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ENDA SJUKDOMSMODIFIERANDE LÄKEMEDLET HAR BEGRÄNSAD EFFEKT 

God livskvalitet målet med vård 
och omhändertagande vid ALS

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) är en förödande sjuk-
dom som inte bara drabbar de viljestyrda musklerna, 
utan även kan påverka personlighet och kognitiva 
funktioner. Det är önskvärt att patienter med symtom 
på ALS blir utredda snarast av en erfaren neurolog, då 
strävan är att delge diagnosen tidigt och snabbt kopp-
la in ett multidisciplinärt team (ALS-team) som ökar 
tryggheten och det regelbundna stödet för patienter-
na med familj. Patienter med ALS uppvisar en flora av 
symtom under sin sjukdomstid, och även om sjukdo-
men fortfarande inte är botbar finns flera läkemedel 
och hjälpmedel som underlättar för patienten. 

I denna artikel beskrivs symtom, utredningsgång 
och behandlingar för att fler ska kunna erbjuda pa-
tienter med ALS en god vård och effektivt omhänder-
tagande. 

Kliniska presentationer 
ALS/motorneuronsjukdom kännetecknas av samtidig 
degeneration av övre och nedre motorneuron. Sjukdo-
men börjar vanligtvis fokalt, men sprids så småning-
om till andra kroppsregioner. Spridningen av sjukdo-

men sker både lokalt (inom samma region; t ex från 
hand till överarm) och mellan neuroanatomiskt län-
kade regioner (kontralaterala eller rostrokaudala) [1]. 
Neuronen i de okulomotoriska kärnorna är mer resi-
stenta, och ögonmusklerna drabbas därför inte. Vid 
en dysfunktion av de övre motorneuronen domine-
ras bilden av svaghet med spasticitet och stegrade 
reflexer. Vid en dysfunktion av de nedre motorneu-
ronen ses i stället svaghet med kramper, fascikulatio-
ner och muskelförtvining (atrofier). Hos ca 70 procent 
debuterar sjukdomen med symtom från ryggmärgen 
(spinalt), vilket ger en tilltagande svaghet i armar och 
ben, medan den hos ca 30 procent debuterar kring 
mun och svalg (bulbärt), vilket kännetecknas av till-
tagande sluddrigt tal (dysartri) och sedan en svalg-
påverkan (dysfagi). Dessa patienter har också ofta en 
tillhörande känslomässig labilitet som yttrar sig som 
tvångsmässigt och okontrollerbart skratt eller gråt [2]. 
Hos upp till 5 procent börjar ALS med andningssvikt, 

och dessa patienter söker ofta på akuten för dyspné 
eller utreds initialt hos kardiolog, många med en sam-
tidig oförklarlig viktminskning [3]. 

I Sverige finns i dag drygt 800 patienter med ALS-di-
agnos, och omkring 250 insjuknar årligen.

Vid klassisk ALS, som är den vanligaste formen i 
Sverige, drabbas patienterna av en samtidig påverkan 
på både övre och nedre motorneuron, och svaghet-
en drabbar extremiteter, bulbär region och andning. 
Andra former av ALS är progressiv spinal muskelatro-
fi (PSMA), med engagemang enbart av nedre motor-
neuron, och primär lateral skleros (PLS), med engage-
mang endast från övre motorneuron. Progressionen 
vid PSMA och PLS är vanligen betydligt långsamma-
re än vid klassisk ALS, och både den bulbära regionen 
och andningsmusklerna påverkas sent eller inte alls. 
Sjukdomshastigheten och symtombilden kan över tid 
förändras till en klassisk ALS-fenotyp om sjukdomen 
också sprider sig till övre motorneuron vid PSMA res-
pektive till nedre motorneuron vid PLS [4].

Utredning och diagnos
Det finns inget prov eller undersökning som entydigt 
ger ALS-diagnosen. Diagnosen baseras på kliniska och 
elektrofysiologiska tecken, då andra sjukdomar har 
uteslutits, se Fakta 1. Inom forskning används El Es-
corial-kriterier [5] för att underlätta diagnostiken. De 
regioner som påverkas är
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HUVUDBUDSKAP
bb ALS kännetecknas av en samtidig degeneration av 

övre och nedre motorneuron.
bb Sjukdomen debuterar hos 70 procent av patienterna 

spinalt, medan den hos ca 30 procent debuterar 
bulbärt.

bb Kognitiv påverkan och beteendeförändringar hör till 
sjukdomsbilden hos upp till 50 procent av patienterna 
med ALS, och ca 15 procent av patienterna utvecklar 
en frontotemporal demens.

bb Det finns inget enskilt prov som ger ALS-diagnosen. 
Diagnosen baseras på kliniska och elektrofysiologiska 
fynd och uteslutande av andra sjukdomar.

bb Riluzol är det enda sjukdomsmodifierande läkeme-
del som är godkänt för behandling av ALS i Sverige, 
tyvärr endast med begränsad effekt. Behandlingen är 
i övrigt symtomatisk, och målet är att hjälpa patienter-
na att uppnå en så god livskvalitet som möjligt genom 
samverkan i multidisciplinära ALS-team. 

»I Sverige finns i dag drygt 800  
patienter med ALS-diagnos, och  
omkring 250 insjuknar årligen.«
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b    b bulbär region (påverkar tal och svalg)
b    b cervikal region (påverkar övre extremiteter)
b    b torakal region (påverkar bröstkorgsväggen och 
magmusklerna)

b    b lumbal region (påverkar nedre extremiteterna). 

ALS-sjukdomen klassificeras ofta efter debutplats el-
ler spridningsmönster eller beroende på uttrycket av 
dysfunktionen av de övre eller nedre motorneuronen  
[6]. I utredningen av personer med misstänkt ALS ska 
ingå 

b    b bilddiagnostik (MRI) av hjärna och ryggmärg
b    b lumbalpunktion
b    b blodprov
b    b neurofysiologisk undersökning. 

Med lumbalpunktion kan man detektera nervskada 
genom att mäta neurofilamentprotein. Höga nivå-
er har identifierats i blod och likvor i både ALS-djur-
modeller och hos patienter med ALS, men även hos 
patienter med andra neurodegenerativa sjukdomar. 
Neurofilament används nu i flera centrum runt om 
i världen bl a som en diagnostisk biomarkör för ALS 
[7]. I den neurofysiologiska undersökningen ska ingå 
neurografi, som mäter den elektriska impulsens has-
tighet, och EMG (elektromyografi) för bedömning av 
de nedre motorneuronen. Fakta 2 sammanfattar de 
blod- och likvorprov som bör tas vid utredningen, och 
Fakta 3 anger de vanligaste differentialdiagnoserna.

Kognitiv påverkan och beteendeförändringar till 
följd av frontotemporal degeneration hör till sjuk-
domsbilden hos uppemot 50 procent av patienterna 
med ALS, och ca 15 procent av patienterna har en fron-
totemporal demens av beteendevariant [8]. Apati med 
nedsatt exekutiv förmåga, mental rigiditet, förlust av 
empati och social beteendestörning samt olika typer 
av språkliga störningar är de kognitiva symtom som 
oftast förekommer. Minnesproblem är inte typiskt, 
men förekommer. Patienter utan kognitiv påverkan 
vid diagnos förblir oftast opåverkade under större de-
len av ALS-sjukdomen. Den frontotemporala kogniti-
va nedsättningen kan även ibland föregå de motoris-
ka symtomen. ALS med samtidig frontotemporal de-
mens och särskilt med påverkan på exekutiv dysfunk-
tion är associerad med kort överlevnad [9].

Vård och omvårdnad
Målet med vården är att hjälpa patienterna till en så 
god livskvalitet som möjligt och samtidigt stötta fa-
miljerna under sjukdomsförloppet. Detta uppnås bäst 
genom ett tvärvetenskapligt tillvägagångssätt, genom 
ett multidisciplinärt ALS-team, som består av neuro-
log, lungläkare, sjuksköterska, kurator, fysioterapeut, 
arbetsterapeut, dietist och logoped [10]. Även andra 
specialister som psykolog, kirurg, tandhygienist och 
palliativ läkare bör lätt kunna konsulteras av teamet. 

Multidisciplinär vård förlänger överlevnaden, 
minskar antalet sjukhusinläggningar, förkortar sjuk-
husvistelser och ökar livskvaliteten hos patienter 
med ALS [11]. Detta är troligtvis relaterat till den stora 
erfarenheten hos teamet, som resulterar i optimering 
av farmakologisk och icke-farmakologisk behand-
ling, förbättrad efterlevnad av behandlingsriktlinjer 
och möjlighet till preventiva åtgärder. Kontakten med 
ALS-teamen bör ske var 2:a–4:e månad med möjlighet 

till kontakt däremellan om behov uppstår. I Sverige 
finns ett nationellt kvalitetsregister för ALS som strä-
var efter god och jämlik vård för alla patienter med 
ALS (inklusive PSMA och PLS) oavsett bostadsort [12]. 
Målet är att alla Sveriges patienter ska vara registrera-
de och följas i registret vid varje besök. 

Endast 30 procent av patienterna med ALS insjuk-
nar med dysartri som initialt symtom, men under 
sjukdomsförloppet utvecklar >80 procent av patien-
terna symtom från den bulbära regionen, och många 
utvecklar också en fullständig anartri [13]. Det är vik-
tigt att hjälpa patienterna att kommunicera så länge 
som möjligt för att behålla autonomin. Logopeden ser 
till att de får rätt hjälpmedel vid rätt tidpunkt eller 

FAK TA 1. Kriterier för ALS-diagnos

NÄRVARO AV
b bevis på nedre motorneurondegeneration genom 
klinisk, elektrofysiologisk eller neuropatologisk under-
sökning
b bevis på övre motorneurondegeneration genom 
klinisk undersökning
b progress av de motoriska symtomen inom en region 
eller till andra regioner, definierat av historiska uppgifter 
eller undersökning

FRÅNVARO AV
b elektrofysiologiska och patologiska bevis på andra 
sjukdomar som kan förklara påverkan på de nedre eller 
övre motorneuronen
b bilddiagnostiskt bevis på andra sjukdomar som kan 
förklara de kliniska och elektrofysiologiska fynden.

FAK TA 2.  
Laboratorie-
utredning vid 
ALS

LIKVOR
b Celler
b Elfores
b �Borreliaanti-

kroppar
b Neurofilament

BLOD
b Blodstatus, diff
b Glukos
b Albumin
b Kreatinin
b Natrium
b Kalium
b Kalcium
b ASAT
b ALAT
b LD
b ALP
b CK
b T4 (fritt)
b TSH
b B12

b Homocystein
b Folat
b SR
b CRP
b �Proteinelektro-

fores
b HIV-serologi
b �Borreliasero-

logi
b �Standardbikar-

bonat

FAK TA 3. Differentialdiagnoser vid ALS

PRIMÄRA MOTORNEURONSJUKDOMAR OCH NEURO-
PATIER
b Hereditär spastisk parapares
b Kennedys sjukdom
b Benign fokal amyotrofi

IMMUNOLOGISKA OCH METABOLA SJUKDOMAR
b Multifokal motorisk neuropati (MMN)
b Myasthenia gravis
b Myopatier (polymyosit och inklusionskroppsmyosit)

PARANEOPLASTISKA TILLSTÅND 
b Hodgkins och non-Hodgkins lymfom

INFEKTIÖSA ORSAKER 
b aids
b Neuroborrelios
b Neurosyfilis
b Spinal TBE (fästingburen encefalit) 

MEKANISK PÅVERKAN AV RYGGMÄRGEN 
b Tumör
b Cervikal spinos
b Bråck
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erbjuder talterapi som kan försena utvecklingen av 
dysartri. Många patienter kommunicerar via skrift, 
antingen genom att skriva med papper och penna el-
ler genom användning av en Ipad, pektavla eller en 
»lightwriter«. När händerna blir förlamade finns det 
ögonstyrda datorer som möjliggör för patienterna att 
fortsätta kommunicera och vara delaktiga i sociala 
sammanhang. Det är bevisat att anpassade kommu-
nikationsmedel ökar livskvaliteten men kan vara svå-
ra att använda när patienternas sjukdom blir mer av-
ancerad [14].

Hos ca 70 procent av patienterna med spinal ALS 
och hos alla med bulbär variant uppstår påverkan på 
svalgfunktionen, dysfagi, inom 2 år av sjukdomsför-
loppet [13]. De får allt mer problem med att maten fast-
nar runt tänderna efter en måltid. Det blir svårare att 
föra tuggan bakåt mot svalget samt att svälja, vilket  
medför ökad aspirationsrisk men även sämre munhy-
gien. I detta stadium av sjukdomen är det viktigt att 
upprätthålla god munhygien, särskilt om patienten 
själv är svag i armar och händer och inte kommer åt 
att hålla rent. Måltiderna tar allt längre tid och patien-
terna går successivt ner i vikt. Vid sväljningssvårighe-
ter bör patienterna få kontakt med dietist, som kan 
se över näringsintaget, rekommendera konsistensan-
passad kost, förskriva näringsdrycker och andra kost-

tillägg för att bibehålla vikten. Patienter med ALS bör 
även vägas regelbundet. Ett mått på näringsstatus är 
P-albumin [15]. Patienterna själva anpassar sig till de 
minskade portionerna och märker ofta inte själva att 
de får i sig för lite. Logopeden och öron-, näs- och hals-
läkaren kan bedöma svalgfunktionen och även aspira-
tionsrisken genom att utföra en fiberendoskopisk un-
dersökning av sväljförmågan. Logopeden bistår även 
med orala och faryngela övningar och tränar huvud-
ställning och svalgteknik för att underlätta sväljning-
en och för att förebygga att patienterna sväljer fel, vil-
ket kan leda till pneumonier. 

Röntgenledd eller perkutan endoskopisk gastrosto-
mi blir aktuell vid viktminskning >5 procent och/el-
ler när aspirationsrisken blir för stor. Det är viktigt 
att detta inte sker för sent i sjukdomsförloppet, då in-
greppet blir svårare att genomföra vid samtidig and-
ningspåverkan [16]. Risken för postoperativa infek-
tioner och otillfredsställande sårläkning ökar om pa-
tienten har varit malnutrierad under en längre tid. 
Nasogastrisk sond eller parenteral näring som ad-
ministreras genom en central venkateter är alterna-
tiv till näringstillförsel via gastrostomi hos patienter 
med ALS som har svår andningsinsufficiens (vital ka-
pacitet <50 procent) och där gastrostomi inte längre 
går att genomföra. 

Hos de flesta patienter med ALS påverkar den ned-
satta motorneuronfunktionen andningen successivt 

under sjukdomen. Både inspiratoriska och exspirato-
riska andningsmuskler drabbas. Inspiratoriska musk-
lerna inklusive diafragman försvagas, men även de 
interkostala andningsmusklerna [17]. Vissa patienter 
känner då en tilltagande andnöd, och patienten tar till 
s k auxilliär andning för att orka andas. Hos de flesta 
visar sig symtomen först nattetid, och de typiska teck-
nen är morgonhuvudvärk, dagtrötthet, dyspné och 
ortopné. Det är den långsamt tilltagande ansamling-
en av koldioxid som ger huvudvärken och tröttheten, 
och när nivåerna blir tillräckligt höga glider patien-
terna in i ett koldioxidkoma och avlider stilla när and-
ningen avtar. Patienterna bör om möjligt följas med 
spirometri och bikarbonat, som båda ger ett mått på 
aktuell andningspåverkan. Icke-invasiv ventilation är 
den föredragna behandlingen och kan förlänga över-
levnaden betydligt (i genomsnitt 316 dagar mot 229 
dagar) och förbättrar även livskvaliteten [18]. Icke-in-
vasiv ventilation ska påbörjas när patienten uppger 
symtom enligt ovan och vitalkapaciteten är <80 pro-
cent eller vid påvisad koldioxidansamling [10]. De fles-
ta patienterna är nöjda med icke-invasiv ventilation, 
men några procent av patienterna med ALS i Sverige 
önskar invasiv ventilation med trakeostomi. 

Hos många patienter med ALS uppträder nedsatt 
hostkraft och sekretstagnation i luftvägarna redan 
innan de märker av en andningspåverkan. Försvag-
ning av framför allt diafragma gör det svårt att hosta 
och få upp slem som sitter fast i luftvägarna. Många 
beskriver att slemmet både tilltar och tjocknar, och 
det är av största vikt att patienter med ALS tidigt får 
lära sig hur slemmet ska mobiliseras för att mins-
ka risken för sekundär bakteriell pålagring. Speciel-
la hostapparater används för sekretmobilisering och 
-elimination, men det ska påpekas att SBU redan 2015 
granskat det vetenskapliga underlaget för att fast-
ställa just effekten vid och säkerheten av användning 
av hostapparater vid ALS och annan neuromuskulär 
sjukdom, utan att finna tillräcklig evidens för använ-
dandet. Munsugar kan användas om det slem som 
hostas upp är svårt att spotta ut på grund av svaghet i 
tunga och ansiktsmuskler.  

Viktigt att komma ihåg är att tillförsel av syrgas 
till patienter med ALS och samtidig andningssvikt 
kan leda till svårigheter att ventilera ut den ökande 
mängden koldioxid som då bildas i patientens blod. 
Använder patienten ventilator kan syrgasen kopplas 
till denna [19]. Ofta är andningssvikten relaterad till 
slemproppar, så varva gärna hostmaskin och ventila-
tor vid behandlingen. 

Förutom ovan beskrivna besvär med tal, sväljning 
och andning uppvisar patienterna med ALS en till-
tagande generell muskelsvaghet. Det resulterar i ett 
ökat behov av hjälpmedel och en tät kontakt med 
sjukgymnast och arbetsterapeut som bedömer vil-
ket hjälpmedel som är lämpligt. Hos patienter med 
snabbt progredierande ALS kan hjälpmedelsutprov-
ning vara svår, och patienterna har redan ett större 
behov när hjälpmedlet anländer. 

Patienterna har kvar sin känsel under hela sjuk-
domstiden men kan ändå utveckla trycksår, då de sit-
ter eller ligger i samma ställning under lång tid utan 
möjlighet att byta ställning. Det är viktigt att patien-
terna erbjuds rörelseträning och/eller stretchning, då 
både aktiv och passiv träning ger minskad svullnad,  

»Icke-invasiv ventilation är den fö-
redragna behandlingen och kan för-
länga överlevnaden betydligt ...«



4
Läkartidningen 
2020

TEMA NEURODEGENERATIVA SJUKDOMAR

och minskad stelhet och kan öka rörelseomfånget och 
minska smärtor.

Läkemedelsbehandling
I Sverige är det bara riluzol som är godkänt för sjuk-
domsmodifierande behandling av ALS. Det antas 
minska glutamaterg neurotransmission och är ett re-
lativt säkert läkemedel. De vanligaste biverkningarna 
är ökning av leverenzymer, illamående, buksmärta, 
diarré, yrsel och asteni; några fall av dödlig leversvikt 
och pankreatit har dock rapporterats [20]. Riluzol ökar 
den återstående livslängden med ca 38 procent vid 

18 månaders sjukdom [20]. Då effekten är begränsad 
måste behandlingen omprövas hos de patienter som 
uppvisar flera av biverkningarna. Livskvaliteten hos 
patienter med ALS bör prioriteras, och särskilt i sena-
re stadium får man väga effekt av läkemedlet mot bi-
effekter och eventuellt sätta ut det. 

Övrig medikamentell behandling inriktas på sym
tomlindrande terapi. 

Spasticitet förekommer hos de flesta patienter med 
ALS, men endast en liten andel kräver behandling. De 
mest använda läkemedlen är baklofen och tizanidin 
(som båda är muskelavslappande). När patienter har 
svår, inaktiverande spasticitet kan baklofen adminis-
treras via en intratekal pump. 

Sialorré (hypersalivation), som orsakar dregling, är 

ett av de mest socialt störande symtomen hos patien-
ter med ALS. Sialorré kan behandlas med antikoliner-
ga läkemedel, såsom atropin sublingualt, skopolamin, 
amitriptylin och glykopyrrolat. Biverkningar förknip-
pade med användning av antikolinerga läkemedel in-
kluderar dimsyn, muntorrhet och förstoppning. Hos 
de patienter där farmakologiska behandlingar visat 
sig ineffektiva kan upprepade injektioner av botuli-
numtoxin i spottkörtlarna användas [21]. 

Smärta vid ALS är oftare nociceptiv än neuropatisk. 
Farmakologiska behandlingar inkluderar NSAID och 
opioider (för nociceptiv smärta) och gabapentin, pre-
gabalin och tricykliska antidepressiva (för neuropa-
tisk smärta).  Muskelkramper är den främsta orsaken 
till smärta hos ungefär en fjärdedel av patienterna. 
Behandlingarna inkluderar levetiracetam och mexi-
letin. Mexiletin minskar allvarlighetsgraden av mus-
kelkramper men har biverkningar som kan påverka 
hjärtrytmen och orsaka bradykardi [22]. 

Depression har rapporterats hos upp till hälften av 
alla patienter. I allmänhet behandlas depression med 
selektiva serotoninåterupptagshämmare (SSRI) el-
ler serotonin- och noradrenalinåterupptagshämmare 
(SNRI). SSRI eller SNRI är även förstahandsval vid be-
handling av emotionell instabilitet. 

Inget läkemedel är effektivt för behandling av fron-
totemporal demens, inte heller acetylkolinesteras-
hämmare, som används vid Alzheimers sjukdom. Vis-
sa frontotemporala symtom kan emellertid behand-
las: SSRI kontrollerar förlusten av hämning, överätan-
de och tvångsmässigt beteende, och antipsykotika 
kan minska rastlösheten. 

Vid avancerad–terminal sjukdom bör patienten er-
bjudas insatser via palliativ medicin för att optimera 
omhändertagandet och livskvaliteten i livets slutske-
de. s

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
Citera som: Läkartidningen. 2020;117:FX4H

»Då effekten är begränsad måste 
behandlingen omprövas hos de pa-
tienter som uppvisar flera av biverk-
ningarna.«
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SUMMARY
Quality of life the goal of care for patients with ALS
ALS is characterized by the degeneration of upper and 
lower motor neurons.
In about 70% of patients with ALS the disease has an 
spinal onset, while about 30% of the patients have a 
bulbar onset. 
Cognitive dysfunction and behavioral changes are 
seen in about 50% of the patients, and 15% develop 
frontotemporal dementia. 
There is no single test that provides the ALS 
diagnosis. The diagnosis is based on clinical and 
electrophysiological signs, and the exclusion of other 
diseases.
The only disease modulating treatment approved for 
ALS in Sweden is Riluzole, sadly only with limited effect. 
Other treatments are symptomatic and the goal is to 
help patients achieve the best possible quality of life 
through multidiciplinary ALS teams. 


