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Harmonisering av demensdiagnoser
—en nodvandig kvalitetssakring

(M Forskning och utveckling inom demensomradet har lett
till nya framsteg avseende bade diagnostik och behandling.
Trots dessa framsteg kan man dnda notera brister inom
sjukvarden som gor att personer med misstdnkt eller sdker-
stilld demenssjukdom inte fir den medicinska handlagg-
ning som &r adekvat [1, 2]. Inom ett landsting (Ostergot-
lands) har man pa central niva uppméarksammat och identi-
fierat sddana forhallanden, vilket lett till ett landstings-
overgripande dokument med ett helhetsperspektiv pa de-
mensvarden [3]. Under detta utvecklingsarbete framkom
brister och oklarheter i bade diagnostik och anvindning av
demensdiagnoser d& man anvént klassificeringen av
demensdiagnoserna enligt »Klassifikation av sjukdomar
och hélsoproblem 1997« (KSH97, svensk version av ICD-
10) [4].

Trots att ett grundliggande regelverk for diagnos-
klassificering finns klart angivet i inledningen till KSH97
finns det ingen enhetlig tillimpning inom landet nér det
géller kognitiva sjukdomstillstand. Olika diagnoser och dia-
gnosnummer anvinds ofta for att beskriva samma tillstand.
Detta innebér att vid jamforelser av sjukdomsprevalens
inom ett landsting, eller mellan landstingsomraden, blir
snedfordelningen eller avsaknaden av vissa diagnoser
uppenbar. For ndrvarande finns det inte heller nagon tillfor-
litlig redovisning av olika demenssjukdomars prevalens i
Sverige, vilket ocksa gor det omgjligt att géra jamforelser
over tiden [5].

For att minska olikheterna rérande diagnosbegrepp och
klassificering av demensdiagnoser anordnades varen 2000
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Klassificering och registrering av sjukdomar ar nod-
vandigt for att folja sjukdomspanoramat i en befolk-
ning.

Trots att ett grundlaggande internationellt regelverk
for sjukdomsklassificering godkants av Sveriges re-
gering foljs inte dessa riktlinjer vid demensdiagnostik.

Inom omradet demens anvands ofta olika diagnoser
och diagnosnummer for att beskriva ett och samma
sjukdomstillstand, och ibland utnyttjas diagnosen
rospecificerad demens« trots att en specifik sjuk-
domsdiagnos kunnat faststallas.

| Socialstyrelsens direktiv for kvalitetssakring av
sjukvarden ingar krav pa systematisk redovisning av
den medicinska verksamheten, dar adekvat diagnostik
och klassificering ar en grundlaggande forutsattning.

For att astadkomma o6kad likhet avseende sjukdoms-
begrepp och klassificering av demensdiagnoser har
foretradare for medicinska institutioner och sjukvard
vid landets universitetssjukhus, tillsammans med fo-
retradare for Socialstyrelsen och primarvarden, enats
om beskrivningar av ett antal vanliga demensdiagno-
ser.
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ett mote dar foretrddare for akademi och landsting fran lan-
dets universitetssjukhus tillsammans med foretradare for
Socialstyrelsen och primérvarden enades om beskrivningen
av ett antal vanliga demensdiagnoser.

Syfte med diagnosregistrering

Klassificering och registrering av sjukdomar ér ett nddvan-
digt instrument for att beskriva och folja sjukdomspanora-
mat i en befolkning. Det bakomliggande syftet med regi-
streringen &r framstéllning av hélso- och sjukvérdsstatistik
och att ge underlag for epidemiologisk forskning, men nu-
mera foreligger dven ett stort intresse hos landets sjukvards-
ansvariga att ha en tillforlitlig information om viktiga sjuk-
domsgrupper.

I Socialstyrelsens direktiv for kvalitetssidkring av sjuk-
varden ligger dessutom krav pa systematisk redovisning
av medicinska resultat, diar adekvat diagnossittning och
klassificering dr en grundliggande forutséttning [6]. En
korrekt diagnosregistrering dr dessutom en forutséttning for
att man ska kunna ta fram sjukforsakringsstatistik. Diagnos-
information kommer ocksa alltmer att ligga till grund for
verksamhetsbeskrivningar och resursférdelning inom sjuk-
varden.

Utvecklingen av ICD-10 har tagit lang tid

Ett viktigt men ofta bortglomt faktum nér det géller ICD-10
ar att utvecklingen av klassifikationen stricker sig 6ver lang
tid. Revisionsarbetet pabdrjades redan &r 1983. Det slutgil-
tiga forslaget antogs vid en revisionskonferens i Geneve
1989 och faststdlldes av WHO 1990. Forst ar 1992 trycktes
den systematiska delen pa engelska. Den svenska versionen
fardigstélldes hosten 1996 och kom i bruk for anvandning i
patientstatistiken fran och med den 1 januari 1997 (med
undantag av Skaneregionen). Detta innebér att ny medicinsk
kunskap har tillkommit, men inte hunnit paverka klassifi-
ceringen. Detta géller inte minst omradet kognitiva sjukdo-
mar.

Hur klassificera medicinska diagnoser enligt ICD-10?
ICD-10 édruppbyggt enligt flera principer for klassificering.
Sjukdomarna dr bland annat grupperade utifran etiologi,
lokalisering i organsystem och fas i livet (exempelvis gravi-
ditet). Grupperingen av sjukdomar baseras ocksa pa sadant
som symtombild eller faktorer av betydelse for hdlsan. Vid
klassificeringen maste man ta hidnsyn till dessa principer
och folja vissa 6verordnade regler. Bland annat géller en
prioriteringsordning mellan kapitlen vid val av diagnosko-
der.

Hogsta prioritet har kapitlen avseende graviditet, for-
lossning och vissa perinatala tillstand. Darnast kommer in-
fektionssjukdomar, tumérer och missbildningar, som har
prioritet fore de kapitel som é&r relaterade till de olika or-
gansystemen. Vid storre osdkerhet om diagnosen boér man
klassificera fallet pa det symtom eller det onormala fynd
som foranlett utredning eller vard (kapitel XVIII). Om en
patient observerats eller utretts for misstankt sjukdom eller
symtom och denna misstanke, efter utredningen, kunnat av-
foras samt patienten inte visat sig vara i behov av ytterliga-
re vard eller behandling anvéinds koder fran kapitel XXI
(Zo3).

Klassificeringsprinciperna och prioriteringsordningen
berdr pa flera sdtt diagnoskodningen av tillstand inom
demensomradet. Vid Alzheimers sjukdom manifesterar sig
sjukdomen som en demens, men etiologiskt och organ-
systemmassigt hor den hemma under nervsystemets sjuk-
domar. Diagnosen kodas med tvé koder, s kallad asterisk-
och daggerkod, som tillsammans utgér ett kodpar som speg-
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lar olika aspekter av samma sjukdom. Vid dataregistrering
skall alltid asterisk- och daggerkoden f6lja efter varandra,
med asteriskkoden placerad forst. Att tva kodpar pa detta
sétt hor ihop ses ofta som ett problem vid registreringen i
de patientadministrativa system i landstingen, d& man ofta
inte har nagot system for att koppla ihop dem vid bearbet-
ningen.

ICD-10 drinte en medicinsk ldrobok, och speglar inte all-
tid helt aktuell kunskap (lang tillblivelsetid). Den &r vidare
en konvention, det vill sédga en 6verenskommelse for statis-
tiska bearbetningar, och bygger dessutom ofta pa kompro-
misser mellan olika synsitt. Den anvédnds dver hela vérlden
och av olika medicinska skolbildningar. Jimforbarheten ar
det centrala och det dr darfor fel att soka »ritta« i klassifi-
kationen.

Diagnoser for misstankt eller sakerstalld demenssjukdom
Det finns en rad faktorer som kan paverka och forsvara dia-
gnostiken av demenssjukdom. Detta &r sarskilt patagligt i ti-
digt stadium av demensutvecklingen. Hur skiljer man till
exempel kognitiva fordndringar vid normalt aldrande fran
lindriga symtom vid Alzheimers sjukdom? Hur och varfor
skiljer vi pa olika typer av vaskuldr demens? Ett forsta steg
till att kunna besvara dylika fragor ar att tydligare én tidiga-
re beskriva och avgridnsa de kognitiva sjukdomstillstand
som idag finns beskrivna i KSH97. For att minska olikhe-
terna rorande anvidndandet av demensdiagnoser och klassi-
ficering av dessa foreslar vi en anvéndning av ett antal van-
liga demensdiagnoser. Flertalet av de tillstind vi mdter
inom omradet kognitiva storningar aterfinns inom beskriv-
ningarna i Faktarutan.

I flera fall krdvs en precisering av diagnoserna, dir
KSHg7 inte ar tillrackligt specificerad. WHO har i sina klas-
sifikationsserier fordjupningskoder med en siffra i femte
position inom bland annat neurologi [7] och psykiatri [8].
Men i vart forslag har vi utnyttjat en svensk fordjupningskod
for alkoholdemens (F10.7A). Detta for minska forvéxlings-
risk med den tandvardsversion av ICD-10 som inom kort
finns dversatt och klar. Diagnoskoder med en bokstav i fem-
te position dr nationella fordjupningar inom den svenska
diagnosklassificeringen [9]. Nya fordjupningskoder till-
kommer éarligen pa forslag fran Lakaresillskapets specia-
listféreningar, och faststills av Socialstyrelsen efter bered-
ning och ett remissforfarande till kontaktpersoner inom spe-
cialiteterna. I dvrigt ges ett par forslag till nya svenska for-
djupningskoder.

Alzheimers sjukdom: Alzheimers sjukdom &r idag en hetero-
gen grupp sjukdomstillstdnd, dér vissa subtyper dr kdnda
avseende genetisk etiologi och molekylér patogenes. En in-
delning i tidig (yngre 4n 65 ar) och sen (65 ar och dldre)
debut ér arbitrdr, men bygger pé en tidigare internationell
overenskommelse. Eftersom ménga redan idag har anvént
sig av denna uppdelning och det dven fortséttningsvis kan
vara viktigt att veta hur ménga som insjuknar i Alzheimers
sjukdom i yrkesaktiv dlder har vi bedomt att bada diagno-
serna dr motiverade.

Vaskuldr demens: Gruppen av demenssjukdomar som orsa-
kas av nedsatt blodcirkulation till hjarnan ar heterogen. I
klinisk praxis har man hittills séllan sdrskilt olika vaskulédra
undergrupper. I de fall farmakologisk behandling ar aktuell
bedoms den for ndrvarande inte vara relaterad till olika un-
dergrupper av vaskuldr demens. Vi foreslar darfor en sam-
lande diagnos for gruppen vaskuldr demens.
»Blanddemens« ir ett svartolkat omrade. Vanligen avser
man med detta begrepp tillstandet hos personer med Alz-
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[TFakta 1
Beskrivning av sjukdomstillstand inom omradet kognitiva stérningar

Alzheimers sjukdom med tidig debut F00.0*G30.0+: Utmérks av smygande debut och [angsamt progredierande férsdmring av kognitiva
funktioner. Det vanligaste tidiga symtomet &r minnesstérning. Andra temporoparietala symtom som dyspraxi, sprakstorning, rumslig des-
orientering och forsamrad igenkanning &r typiska. Aven andra hgre mentala funktioner som abstrakt tinkande och problemldsningsformaga
drabbas. Depressiva symtom kan forekomma, inte minst initialt. Beteendestdrning &r vanligti senare skede. Symtomdebut fére 65 ars alder.

Alzheimers sjukdom med sen debut F00.1*G30.17: Symtombilden liknar den vid tidig debut. Den kliniska bilden &r ofta mindre fokal som
ett uttryck fér mer omfattande skadeutbredning. Debut efter 65 ars &lder. Aldersgransen baseras pa en internationell 6verenskommelse.

Alzheimers sjukdom med cerebrovaskulér skada F00.2*G30.87: En demensbild som talar for Alzheimers sjukdom, men dér den klinis-
ka bilden och utredningen ger belédgg for samtidig symtomgivande cerebrovaskular skada.

Vaskular demens F01.9: Vid vaskular demens finns demenssymtom med forsamring av minne och andra kognitiva funktioner som bedéms
vara orsakade av cerebrovaskular skada. Symtomen, som kan vara fluktuerande, debuterar ibland relativt plétsligt och férloppet beskrivs ofta
som trappstegsliknande. Manga ganger ar dock sjukdomsprogressen mer kontinuerlig. Utéver de kognitiva symtomen &r andra neurologiska
bortfallssymtom vanliga. Hj&rnavbildande understkningsresultat som tyder pa avgransade cirkulationsskador stdder diagnosen.

Frontotemporal demens F02.0*G31.07: En progredierande demens med langsam debut vanligen fore 70 ars alder, karaktériserad av till-
tagande forandringar av personlighet, kdnsloliv och expressiva sprakliga funktioner och senare mutism. Personlighetsforéandringen ka-
raktdriseras av emotionell avflackning, hdmningsbortfall, bristande sjukdomsinsikt, omdémesloshet samt tilltagande apati. Minne och
praktisk férmaga &r ofta relativt valbevarade i tidiga stadier.

Lewybodydemens F02.8%G31.8A+: Den kliniska bilden utgdrs av fluktuerande kognitiva symtom med minnesproblem, orienteringssvarighe-
ter och nedsatt tankeférmaga. Andra symtom &r syn- och harselhallucinationer, neurologiska symtom i form av extrapyramidala storningar,
fall och medvetandeftrluster. Sjukdomen &r progredierande dven nér den fluktuerar. Symtomen forvéarras ofta av neuroleptika.

Demens vid Parkinsons sjukdom F02.3*G20.9+: Diagnostiken bygger pé att Parkinsons sjukdom féreligger och att demens i form av
nedsatt minne och andra kognitiva stérningar har konstaterats. Demensbilden far inte forvéxlas med kognitiv stérning som kan uppkom-
ma pa grund av antiparkinsonmedicinering.

Alkoholdemens F10.7A: En demensbild som foreligger hos en person med langvarigt alkoholmissbruk dar ingen annan specifik forkla-
ring (direktpaverkan av alkohol, hjarnskador efter trauma, subduralhematom) till demensen foreligger. Bokstaven A i femte positionen ut-
gor en precisering av att det ror sig om en demens.

Depression hos éldre F32.8: Insjuknandet kan vara bade smygande och hastigt. Det kan finnas anamnes pa depression nagon gang tidi-
gare ilivet eller vara férstagangsinsjuknande. Utldsande faktor finns ibland, till exempel somatisk sjukdom eller forlust av narstaende. In-
tresse och koncentration férsdmras och minnet paverkas ofta. Trétthet, avmagring, sméarta och andra somatiska symtom &r vanliga lik-
som angest, irritabilitet och aggressivitet. En typiskt depressiv dygnsrytm foreligger inte alltid, men den kan visa sig i fluktuerande soma-
tiska symtom. Férloppet &r oftast reversibelt spontant eller vid antidepressiv behandling.

Konfusion utan demenssjukdom F05.0: Konfusion utldses ofta av akut somatisk sjukdom, lakemedel eller psykosocial stress. Tillstandet
karaktériseras av storningar av uppméarksamhet, uppfattningsférméga, tankande, orientering, psykomotorik, somn/vakenhet samt av en
rubbad dygnsrytm. Vanliga symtom &r agitation, aggressivitet, hallucinationer och vanférestéllningar. Syndromets varaktighet véxlar och
svarighetsgraden varierar fran mild till mycket uttalad. Tillstandet &r reversibelt.

Konfusion med demenssjukdom F05.1: Detta tillstand uppfyller ovanstédende kriterier men forekommer samtidigt som demenssjukdom.

Lindrig kognitiv storning, objektiv (minnesstdrning, benign aldersglomska) F06.7: Tillstandet karaktériseras av férsdmrade minnes-
funktioner, inlarningssvarigheter samt koncentrationssvarigheter. Det finns ofta en kénsla av uttalad psykisk uttrottbarhet, och nyinlar-
ning upplevs subjektivt som svar. Objektivt foreligger hallpunkter fér kognitiv storning, men inga av dessa symtom &r sa uttalade att de-
mensdiagnos kan séttas.

Lindrig kognitiv storning, subjektiv R41.8A: Det foreligger subjektiva hallpunkter for minnesstérning eller annan kognitiv storning. En
forutsattning for diagnosen ar normala fynd vid neuropsykologisk undersdkning.

Observation for misstankt kognitiv storning Z03.2A: Medicinsk observation/utredning av missténkt kognitiv stérning. Patienten kan
uppvisa en del symtom eller tecken pé kognitiv stérning, men har efter undersékning inte behov av behandling eller medicinsk vard. An-
vénds i avvaktan pa specifik slutlig diagnos, till exempel i véntan pa provsvar.

Demens utan narmare specifikation (UNS) F03.9: Diagnosen bygger pa att en kognitiv stérning med demens féreligger och att under-
sokningar som vidtagits utesluter dvriga specifika demensdiagnoser, alternativt att man inte efter genomford utredning kan avgéra vilken
etiologi som foreligger. Diagnosen skall inte anvandas pa sekundara demenstillstand eller nar multifaktoriell genes fareligger.
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Tabell I. Forslag till klassificering enligt Klassifikation av sjukdomar
och hélsoproblem 1997 (KSH97) jamfért med nuvarande klassifice-
ring enligt Klassifikation av sjukdomar och halsoproblem 1997, pri-
marvard (KSH97-P).

KSH97 (ICD-10) ~ KSH97-P (ICD-10

primérvard)

Sjukdomsbegrepp

Alzheimers sjukdom,

tidig debut F00.0*G30.01 G30.-
Alzheimers sjukdom,

sen debut F00.1*G30.1t G30.-
Alzheimers sjukdom med

cerebrovaskular skada F00.2*G30.8t G30.-
Vaskuldr demens F01.9 Fo1.-
Frontotemporal demens ~ F02.0*G31.01 F03.-P
Lewybodydemens F02.8*G31.8At F03.-P; G98.-P
Demens vid Parkinsons

sjukdom F02.3*G20.9t F03.-P; G20.-
Alkoholdemens F10.7A F10.-P
Depression hos dldre F32.8 F32.-
Konfusion utan demens ~ F05.0 F09.-P
Konfusion med demens ~ F05.1 F09.-P
Lindrig kognitiv storning

(minnesstdrning), objektiv  F06.7 F09.-P
Lindrig kognitiv storning

(minnesstdrning), subjektiv R41.8A R41.8P
Observation for missténkt

kognitiv storning Z03.2A Z03.-
Demens utan ndrmare

specifikation F03.9 F03.-P

heimers sjukdom, dir det finns ytterligare pavisbara skador
som en foljd av nedsatt cirkulation i hjdrnan. Vi har darfor
valt begreppet Alzheimers sjukdom med cerebrovaskulir
skada.

Differentialdiagnostiskt viktiga tillstind ar depression hos
dldre [10] och lindrig kognitiv stdrning (alternativt min-
nesstorning). Depressionstillstindet hos dldre uppvisar inte
alltid den typiska endogena depressionens karakteristika. So-
matisering, glomska, dngest och oro kan farga den depressi-
va bilden. Vi har darfor lyft fram depressionen hos dldre som
ett viktigt tillstdnd att kénna igen hos den éldre individen.

Lindrig kognitiv storning: Kognitiva symtom som trots utred-
ning inte kan sdgas ingd i en demenssjukdom dérfor att de-
menskriterier ar uppfyllda, ar viktigt att observera. Synony-
ma begrepp till lindrig kognitiv storning dr minnesstérning,
senil benign glomska samt aldersassocierad glomska.

I praktiken bor saledes ett och samma diagnosnummer an-
vandas for dessa tillstind. Vi har emellertid valt att skilja pa
om symtomen &r objektivt verifierade (F06.7) eller enbart
subjektiva (R41.8A). Nér man i den alfabetiska forteck-
ningen av KSH97 soker pé ordet »minnesstérning« aterfin-
ner man enbart »minnesstorning UNS«, med en hdnvisning
till koden R41.3. Denna kod kan innefatta dven olika amne-
siformer, och kognitiv storning kan dérfor inte sérskiljas. Vi
foreslar darfor att subjektiv lindrig kognitiv stérning (min-
nesstorning) far en egen fordjupningskod. Om inga tydliga
symtom eller onormala fynd foreligger i samband med ut-
redning dr det lampligt att anvinda en kod fran Z-kapitlet.
For att kunna f6lja dessa fall foreslar vi dven hér en ny for-
djupningskod (Z03.2A) med texten »observation for miss-
tédnkt kognitiv storning«.

Primarvarden

Primérvarden har utvecklat en nigot forenklad klassificering
av sjukdomar enligt »Klassifikation av sjukdomar och hélso-
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problem 1997, primdrvard« (KSH97-P). Tabell I redovisar en
jamforelse mellan vara forslag pa koder for uppféljning av de-
menser och de koder som idag finns i KSH97-P. Priméarvar-
dens klassificering medfor en avgransning av diagnoserna sa
att vissa sjukdomstillstand blir svara att folja. Av de 15 dia-
gnoserna ar enbart vaskuldr demens identiskt 6verensstam-
mande.

Primérvardsversionen ar anpassad for det i normalfallet
rimliga behovet av specifikation i Oppenvardsarbetet vid
vardcentralerna. Om man i ett landstingsomrade vill folja de-
mensrelaterade diagnoser i vardkedjan maste primérvarden
utvidga sina koder inom detta omrade. Detta ar fullt mojligt
och tillatet, da primédrvéardsversionen i sin konstruktion &r
kompatibel med den »stora« klassifikationen och ténkt att
kunna utvidgas vid behov.

Hur gar vi vidare?

Anviéndandet av diagnoser for demenssjukdomar och kog-
nitiva storningar varierar i bade omfattning och tillimpning.
For att 6ka enhetligheten, och ddrmed kvaliteten i diagnos-
sattningen och diagnosklassificeringen, foreslar vi ett nagot
reducerat antal diagnoser som bist beskriver de tillstdnd
vi méter idag, men dven i flera fall preciseringar i form av
fordjupningskoder for vissa diagnoser. Om man lokalt vill
precisera vissa diagnoser ytterligare, med de méjligheter
som KSH97 erbjuder, dr detta inte nagot hinder. Daremot
anser vi att den avvigda detaljeringsgrad vi har i vart forslag
ar den rimliga att anvianda i virdkedjesammanhang samt for
sammanstillningar och rapporteringar. For att fa en efter-
stravansvard kontinuitet i vardkedjan och ge mojligheter till
uppfoljning av demenssjukdomar ar det darfor onskvért att
primérvarden pa sikt utvidgar sin diagnosregistrering enligt
vara forslag.

Ett fortsatt forankringsarbete inom primérvarden borde
kunna ske med hjélp av Svensk forening for allmdn medicin
(SFAM) i samarbete med Socialstyrelsen, och kanske kun-
na ingd som en del i uppféljningen av den nationella
handlingsplanen for utveckling av hélso- och sjukvarden
(regeringens proposition 1999/2000:149). Vad betraffar
ovrig sjukvard bor respektive regionforetradare bedriva ett
forankringsarbete for en bredare anvindning av dessa ge-
mensamma diagnoser. Pa sikt kan detta underldtta sa att
diagnossystemet ocksa ger oss mdjligheten att folja sjuk-
domsgrupper i olika sjukvardsomraden och anvidnda den
kunskap som detta ger i verksamhetsutveckling och kvali-
tetssékring.
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SUMMARY

Harmonization of dementia diagnoses necessary
quality improvement

Lars Berg, Lars Gustafson, Gunilla Hansson,

Lena Killander, Sonja Klingén, Jan Marcusson,
Birgitta Nasman, Ulla Passant, Lars-Olof Wahlund,
Anders Wallin

Lakartidningen 2001, 98: 35631-6

Classification and registration of diseases is neces-
sary in order to monitor the proliferation of dis-
eases in a population. Despite the presence of an
international framework for classification of disea-
ses (ICD 10) which has been approved by the Swed-
ish authorities, the guidelines provided are not ob-
served in the area of dementia diseases. Different
diagnoses can be used to describe the same con-
dition, and “dementia unspecified” is sometimes
employed when a specified diagnosis could have
been used. In order to refine consensus regarding
the use of different diagnoses in the dementia field,
representatives for the Swedish University hospi-
tals and medical faculties propose a unified de-
scription of a limited number of dementia diagno-
ses.
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