
Hypersomni

Hypoosmi

Hallucinationer av andra modaliteter

Systematiserade vanforestéallningar

Apati, oro, depression

Lewy body demens — indikerande biomarkorer

Nedsatt dopamintransportupptag i basala ganglier visat med SPECT eller PET
Onormal (lagt upptag) av 123 iodine-MIBG myokardskintigrafi

Polysomnografiverifierad REM somnstérning utan atoni



Lewy body demens — stédjande biomarkorer

Relativt bevarade mediala temporallober pa CT/MR

Generellt Iagt upptag pa SPECT/PET perfusion/metabolism scan med reducerad occipital aktivitet,
”cingulate island sign” pa FDG-PET.

Uttalad ldngsam EEG aktivitet posteriort med periodiska fluktuationer i prealpha/theta omradet.

Lewy body demens — uteslutningskriterier

DLB diagnosen ar mindre sannolik om

1. Annan sjukdom, sk vaskular skada, kan férklara sjukdomsbilden helt eller delvis. Utesluter
inte DLB men indikerar kanske blandad patologi.

2. Om parkinsonismen kommer sent i ett demensférlopp

Lewy body demens — tolkning

Sannolik (probable) DLB: 2 eller fler kdrntecken eller 1 kdarntecken + 1 eller fler indikativa biomarkérer

Mojlig (possible) DLB: 1 eller fler kdrntecken eller 1 eller fler indikativa biomarkdrer
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