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Hva er frontotemporal demens ?

• Ikke én bestemt demenssykdom

• Fellesbetegnelse for flere ulike  
nevrodegenerative sykdommer 
som rammer frontallappen 
og/eller fremre del av 
temporallappen

• Parietal- og occipitallappene er 
(vanligvis) intakte
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Frontotemporal atrofi



Hva er frontotemporal demens?

• Skiller seg fra andre demenssykdommer ved at endringer i 
personlighet, adferd og/eller språk opptrer tidlig i forløpet og er     
mer fremtredende enn hukommelsesvansker og andre kognitive 
problemer

• Noen pasienter utvikler parkinsonisme eller motornevronsykdom i 
sykdomsforløpet

• Debuttidspunkt vanligvis 50-60 år



Terminologi

• Frontotemporal dementia (FTD) = klinisk syndrom

• Pick’s disease = patologisk diagnose (undergruppe av FTD)

• Frontotemporal lobar degeneration FTLD) = patologisk årsak til FTD



Frontallappen



Frontallappens funksjoner

• Motorisk
• Viljestyrte bevegelser
• Tale
• Øyebevegelser
• Initiering
• Spontanitet

• Adferd
• Personlighet
• Sosial og seksuell
• Impulskontroll
• Humør og affekt

• Kognitiv
• Hukommelse
• Problemløsing
• Vurderingsevne
• Abstrakt tenking

• Arousal
• Oppmerksomhet



Temporallappen



Temporallappens funksjoner

• Hørsel

• Språkforståelse

• Innlæring og hukommelse

• Kategorisering av objekter

• Gjenkjennelse

• Adferd og emosjonell respons



Klassifisering

• Adferdsvariant av FTD (bv-FTD)
• Noen har svært langsom progresjon (FTD phenocopy)

• Primær progressiv afasi (PPA)
• Ikke-flytende/agrammatisk variant av PPA (PNFA)

• Semantisk variant av PPA (sv-PPA) 

• Logopenisk variant av PPA (lv-PPA) regnes ikke lenger som FTD

• Motoriske syndromer assosiert med FTD
• Corticobasal degenerasjon (CBD)

• Progressiv supranukleær parese (PSP)

• Motornevronsykdom (FTD-MND)



Sykdommer assosiert 
med FTD

• Corticobasal degenerasjon (CBD)
• Asymmetrisk apraksi, alien limb
• Rigiditet og myoklonus
• Endret adferd og språkvansker

• Progressiv supranukleær parese (PSP)
• Vertikal blikkparese (særlig nedover)
• Tidlig postural instabilitet og 

falltendens
• Endret adferd og uttalt kognitiv treghet

• Motornevronsykdom (MND)  15-20%
• Endret adferd og språkvansker samtidig 

med MND



Klassifisering

• Adferdsvariant av FTD (bv-FTD)

• Primær progressiv afasi (PPA)
• Ikke-flytende/agrammatisk variant av PPA (PNFA)

• Semantisk variant av PPA (sv-PPA) 



Typiske kjennetegn

• Adferdsvariant-FTD
• apati

• disinhibisjon

• ukritisk og overdreven spising/drikking

• manglende planleggingsevne

• svekket selvinnsikt

• PNFA
• redusert taleproduksjon (ekspressiv språkforstyrrelse)

• Semantisk demens
• redusert hukommelse for ord

• forstyrret meningsinnhold samt verbal og visuell begrepsdannelse



Hvor starter de patologiske 
forandringene?

• bv-FTD = frontallapp og/eller fremre 
temporallapp (høyre > venstre)

• PNFA = venstre bakre fronto-insularområde

• sv-PPA = venstre fremre temporallapp

• lv-PPA = venstre bakre perisylviske eller 
parietalområde





Diagnosekriterier (Rascovsky et al 2011, Gorno-Tempini et al 2011)

Demenssykdommer. Gjerstad et al. Gyldendal, 2013



Demenssykdommer. Gjerstad et al. Gyldendal, 2013







Frontotemporal dementia. Bang et al. Lancet 2015 Oct 24;386(10004):1672-82



Differensialdiagnoser

• Nevrologiske sykdommer
• Normaltrykkshydrocefalus

• Hjernetumor eller andre lesjoner beliggende frontotemporalt

• Atypisk Alzheimers sykdom (språkvariant)

• Psykiatriske sykdommer
• Unipolar manisk-depressiv lidelse

• Obsessiv kompulsiv angstlidelse (OCD)

• Paranoid, depressiv, antisosial eller borderline personlighetsforstyrrelse

• Schizofreni



Sykdomsmekanismer

• Avleiring av abnormale (patogene) proteiner fører til at nervecellene 
begynner å svikt og etter hvert dør

• Terminologi
• Tau = protein som stabiliserer strukturen i nerveceller

• TDP-43 = transactive response (TAR)-DNA bindingsprotein (TDP-43) = protein som regulerer 
genekspresjon

• FUS = fused-in-sarcoma = protein som regulerer gentranskripsjon

• Progranulin = protein som stimulerer cellevekst og inflammasjon

• Ubiquitin = protein involvert i en rekke celleprosesser



Sykdomsmekanismer - forts

• 3 histologiske hovedtyper er beskrevet
• FTLD-tau = tau-positive inklusjonslegemer = Picks-legemer

• FTLD-TDP (FTLD-U) = ubiquitin og TDP-43-positive, tau-negative, FUS-negative 
inklusjonslegemer
• Deles inn i TDP type A, B, C og D

• FTLD-FUS = FUS-positive cytoplasmiske inklusjonslegemer, intranukleære
inklusjonslegemer og «neuritic threads»



Genetikk

• Opptil 40% av pasientene med FTLD har positiv familieanamnese på 
FTD eller relaterte sykdommer, men kun 10% har en klar autosomal 
dominant arvegang

• Mutasjoner i C9orf72-, MAPT-, og GRN-gener står for 60% av alle 
tilfeller av arvelig FTLD



Frontotemporal dementia. Bang et al. Lancet 2015 Oct 24;386(10004):1672-82



Utredning og supplerende undersøkelser

• Spesialistoppgave  Henvis til Hukommelsesklinikk/Psykiatrisk klinikk

• MR viser ofte fokal atrofi i mesiale frontal-, bifrontal- og fremre 
insula/temporallapper, ofte asymmetrisk. Hvit substans-forandringer 
forekommer

• SPECT (rCBF) eller FDG-PET viser ofte hypoaktivitet i frontal- og 
temporallapper

• Biomarkører i spinalvæske: kan vise lett forhøyet total-tau og lav 
albumin (sannsynligvis mindre nyttig enn MR)



Epidemiologi

Frontotemporal dementia. Bang et al. Lancet 2015 Oct 24;386(10004):1672-82



Tidlig diagnostikk er viktig

• Unngå feilbehandling

• Utarbeide behandlingsplan og hjelpetiltak

• Bilkjøring vurderes fortløpende

• Pårørende får bekreftet at noe er galt

• Trygdeordninger og juridiske forhold blir lettere å forholde seg til

• Informasjon til familie, venner og arbeidsplass



Behandling

• Svært begrenset nytte av farmakoterapi
• Usikker effekt av kolinesterasehemmere

• Ingen effekt av memantin i RCT studie

• Disse medikamentene kan forverre adferdsforstyrrelser

• Symptomatisk behandling (lite evidens)
• Humørsvingninger – ev. SSRI

• Glupskhet – ev. topiramat

• Agitasjon – ev. valproat

• Alvorlig aggressivitet og tvang – ev. risperidon

• Viktig å lære seg å tolke pasientens signaler



Behandling - forts

• Hjemmesykepleie 

• Dagsentertilbud tilpasset yngre personer med  demens  

• Støttekontakt

• Døgntilbud

• Tilbud om samtale for personen med demens    

• Samtale/gruppetilbud  for pårørende/også for barn og ungdom 



Oppsummering FTD

• En de vanligste demenstypene hos pasienter < 65 år

• Karakteriseres av progredierende svikt i adferd, eksekutive evner, eller språk…og 
motoriske symptomer hos noen

• Genetikk er en viktig risikofaktor for FTD

• Kan være vanskelig å skille fra psykiatriske lidelser

• Diagnostikk er basert på kliniske kriterier, støttet av nevropsykologi og 
bildeundersøkelser samt spinalvæskeundersøkelse

• Ulike nevropatologiske mekanismer forsårsaker FTD, som imidlertid samlet fører 
til selektiv degenerasjon av frontal- og/eller temporalcortex

• Behandlingen er utfordrende (begrenset effekt av farmakologisk behandling)



Case

https://www.youtube.com/watch?v=EHSdNjhkvE8


