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Projektplan

Introduktion

Bakgrund

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) ar en neurologisk sjukdom som drabbar de motoriska
nervcellerna och leder till successivt tilltagande muskelfortvining och férlamning av all
viljemassig muskulatur samt muskulatur som &r involverad vid svéljning och andning.!
Sjukdomen borjar ofta med knappt markbara symptom som successivt tilltar i styrka.
Exempel pa detta kan vara svaghet i svalget, en hand eller ett ben, som sedan sprider sig till
storre delen av kroppen.® De flesta som drabbas av ALS insjuknar mellan 45 och 75 ars alder,
men dven yngre personer kan fa sjukdomen.2* Cirka 50% av alla ALS-patienter har ndgon
form av kognitiv paverkan, och 15-20% av alla patienter utvecklar demenssjukdomen
frontotemporal demens.>”’ Det finns inget botemedel mot ALS och sjukdomen leder i
genomsnitt till doden inom tva till fyra ar fran det att den férsta muskelsvagheten noteras,
men med stor variation.>* Det uppskattas att cirka 300 svenskar insjuknar i ALS varje ar.%°

Biomarkorer

Det finns idag ingen etablerad biomarkor (protein) i blod eller ryggmargsvatska for att stalla
diagnosen ALS eller for att férutspa sjukdomsforloppet.! Anda finns det flera lovande
biomarkdrer sdsom neurofilament light och heavy,10-12 och chitotriosidase-11314, Ettannat
protein som kan vara av intresse dr hdgkansligt hjartspecifikt Troponin T.1°16 Var grupp har
nyligen publicerat en studie (dar jag ar huvudforfattare) i tidskriften Amyotrophic Lateral
Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, dar vi visar att Troponin T ar forhojt och okar
over tid hos ALS-patienter i Stockholm.

Depressiva besvar och livskvalitet

Det verkar som depression och angest endast dr ndgot vanligare bland ALS-patienter jamfort
med den évriga befolkningen,” men under férsta aret efter diagnosen sa &r risken for
depressiva besvir och sjdlvmord sarskilt hég.1819 Det finns en stark, negativ koppling mellan
depression och livskvalitet hos ALS-patienter, dvs att mer depressiva symptom ar associerat
med lagre livskvalitet.20-22 Huruvida kognitiva funktioner ar associerade med depression och
livskvalitet &r inte klarlagt — hir har studierna kommit fram till olika resultat.23-33 Markligt
nog verkar de depressiva symptomen och livskvaliteten vara stabila under ALS-patienternas
sjukdomsférlopp, trots den fysiska férsamringen.202234-38 En teori &r att patienterna
utvecklar coping-strategier genom att skifta fokus fran fysisk kapacitet till relationer och
andlighet.3?

Behov av ytterligare forskning

Vad vi vet sa har hittills inga studier undersokt sambandet mellan livskvalitet och
psykologiska symptom a ena sidan och biomarkérer (proteiner) 8 andra sidan. Vi kdnner inte
heller till ndgra studier i Sverige som har utforskat ALS-patienters livskvalitet och psykisk
hédlsa i relation till kliniska parametrar.



Mal

Vart mal med den har studien ar att utforska livskvalitet och psykisk hdlsa hos ALS-patienter i
Stockholm, Sverige. Vi amnar undersoka om det finns nagon koppling mellan livskvalitet och
psykologiskt maende a ena sidan och kliniska parametrar (t.ex. funktionsskalor, kognitiva
skalor) och biomarkorer a andra sidan.

Metod

Vi kommer att utfora en registerbaserad kohortstudie i Stockholm, Sverige, med data
registrerad mellan aren 2015 till 2021. All kliniska data kommer fran det svenska
kvalitetsregistret ALS-registret (som ar en del av Svenska neuroregister) och ett pagaende
forskningsprojekt i stockholmsregionen (ALSrisc). Vi kommer att inkludera skalor som mater
livskvalitet, depressiva besvar och kognition. Biomarkérer (proteiner) fran féregdaende
projekt kommer att inkluderas (neurofilament light och heavy, chiotriosidase-1 och
hogkansligt hjartspecifikt Troponin T).

Tidsram

Visamlar for ndrvarande in data samt analyserar proteiner fran ryggmargsvatska och blod. |
augusti/september 2021 kommer vi att begara uttag fran ALS-registret samt fran ALSrisc. Jag
planerar att borja analysera data under hosten 2021. Virdaknar med att kunna skicka in ett
fardigt manuskript i januari 2022.

Relevans

Genom att kartlagga livskvalitet och psykisk hdlsa och koppla dessa till kliniska parametrar
och biomarkérer kommer vi kunna oka forstaelsen for vad som paverkar ALS-patienternas
livskvalitet och psykiska halsa. Med resultatet fran studien kommer vi kunna anvanda
kliniska parametrar och biomarkérer for att forutsaga patienternas framtida behov av
psykosociala insatser. Med denna 6kade kunskap ar var férhoppning att varden, anhériga
och patienterna battre kommer forsta och darmed hantera sjukdomens alla olika stadier
samt forbattra ALS-patienternas livssituation och livskvalitet.

Etiska tillstand

Den har studien ar godkand av regionala etikprévningsnamnden i Stockholm. Diarienumret
for ALS-registret ar 2017/1895-31/1, och for ALSrisc 2014/1815-31/4 (komplettering
2017/828-32 och 2018/1605-31).
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