OVERSIKTSARTIKKEL

Nar demens rammer unge

Sammendrag

Bakgrunn. Det anslas at det i Norge
finnes 1 200 personer under 65 ar med
en demensdiagnose. Vi gir i denne
artikkelen en oversikt over de ulike
former for demens som saerlig rammer
yngre.

Materiale og metode. Artikkelen er
basert pa et ikke-systematisk sgk
i PubMed samt forfatternes egne kli-

niske og forskningsmessige erfaringer.

Resultater. Alzheimers demens, fron-
totemporal demens, vaskuleer demens
og lewylegemedemens er de vanligste
demensformene hos yngre personer.
De kognitive symptomene varierer

i stgrre grad hos yngre pasienter enn
hos eldre. Genetiske faktorer kan

kun forklare en liten andel avdemens-
tiltfellene. Den gkonomiske og psykiske
belastningen er ofte stgrre for parg-
rende til yngre med demens enn for
pargrende der den demensrammede er
en eldre person. Det finnes fa diagnos-
tiske verktgy egnet for yngre alders-
grupper, og det kan ta lang tid 3 sette
en korrekt demensdiagnose. Tidlig dia-
gnose gir pasient og pargrende bedre
muligheter til & planlegge fremtiden.

Fortolkning. Leger bgr vaere mer opp-
merksomme pa at demens 0gsé kan
ramme yngre personer. Flere tester
tilpasset denne pasientgruppen bgr
utvikles. Det er behov for bedre koor-
dinering i helsevesenet og flere tilbud
i kommunene for yngre med demens
og deres pargrende.
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Alois Alzheimer (1864—1915) var tysk lege.
Hans mest kjente pasient, Auguste Deter
(1850—-1906), var 51 ar da hun utviklet det
som senere skulle bli kalt Alzheimers syk-
dom eller Alzheimers demens. Tidligere
brukte man begrepet «presenil demensy nar
pasienten var under 65 ar. I dag betegnes
denne pasientgruppen «yngre med demensy.
At man bruker 65 ar som grense for & skille
mellom yngre og eldre, er historisk betinget,
ikke vitenskapelig.

Helsepersonell i forstelinjetjenesten har
ikke alltid nok kunnskap om at nedsatt
hukommelse og oppmerksombhet, personlig-
hetsendringer og sprakvansker kan vere for-
ste tegn pa demens i ung alder. I annenlinje-
tjenesten mangler man gode metoder for a
vurdere kognitive og atferdsmessige forand-
ringer hos yngre. Derfor kreves det en omfat-
tende utredning for en endelig demensdia-
gnose kan bekreftes. Det er vanlig at det gar
lang tid for pasienten blir henvist til spesia-
listhelsetjenesten for videre utredning, og for
béade pasient og parerende er det en stor pa-
kjenning & vente i diagnostisk usikkerhet (1).

Malsettingen med denne artikkelen er & gi
en oversikt over fire av de mest vanlige for-
mer for demens hos personer under 65 ar:
Alzheimers demens, frontotemporal demens,
vaskulaer demens og lewylegemedemens. Vi
beskriver forekomst, kliniske symptomer,
diagnostikk og tiltak som er aktuelle hos disse
pasientene samt hvordan de parerende opp-
lever situasjonen. Tidlige kjennetegn pa de
forskjellige typene demens finnes i ramme 1.

Materiale og metode

Denne oversikten er basert pa artikler funnet
etter et ikke-systematisk sok i PubMed og pé
forfatternes egne kliniske og forskningsmes-
sige erfaringer.

Forekomst

I Norge er det ikke gjennomfert noen preva-
lensstudier. Beregnet ut fra en anerkjent
undersekelse utfort i England (2) kan det
antas 4 veere omtrent 1 200 personer under

65 ar med demensdiagnose i Norge. Andre
studier stotter denne engelske (3), men pre-
valenstallene varierer noe i ulike undersegkel-
ser, siden forskjellige diagnostiske kriterier
er anvendt.

Alzheimers demens er den vanligste de-
mensformen hos personer under 65 ar (2),
men i denne aldersgruppen finnes det mange
andre typer. Det kliniske bildet varierer i
storre grad enn det gjor hos eldre (4). Dette
gjelder typer som frontotemporal demens,
lewylegemedemens, alkoholrelatert demens,
demens etter hodetraume, demens ved Par-
kinsons sykdom samt sjeldne typer som
demens ved Creutzfeldt-Jakobs sykdom,
aids, Huntingtons sykdom og multippel
sklerose (5). Frontotemporal demens er van-
ligste form hos pasienter under 50 ar (2).
Denne tilstanden ble tidligere kalt Picks syk-
dom og inkluderer na semantisk demens og
progredierende ikke-flytende afasi (6).

Undersgkelser tyder pa at yngre med
demens har betydelig forkortet levetid, de
lever i gjennomsnitt 5—10 4r etter at diagno-
sen er satt (7). Det er observert raskere syk-
domsforlep hos yngre med Alzheimers
demens enn hos eldre (8), spesielt nar sprak-
evnen er redusert (9). Symptomer som tremor
og rigiditet ses hyppig ved lewylegeme-
demens, men ogsa ved Alzheimers demens.
Slike symptomer er forbundet med raskere
forverring av demenssykdommen og hey
mortalitet (10). Pasienter med frontotemporal
demens ledsaget av motornevronforstyrrelser
har heyere mortalitet enn pasienter med tidlig
debut av Alzheimers demens (11). I andre
studier er det papekt at det er stor variasjon i
dedelighet hos yngre med demens fordi det er
en heterogen gruppe pasienter med ulike
demenssykdommer (5). For demens i ung
alder er kjonnsfordelingen tilnermet lik (2).

Risikofaktorer
Livsstilsfaktorer som overvekt, lite mosjon,
lite mental stimulering og reyking, samt ko-

Hovedbudskap

m Mange leger gjenkjenner ikke
symptomer pa demens hos unge

= Utredning og behandling for denne
pasientgruppen er mangelfull

m Det bgr opprettes flere tilrettelagte
korttids- og langtidsplasser p& egnede
sykehjem
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morbide sykdommer som diabetes og hyper-
tensjon, er antatte risikofaktorer for demens i
hey alder. Sammenhengen mellom slike fak-
torer og demens hos yngre er lite kartlagt (12).

Mutasjoner i tre gener er identifisert & veere
forbundet med autosomalt dominant Alzhei-
mers demens: genet som koder for amyloid
forlgperprotein p& kromosom 21, for preseni-
lin 1 p& kromosom 14 og for presenilin 2 pa
kromosom 1. De fleste tilfellene av dominant
arvelig Alzheimers demens skyldes mutasjon
i genet som koder for presenilin 1 (13). Gene-
tiske former representerer imidlertid kun 5 %
av den totale forekomsten av Alzheimers
demens og kun 0,1% av alle tilfeller av
demens hos yngre (14).

To former for autosomalt dominant fronto-
temporal demens er kjent. En er forarsaket av
mutasjoner pa kromoson 3 (15). Den mer
vanlige mutasjonen finnes i genet som koder
for mikrotubuliassosiert tauprotein pa kromo-
som 17 og ferer til parkinsonisme i tillegg til
demens (16). Vaskuler demens har en arvelig
variant med en Notch 3-mutasjon p& kromo-
som 19, kalt «cerebral autosomal dominant
arteriopathy with subcortical infarcts and
leukoencephalopathy» (CADASIL) (15).

Polymorfisme av apolipoprotein E (ApoE)
er en risikofaktor for utvikling av Alzheimers
demens hos béde eldre og yngre (17). ApoE
ed-genotypen forekommer hos 20% i den
generelle befolkning og er assosiert med dob-
belt sd stor sannsynlighet for & utvikle
Alzheimers demens som ApoE e3-genotypen
(18). ApoE-genotyping kan verken bekrefte
eller avkrefte om man vil fi demens i tidlig
alder og anbefales ikke ved diagnostisk ut-
redning hos yngre (19).

De fleste tilfeller av demens hos yngre
oppstér sporadisk og har ingen kjent arsak.

Det kliniske bildet
De som rammes av demens i ung alder, kan i
varierende grad preve & skjule endringene og
bagatellisere problemene som oppstar hjem-
me og pa jobb. Fordi mange fremdeles er i ar-
beid, er kollegene ofte de forste til & legge
merke de intellektuelle endringene, mens de
parerende forst merker atferdsendringene.
Episodisk hukommelse er en del av langtids-
hukommelsen og innebarer & huske hendel-
ser som har skjedd (retrograd) eller som skal
skje (anterograd). Svikt i denne hukommel-
sesfunksjonen er vanlig ved Alzheimers
demens hos yngre — som hos eldre (20).
Yngre med Alzheimers demens er ofte
preget av depressive symptomer som sosial
tilbaketrekking, apati og mangel pa inter-
esse. | en norsk studie fant man at nesten
66 % av de yngre med demens hadde mild til
moderat grad av depresjon (21). Alvorlige
depresjoner forekommer i mindre grad,
mens hallusinasjoner, vrangforestillinger og
agitasjon vanligvis opptrer i et senere sta-
dium av sykdommen (22). Dette er imidler-
tid ikke spesifikt undersekt hos yngre.
Nedsatt hukommelse er ikke et tidlig tegn
ved frontotemporal demens, det kommer pa
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et senere stadium av sykdommen (23). Pa-
sientene kan ha sviktende eksekutivfunksjon
og mangel pad sykdomsinnsikt (24). Ekse-
kutivfunksjonen er evnen til & utfore en
planlagt og sammensatt oppgave som krever
involvering av frontallappene. Det mest
ipynefallende ved frontotemporal demens er
at det skjer flere endringer i atferd og per-
sonlighet enn det som ses ved andre demens-
former hos yngre (25). Denne pasientgrup-
pen preges av mangel pa hemninger, ukritisk
oppforsel, emosjonell avflatning, hypersek-
sualitet, hyperoralitet og upassende sosial
vaeremate (26). Mange er for eksempel tatt
for nasking, sniking pa trikken og liknende
lovovertredelser (27).

Vaskuler demens kan opptre etter en
cerebrovaskulaer hendelse og gir kortikale
og/eller subkortikale utfall med nedsatt psy-
komotorisk tempo og svekket oppmerksom-
het (28). Den episodiske hukommelsen er
ofte bedre bevart hos pasienter med vasku-
leer demens enn hos pasienter med Alzhei-
mers demens, mens eksekutiv funksjon, ver-
bal flyt og finmotorikk gjerne er mer redu-
sert (29). Nér det gjelder atferdsendringer, er
personer med vaskuler demens mer depri-
mert og mer preget av angst enn personer
med Alzheimers demens (30), men dette er
ikke undersekt spesifikt hos yngre.

Pasienter med lewylegemedemens er preget
av parkinsonistiske symptomer og motoriske
forstyrrelser, med fluktuerende kognitive utfall
(31). De visuokonstruktive ferdigheter og
orienteringsevnen er betydelig mer svekket
enn ved Alzheimers demens (32), men lewy-
legemedemenspasienter har bedre bevart lang-
tidshukommelse enn pasienter med Alzhei-
mers demens. Ved lewylegemedemens kom-
mer de kognitive symptomene vanligvis innen
1-2 &r etter de motoriske og psykiatriske
symptomene. Synshallusinasjoner og vrang-
forestillinger opptrer hyppig (33).

Utredning tar tid
Leger i forstelinjetjenesten tenker ofte ikke
over at demens kan forekomme hos en pasient
i ung alder og at symptomene kan variere
(34). De ngler gjerne med & henvise videre til
riktig instans, for eksempel hukommelseskli-
nikk (35). I en norsk studie med 69 demens-
pasienter under 65 ar tok det i gjennomsnitt
59,2 méneder fra de forste symptomene duk-
ket opp til diagnosen frontotemporal demens
ble satt, mens det tok 39,1 maneder a sette
diagnosen Alzheimers demens (36). @Okt be-
vissthet hos legene om at flere typer demens
kan forekomme for pasienten har naddd pen-
sjonsalder, vil kunne fore til raskere diagnos-
tikk. Dersom fastlegen er i tvil om det kan
vere demens, ber det alltid sé raskt som mulig
henvises til spesialisthelsetjenesten, der dia-
gnostikk, behandling og oppfelging ber skje.
Nevrologi, alderspsykiatri og geriatri er ak-
tuelle spesialiteter & henvise til nar yngre med
demens skal utredes.

Hos spesialisten ber det gjores fullstendig
somatisk, nevrologisk og psykiatrisk underse-
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kelse. De viktigste differensialdiagnosene er:
depresjon, psykiatriske lidelser, nevrologiske
sykdommer og delirium (4). I en norsk under-
sokelse fant man at 71 % av pasientene med
frontotemporal demens og 30 % av pasientene
med Alzheimers demens hadde fatt feil dia-
gnose ved den initiale undersekelsen (36).

I tillegg til en grundig anamnese fra pa-
sienten og komparentopplysninger ma det
utferes omfattende blodpreveanalyser, blant
annet for & vurdere om det kan foreligge
malignitet, metabolske forstyrrelser eller
hypo-/hypertyreose. Alle disse tilstandene
kan forérsake kognitiv svikt (37).

Det mé gjores en bildediagnostisk under-
sokelse av hjernen, helst med magnetreso-
nanstomografi (MR), for & utelukke sykdom-
mer som kan veare reversible og som kan be-
handles, som normaltrykkshydrocephalus,
tumor og subduralt hematom. Eventuelt sub-
stanssvinn av ulike hjerneomréder, hvitsub-
stansendringer eller hjerneinfarkter ma be-
skrives (4). Det er vist at nukleaermedisinske
metoder som enfotonemisjonstomografi
(single photon emission computed tomo-
graphy, SPECT) kan veare nyttig for 4 skille
mellom forskjellige demenstyper hos yngre
(38). Det ber vurderes a utfore en spinalvas-
keundersekelse for méling av betaamyloid,
fosforylert tau og total tauprotein, det kan gi
informasjon om prognose og hvor hurtig
sykdommen utvikler seg hos pasienter med
tidlig Alzheimers demens (39) og kan veare
nyttig i differensialdiagnostikken.

I tillegg til de biomedisinske undersgkel-
sene er det viktig & gjere en nevropsykolo-

Ramme 1

Demens hos yngre -
tidlige kjennetegn
Alzheimers demens
= Vansker med konsentrasjon
0g hukommelse
= Stadig gjentakelse av spgrsmal
u Usikker og nglende vaeremate

Frontotemporal demens

= Vansker med & utfgre sammensatte,
planlagte gjgremal

m Ukritisk, likegyldig veeremate

= Liten sykdomsinnsikt

Vaskuleer demens

= Problemer med & uttrykke seg spraklig

= Vansker med & forstd og tolke det som
blir sagt

= Angst og depresjon

Lewylegemedemens

= Motoriske forstyrrelser

= Svekkede visuokonstruktive ferdig-
heter og orienteringsevne

= Synshallusinasjoner og vrangfore-
stillinger

1195



OVERSIKTSARTIKKEL

gisk vurdering for & kartlegge hvilke kogni-
tive utfall som foreligger. Helsepersonell
ber veere klar over at enkle kognitive screen-
ingtester som for eksempel Mini-Mental
Status-evaluering (40) vil vere lite sensitive
hos en ung person, spesielt i tidlig fase av
demenssykdommen. En utvidelse av denne
er Addenbrooke’s Cognitive Examination
(ACE-R), som inkluderer tester for episo-
disk hukommelse, eksekutiv funksjon og
sprék (41) og kan anvendes for & oppdage
Alzheimers demens, frontotemporal demens
og vaskuler demens i ung alder. Det er et
stort behov for 4 utvikle flere tester normert
for yngre pasienter.

Behandling, forlgp og prognose

Det er ikke vist i noen undersgkelser at koli-
nesteraschemmere, som hindrer nedbryt-
ning av acetylkolin, har en annen effekt hos
yngre med Alzheimers demens enn hos
eldre (42). Nytten av behandling med koli-
nesterasehemmere eller N-metyl-D-aspartat
(NMDA)-antagonister ma vurderes hos hver
enkelt pasient. Arsakene til depresjon og
atferdsendringer hos yngre med demens er
sammensatte, og det er knyttet mye usikker-
het til effekten av legemiddelbehandling
mot depresjon (43).

Personer med frontotemporal demens har
ikke noen markant forstyrrelse i det kolinerge
nevrotransmittersystemet, men ofte redusert
mengde av serotonin og dopamin. Selektive
serotoninreopptakshemmere (SSRI) kan ha
gunstig effekt pa atferden hos disse (44).

Helsevesenet ma involveres jevnlig i syk-
domsforlepet — for koordinering av stettekon-
takter, hjemmesykepleie, dagsenter, kortids-
avlastning og etter hvert fast sykehjemsplass.
For péarerende kan det vaere problematisk a
godta at en ung og fysisk sprek person kan fa
en sykdom man forbinder med gamle men-
nesker. I tillegg til omsorgen for den demens-
rammede vil mange ektefeller fd eneansvaret
for barn og ungdom i familien. De har av den
grunn en sterre psykisk belastning enn pare-
rende til eldre (45).

Parerende til unge med frontotemporal de-
mens opplever oftere depresjon enn pére-
rende til pasienter med Alzheimers demens
(46), og depresjon er vanligere hos pére-
rende som er gift og har barn med den de-
mensrammede (47). Mange av disse kan
komme i en vanskelig ekonomisk situasjon
fordi de ma redusere graden av lennsarbeid
for & vaere hjemme med den unge demens-
rammede (1). Ofte er barna svert bekymret
for den foresatte som er rammet av demens,
ikke minst kan spersmélet om hvorvidt de vil
arve denne sykdommen gi opphav til uro (1).

Det finnes ingen offentlige faglige eller
administrative retningslinjer for hvordan pa-
sientene skal folges opp i spesialisthelsetje-
nesten og kommunen etter at diagnosen er
stilt. De parerende ma ofte selv vaere padri-
vere for 4 finne ut hva pasienten har krav pa
og pé egen hand argumentere overfor kom-
munen for & fa dekket den sykes behov (27).
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Vi vil foresla at spesialisthelsetjenesten
kommer et tilbud om 4 bisté pasient og pare-
rende, slik at de parerende ikke star alene
med ansvaret. De vil da kunne motta regel-
messig informasjon, veiledning og tilbud
som for eksempel psykososial stette i pare-
rendegrupper (48).

Undersokelser viser at om lag 25% av
yngre pasienter med demens har behov for
heldegnsomsorg innen ett ar etter at diagno-
sen er stilt (49). Etter fem &r vil 63 % vere
innlagt pa institusjon (50). I dag er det sveert
fa norske institusjoner som har spesialkom-
petanse og er tilrettelagt for pasientgruppen.
De som finnes er Villa Enerhaugen og Gref-
senhjemmet i Oslo, Blidensol i Stavanger og
Klukstuen pad Hamar.
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