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En 82-årig kvinna var inlagd på en ortopedavdelning för en col-
lum femoris-fraktur, som hon ådragit sig vid ett fall i sitt hem.
Patienten hade fallit ofta den senaste tiden, och anhöriga be-
rättade att hon sett syner av och till det senaste året. Hon var
lite stel i kroppen och rörde sig långsamt. Minnet verkade bra,
och hon tedde sig orienterad i tid och rum. Efter operationen
var hon orolig, men inte direkt aggressiv, pratade ologiskt och
osammanhängande om en liga som var ute efter hennes peng-
ar, och hon såg demoner. 

Att en gammal kvinna faller och blir konfusorisk efter en
operation är inte ovanligt. Hur handlägger du patienten? Me-
dicinering med haloperidol? Klometiazol? Annat? 

Denna »klas siska« konfusion kunde mycket väl ha varit en
lewykroppsdemens (engelska: dementia with Lewy bodies,
DLB), eftersom kvinnan uppvisade hallucinationer, stelhet/
för lång samning och upprepade fall. Patienter med lewy-
kroppsdemens patienter är neuroleptikaöverkänsliga [1], och
behandling med traditionella neuroleptika kan i vissa fall med-
föra att patienten avlider [2]!

Näst vanligaste neurodegenerativa demenssjukdomen
Lewykroppsdemens räknas som den näst vanligaste neurode-
generativa demenssjukdomen efter Alzheimers sjukdom. Kon-
sensuskriterier formulerades så sent som 1996 [3], och därför
finns ännu inga egentliga epidemiologiska studier av preva-
lens. De studier som finns talar för en förekomst mellan 5 och
20 procent av alla demenssjuka [4]. Neuropatologiska studier
visar att ca 20 procent av patienter med demens uppvisar lewy-
kroppar [5, 6], vilket gör att man kan misstänka att en bety-
dande underdiagnostik föreligger. 

Patienter med lewykroppsdemens är svårbehandlade på fle-
ra sätt. De har synhallucinationer men tål inte neuroleptika.

De har parkinsonism men tål ofta inte dopaminagonister. De
har dålig blodtrycksreglering, men behandlingen mot huvud-
symtomen sänker blodtrycket ytterligare. De har mycket säm-
re livskvalitet än alzheimerpatienter och kostar samhället
dubbelt så mycket [7, 8]. 

Eftersom lewykroppsdemens sannolikt är underdiagnosti-
serad, hamnar patienterna sannolikt ofta fel i sjukvården – dvs
inte på minnesklinikerna. Patienterna återfinns i stället på me-
dicinkliniker, neurologkliniker, inom psykiatrin och på orto-
pedavdelningar, där de ofta får mindre gynnsam behandling
som kan förvärra sjukdomsbilden och som i förlängningen kan
leda till tidig institutionalisering och i värsta fall död. 

Man har därför mycket att vinna på att känna igen dessa pati-
enter och remittera dem till en specialistmottagning där rätt
diagnos kan ställas och behandling ges utifrån sjukdomens sär-
skilda neurokemiska brister.

Diagnoskriterier
Diagnosen ställs enligt konsensuskriterier från 2005 [1]) (Fak-
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men tål inte neuroleptika.
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parkinsonism utan tremor,
bristande vakenhet/upp märk -

samhet och synhallucinatio-
ner. 
Vid typisk lewykroppsdemens
ter sig patienten intellektuellt
välbevarad, eftersom minne
och orienteringsförmåga är
god. Visuospatiala svårigheter
och mental förlångsamning är
framträdande kognitiva sym-
tom.

sammanfattat

fakta. Konsensuskriterier

Konsensuskriterier, enligt
McKeith et al [1]
Progredierande försämring av
flera kognitiva funktioner av
sådan grad att socialt liv
och/eller arbete störs

Minst två huvudkriterier eller
ett huvudkriterium och ett as-
socierat symtom föreligger

Huvudkriterier:
• Fluktuerande kognition

med uttalade variationer i
uppmärksamhet och vaken-
het 

• Återkommande synhalluci-
nationer som typiskt är
komplexa och detaljerade 

• Spontana symtom på par -
kinsonism 

Associerade kriterier:
• REM-sömnstörning (vilken

kan komma flera år före de-
menssymtomen)

• Svår neuroleptikaöverkäns-
lighet 

• Nedsatt dopamintransport i
basala ganglier påvisat
med SPECT (Datscan)

Vanliga orsaker till att 
symtomen missas
Patienten presterar ofta ett
gott MMSE-resultat (mini-
mental state examination)
och har välbevarat minne och
orientering relativt långt in i
sjukdomsförloppet

Minnesstörning föreligger
men måste ofta testas fram

• Fluktuationerna och dag -
tröttheten misstas för de-
pression eller cerebrovas-
kulär störning

• Patienten är medveten om
att synerna är hallucinatio-
ner och rapporterar dem ej

• Oftast föreligger parkinso-
nism utan tremor

• Patienten rapporterar säl-
lan symtomet spontant,
eftersom normal eller till
och med förlängd sömntid
föreligger
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ta). Demensbilden är skild från den som ses hos alzheimerpati-
enter genom att minnet och orienteringsförmågan är förhål-
landevis välbevarade tidigt i sjukdomen. Detta gör att patien-
ten kan te sig förhållandevis mer intellektuellt välbevarad och
att man inte misstänker demenssjukdom. Längre fram i sjuk-
domsförloppet påverkas dock även minnet. 

Vid lewykroppsdemens har patienterna vanligen svårigheter
med vi suo spatial förmåga – dvs den rumsliga, tredimensionel-
la upplevelsen av omgivningen; de kan sätta sig snett på stolen,
lägga sig diagonalt på sängen och har svårt att bedöma avstånd.
Vidare har de ofta tidigt i sjukdomsförloppet svårt att räkna. 

Försämringar av patientens kognitiva funktion kan enkelt
avslöjas med vanliga kognitiva test som MMT (mini-mental
test) [9] och klocktest [10]. I Figur 1 visas exempel på typiska
resultat vid lewykroppsdemens respektive alzheimer. Lång-
samhet i tal och tanke är också utmärkande, vilket kan visas
med hjälp av »A quick test« (AQT) [11].

Huvudkriterierna för lewykroppsdemens är parkinsonism,
synhallucinationer och fluktuationer i uppmärksamhet och va-
kenhet. 

Parkinsonismen präglas av maskansikte, stelhet och lång-
samhet, men sällan tremor, vilket ofta gör att den inte upp-
täcks. Man måste därför undersöka patientens muskeltonus
och uppmärksamma mimik och hypofoni, även om tremor inte
föreligger. Synhallucinationerna/illusionerna är typiskt kom-
plexa och detaljerade. Patienten ser ofta människor eller djur.
Det speciella med fenomenet är att patienterna, åtminstone i
tidiga skeden, har god insikt i att det rör sig om »hjärnspöken«
och därför inte heller rapporterar det spontant. Specifika frå-
gor kring hallucinationer måste därför ställas. 

Fluktuationerna i uppmärksamhet och vakenhet varierar
från tid till annan så att patienten ibland verkar klar och ade -
kvat och ibland förvirrad. I praktiken kan fluktuerande vaken-
het gestalta sig som perioder då patienten stirrar ut i intet, epi-
soder med oorganiserat ologiskt tal eller dagtrötthet med över
två timmars sömn om dagen, trots tillräcklig nattsömn.

De associerade kriterierna är störd REM-sömn, neurolepti-
kaöverkänslighet och patologiska fynd vid dopamintransport i
basala ganglierna. 

Normal REM-sömn karakteriseras av psykomotorisk dissoci-
ation, vilket gör att muskulaturen är avslappnad då man dröm-
mer. Vid lewykroppsdemens kan denna dissociation saknas, vil-
ket gör att patienten agerar ut sina drömmar. Patienten har ofta
livliga rörelser under sömnen, ropar och fäktas, och det är därför
vanligt att make/maka sover i separata rum. REM-sömnstörning
kan vara det tidigaste tecknet på lewykroppsdemens och ses
ibland många år före de andra symtomen [12]. Symtomet rappor-
teras sällan spontant, vilket medför att fenomenet ofta förbises. 

Uttalad neuroleptikaöverkänslighet ses typiskt hos dessa pa-
tienter, eftersom de har en bristande uppreglering av dopa-
min 2-receptorer [13]. Risk för malignt neuroleptikasyndrom
föreligger vid behandling med atypiska neuroleptika, men är
störst vid behandling med traditionella neuroleptika. Dödsfall
finns beskrivna redan vid behandling med låga doser [2]. Vid le-
wykroppsdemens föreligger, som vid Alzheimers sjukdom, en
uttalad brist på acetylkolin [14, 15]. Dessutom har patienter
med lewykroppsdemens dopaminbrist, vilken kan visualiseras
med SPECT [16] som avbildar nedsatt dopamintransport i ba-
sala ganglierna.

Utöver huvudkriterierna och de associerade kriterierna
finns en rad ospecifika stödjande kriterier som även kan före-
komma vid andra sjukdomar. 

Enligt vår erfarenhet har ett av dessa kriterier särskild bety-
delse för patientens välbefinnande; patienter med lewykropps-
demens har nämligen ofta uttalad ortostatisk blodtrycksreak-
tion. Det systoliska blodtrycket sjunker kraftigt vid uppresning
från liggande till stående, och denna sänkning kan kvarstå upp
till 10 minuter i stående. Hjärtat svarar med pulsstegring, men
denna är inte tillräcklig för att blodtrycket ska normaliseras [17]. 

Patienterna behöver inte känna traditionella ortostatiska
symtom som svimningskänsla, yrsel och svettning, vilket kan
medföra att man missar att genomföra den ortostatiska blod-
trycksmätningen. Denna undersökning bör dock alltid göras
vid misstanke om lewykroppsdemens, eftersom det här finns
en möjlighet att förbättra patientens tillstånd. Ett kliniskt ex-
empel på detta är en 80-årig man som kom till minnesmottag-
ningen med misstanke om lewykroppsdemens och där blod-
trycket var 112/55 mm Hg i liggande, sjönk till 69/43 i stående
och var 98/59 efter 5 minuter. Hans MMT-resultat var 15/30.
När blodtryckssänkande läkemedel hade seponerats hade pati-
enten en månad senare 148/71 mm Hg i liggande, 116/65 i stå-
ende och 128/75 efter 5 minuter och klarade då 26/30 på MMT!

Det ska dock poängteras att patienter med lewykroppsde-
mens som haft sin sjukdom en längre tid kan te sig mer kogni-
tivt påverkade för omgivningen på grund av parkinsonistiska
symtom, ortostatism och fluktuerande vakenhet. Demensen
bedöms därför ofta som svårare än vad den egentligen är, vilket
kan leda till att medicinska bedömningar görs med denna fel-
aktiga uppfattning som grund.

Differentialdiagnoser
Alzheimers sjukdom är den vanligaste demenssjukdomen och
ofta misstas lewykroppsdemens för denna. För att särskilja des-
sa diagnoser bör man fråga om synfenomen, dagtrötthet, REM-
sömnstörning och undersöka förekomst av parkinsonism. Om
differentialdiagnostiska tvivel föreligger efter dessa undersök-
ningar, framför allt om inte klar parkinsonism finns som uttryck
för dopaminbrist, kan funktionell undersökning av dopamin-
transport vara till god hjälp. I allmänhet är denna undersökning
en specialistangelägenhet. Vidare skiljer sig den kognitiva profi-
len (Figur 1).

Parkinsons sjukdom med demens skiljer sig från lewy-

Figur 1. Några skillnader i kognition mellan lewykroppsdemens och
Alzheimers sjukdom mätt med mini-mental test (MMT) [23], kubkopi-
ering [24] och klocktest [10].
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kroppsdemens enbart genom att parkinsonpatienten haft Par-
kinsons sjukdom först och senare, efter mer än 1 år, utvecklat
demens. Vid lewykroppsdemens får patienten parkinsonism
och demens inom 1 år eller parkinsonism efter demensutveck-
lingen. Parkinsonism får dock inte vara ett alltför sent feno-
men i demensutvecklingen, eftersom det då kan röra sig om
Alzheimers sjukdom med sen parkinsonism. 

Vaskulära skador i basala ganglierna kan också likna lewy-
kroppsdemens, särskilt om samtidig Alzheimers sjukdom före-
ligger. DT-hjärna ingår därför vid basal utredning av misstänkt
lewykroppsdemens.

Parkinsonassocierade sjukdomar som multisystematrofi
(MSA) och progressiv supranukleär pares (PSP) kan också ut-
göra differentialdiagnostiska svårigheter. Vid MSA ska det
dock inte finnas någon demensbild, och vid PSP ses vertikal
blickpares, vilket inte finns vid lewykroppsdemens.

Handläggning och behandling
Det är av största vikt att känna igen dessa patienter och att på-
börja behandling av symtomen i rätt ordning. Följande är i en-
lighet med rekommendationer från internationella lewy-
kroppsdemenskonsortiet (DLB consortium) [1], med undantag
för rekommendationen angående blodtrycksreglering och syn-
förmåga, som baserar sig på författarnas egna studier och erfa-
renheter:

• Sätt ut neuroleptika!
• Se till att blodtrycket är reglerat, dvs inte för lågt i stående.

Justera/sätt ut blodtryckssänkande behandling och se even-
tuellt till att patienten har stödstrumpor. I de fall detta inte
räcker kan försök med blodtryckshöjande läkemedel som
etilefrin eller licenspreparatet midodrine bli aktuella.

• Acetylkolinesterashämmare är basmedicineringen för att
kompensera för den uttalade kolinerga brist som patienter
med lewykroppsdemens har. I en evidensbaserad genom-

gång av American Academy of Neurology från 2006 [18] re-
kommenderas rivastigmin vid lewykroppsdemens med evi-
densgrad B. Synhallucinationerna tros ha att göra med en
obalans i kolinerg–monoaminerg aktivitet i temporala syn -
associationskortex [19]. Det är just patienter med synhallu-
cinationer som svarar särskilt bra på dessa läkemedel; ofta
minskar patientens hallucinationer eller försvinner helt
med denna behandling [20]. Även uppmärksamhet och va-
kenhet kan förbättras. På så vis minskar fluktuationer och
apati. Rivastigmin är den enda kolinesterashämmaren som
är undersökt i en randomiserad placebokontrollerad studie
vid lewykroppsdemens [21], och därför finns ingen möjlig-
het att jämföra effekt eller tolerabilitet med andra kolineste-
rashämmare vid denna sjukdom.

• Till sist måste varje symtom värderas och det mest besvä-
rande behandlas först. Om hallucinationer kvarstår trots
acetylkolinesterashämmare kan quetiapin eller klozapin
prövas i mycket låga doser (6,25 respektive 12,5 mg initialt).
Denna rekommendation är utifrån beprövad erfarenhet.
För parkinsonpatienter med hallucinationer rekommende-
ras dessa läkemedel [18], och mot bakgrund av att den dop -
aminerga bristen är likartad vid dessa tillstånd är rekom-
mendationen rimlig. Det kan också vara värt att se över pati-
entens perifera synförmåga och om möjligt förbättra denna
med glasögon eller kirurgi. Det finns till och med fallbeskriv-
ningar som visat att kataraktkirurgi botat hallucinationer
[22]! Vid uttalad parkinsonism kan L-dopa i försiktiga doser,
upp till 400 mg, prövas. Vid depression/ångest brukar mir-
tazapin tolereras väl. Vid svår REM-sömnstörning kan
quetiapin, klonazepam eller mirtazapin ha effekt. Patienter
med lewykroppsdemens är svåra att behandla och bör om
möjligt remitteras till intresserad specialist. 

■ Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna
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