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Diagnosekriterier for posterior cortikal atrofi

Posterior cortikal atrofi er betegnelsen for en sjalden, men karakteristisk
kombination af symptomer, et sakaldt syndrom, forarsaget af sygdom i
parietal- og occipitallappen. En international ekspertgruppe udgav for et
par ar siden en konsensuserkleering med velunderbyggede og opdaterede
diagnosekriterier for syndromet.

Posterior cortikal atrofi (PCA) er et klinisk syndrom karakteriseret ved forstyrrelser i evnen til at orientere sig visuelt
og afkode og forsta synsindtryk. PCA udgar ikke en demenssygdom i sig selv, men skyldes i de fleste tilfzlde
Alzheimers sygdom med fokal pavirkning af hjernen. PCA kan oversaettes ved svind (atrofi) af de bagerste
(posteriore) omrader af hjernebarken (cortex). Syndromet kan ogsa skyldes underliggende Lewy body patologi - ofte i
kombination med Alzheimers sygdom - eller i sjaldne tilfeelde andre demenssygdomme.

Vanskelig at diagnosticere

Selvom de fleste patienter med PCA i neuropatologisk forstand har Alzheimers sygdom, er symptombilledet til at
begynde med vaesensforskelligt fra Alzheimer. Patienterne fremtraeder ikke ngdvendigvis praeget af demens i klassisk
forstand, idet episodisk hukommelse, sprog og eksekutive funktioner kan vaere bevareti de tidlige faser af
sygdomsforlgbet. Patienterne oplever primaert problemer med synet, taenker fx, at der er nogeti vejen med deres
briller og bestiller tid hos optikeren.

En konsultation hos egen laege medferer snarere en henvisning til gjenlsegen end til en demensudredningsenhed.
Flertallet af patienterne debuterer mellem 50- og 65-ars alderen, hvilket i forhold til andre demenssygdomme er
forholdsvis tidligt. Pa grund af det atypiske symptombillede og den ofte tidlige debutalder kan PCA veere vanskelig at
diagnosticere.

International ekspertgruppe

Historisk set blev betegnelsen posterior cortikal atrofi introduceret af neurologen Frank Benson i 1988. Forslag til
diagnosekriterier for posterior cortikal atrofi, er tidligere udarbejdet af henholdsvis Mendez og medarbejdere i 2002
og af Tang-Wai og medarbejdere i 2004. | 2012 blev der etableret en international arbejdsgruppe af eksperter og
forskere med henblik pa at formulere en konsensuserklaering om PCA.

Arbejdsgruppen talte bl.a. Sebastian Crutch og Jonathan Schott, begge fra UCL Institute of Neurologyi London, der
regnes for at veere farende eksperter indenfor omradet. | 2017 publicerede arbejdsgruppen en konsensuserkleering,
der sammenfatter den foreliggende viden om syndromet og forventes at bidrage til en mere praecis og ensartet
diagnosticering. Erklaeringen vakte ikke den store opmaerksomhed pa udgivelsestidspunktet, hvilket afspejler, at PCA
er et sjeeldent syndrom. Alligevel fortjener arbejdet omtale her, om end med et par ars forsinkelse.

Tre klassifikationsniveauer

Ud over at fastsla, at betegnelsen PCA skal reserveres til tilstande, der har en neurodegenerativ arsag og
overvejende pavirker den posteriore hjernebark, blev ekspertgruppen enige om at operere med tre
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klassifikationsniveauer for syndromet:

. Paforste niveau beskrives de kliniske kernesymptomer og neuroradiologiske fund ved strukturel eller funktionel
scanning af hjernen.

. P& andetniveau skelnes mellem PCA i ren form og PCA-plus, der henviser til tilstande, hvor en patient bade
opfylder kernekriterierne for det klinisk-radiologiske PCA-syndrom, men ogsa opfylder Kliniske kriterier for mindst
et andet neurodegenerativt syndrom som fx Lewy body demens eller corticobasal degeneration.

. Patredje niveau opstilles kriterier for at knytte PCA til specifikke underliggende sygdomme som Alzheimer, Lewy
body demens, corticobasal degeneration eller prionsygdom. Koblingen af PCA til specifikke sygdomme er sa vidt
muligt baseret pa biologiske markgarer - fx biomarkarer i rygmarvsvasken eller sarlige billeddannelsesteknikker.

De ny kriterier for PCA star pa et steerkere fundament af evidens og konsensus end de to szt diagnosekriterier fra
starten af 00'erne. Beskrivelsen af kernekriterierne for det klinisk-radiologiske PCA-syndrom (niveau 1) kan
umiddelbart anvendes som diagnosekriterier for PCA i klinisk praksis. Med hensyn til klassifikationsniveau 2 og 3 har
disse maske indtil videre mest relevans i forbindelse med forskning.
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