
Diagnostik och sjukdomsförlopp vid frontotemporala demenssjukdomar

Bakgrund

Frontotemporal demens (FTD; även kallat pannlobsdemens) är en grupp demenssjukdomar som drabbar hjärnans pannlober och främre tinninglober. Gemensamt för dessa sjukdomar är en gradvis förlust av nervceller i hjärnans främre del vilket resulterar i förändring av personlighet, beteende, känslouttryck, tal- och tankeförmåga. Stora framsteg har gjorts de senaste 5 åren avseende de underliggande molekylära mekanismerna, men det långsamma förloppet och varierande symtomen gör fortfarande diagnosen svår att ställa. 
Syfte
För att öka kunskapen kring olika varianter av FTD har vi påbörjat en studie där vi följer patienter med symtom som inger misstanke om FTD-sjukdom. Målet för studien är att hitta kliniska, biokemiska och bildgivande undersökningsmetoder som kan bidra till att ställa diagnosen FTD tidigare i sjukdomsförloppet och med högre säkerhet. Med förbättrad diagnostik hoppas vi kunna skapa en bas för förbättrad vård och behandling av patienter med frontotemporal demens, samt utvärdera kliniska instrument för att följa sjukdomsförlopp och effekt av läkemedelsbehandling (både symtomlindrande och sjukdomsmodifierande). Projektet bygger på ett nära samarbete mellan psykiatri, neurologi, neuropsykologi, neuroradiologi, neurokemi, genetik och neuropatologi.
Metodik

Personer som utreds vid minnesmottagningar i Skåne, tillfrågas om de vill delta i studien när läkarbedömning påvisar misstanke om symtom förenliga med FTD. De forskningspersoner som vill medverka genomgår en omfattande neuropsykiatrisk utredning, inklusive neuropsykologisk undersökning, magnetkamera(MR)-undersökning, samt provtagning av blod och cerebrospinalvätska för neurokemisk och genetisk analys. Forskningspersoner med sjukdomsdiagnos genomgår därefter årlig bedömning fram till döden. Om medgivande till obduktion har gjorts genomförs en neuropatologisk undersökning med analys av regional hjärndegeneration och proteinpatologi. Projektet är godkänt av forskningsetisk kommitté och alla deltagare har gett sitt skriftliga tillstånd till medverkan. Hittills har 220 patienter screenats och 85 patienter och 14 friska kontroller inkluderats i studien (sedan 2009). Målet är att inkludera 100 patienter/25 kontroller vilket förväntas uppnås senast juni 2014. Det aktuella projektet ingår i ett bredare projekt kring FTD som bedrivs av forskargruppen och data från det aktuella projektet används även för att besvara andra frågeställningar kring diagnostik, kliniska symtom och sjukdomsmekanismer.
Betydelse

Idag finns ingen behandling som kan bromsa sjukdomsförloppet vid FTD, men tidigare och säkrare diagnostik förbättrar möjligheterna till att utveckla och utvärdera behandling i framtiden. På kortare sikt kan fynden bidra med kunskap för att ställa korrekt diagnos, identifiera faktorer av betydelse för prognos, lindra symtom, kompensera för funktionsnedsättningar och ge stöd och adekvat omvårdnad till patienter och närstående. Vi har en stark klinisk förankring och vetenskaplig bredd, av vilket flera delar är unika i landet. Med forskningen integrerad i kliniken har vi möjlighet att införa nya utredningsrutiner och basera diagnosbeslut på ny kunskap. 
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