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Posterior cortikal atrofi

Posterior cortikal atrofi er et sjeeldent, men karakteristisk klinisk syndrom,
der i de fleste tilfaelde skyldes Alzheimers sygdom.

Betegnelsen posterior cortikal atrofi (PCA), der kan oversattes med svind af den bagerste del af hjernebarken, blev
introducereti slutningen af 1980°erne af Benson m.fl. PCA kan vaere vanskelig at diagnosticere, og mange patienter
diagnosticeres relativt sent i sygdomsforlgbet, eller de fejldiagnosticeres som lidende af en gjensygdom eller en
psykisk betinget tilstand.

Forekomst

Det er vanskeligt at seette tal pa forekomsten af PCA, hvilket haenger sammen med, at det er et forholdsvis sjseldent
syndrom, og at diagnosekriterier for PCA er blevet opdateret et par gange i de senere ar.

Syndromet kan debutere fra omkring 40-50-arsalderen til sent i livet, men flertallet af patienterne debuterer mellem
50-65-arsalderen, hvilket i forhold til andre demenssygdomme er forholdsvis tidligt.

Andelen af patienter med Alzheimers sygdom, der debuterer med PCA, afthaenger af den kliniske kontekst. |
demensudredningsenheder mener man, at det drejer sig om ca. 5 % af Alzheimerpatienterne. Blandt patienter med
tidligt indsaettende Alzheimers sygdom mener man, at ca. 13 % debuterer med PCA-symptomer.

Sygdomsmekanismer

Flertallet af patienter med PCA har underliggende Alzheimers sygdom. Men PCA kan ogsa veaere associeret med Lewy
body patologi (enten i kombination med Alzheimer eller ren Lewy body demens) eller i sjeeldne tilfeelde med
corticobasal degeneration.

Ved post mortem autopsi har de fleste patienter i sagens natur fremskreden sygdom, men selv i denne sene fase af
sygdomsforlgbet ser man en karakteristisk fordeling af tau-associeret patologi (neurofibrillaere tangles), idet den
primaere visuelle cortex og de visuelle associationsomrader er sserligt hardt ramt. Derimod ser den cortikale fordeling
af amyloide plaques ud til at svare til fordelingen ved mere typiske former af Alzheimers sygdom.

Symptomer

PCA debuterer typisk med uspecifikke problemer med synet. Patienterne tror fx, at der er nogeti vejen med deres
briller og konsulterer maske optikere og gjenlaeger flere gange.

Med tiden udvikles forskellige kombinationer af visuoperceptuelle og/ eller kognitive symptomer i form af bl.a.
forstyrret rumlig perception, simultanagnosi, forstyrret objektperception, forskellige former for apraksi og/ eller agnosi
- fX prosopagnosi - aleksi, agrafi, og homonym hemianopsi.

Patienterne fremtraeder ikke med tydelige tegn pa demens, idet episodisk hukommelse, sprog og eksekutive
funktioner kan veere bevaret i de tidlige faser af sygdomsforlgbet. Senere i sygdomsforlgbet bliver den kognitive
svaekkelse mere generel, og tilstanden bliver svaerere at skelne fra typisk Alzheimer, bortset fra at flertallet af PCA-
patienterne efterhanden bliver funktionelt blinde.

Udredning
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Ved neurologisk undersggelse bgr man vaere sarligt opmaerksom pa eventuelle visuelle forstyrrelser,
synsfeltdefekter og apraksi. Neuropsykologisk undersggelse er i de fleste tilfselde relevant.

Strukturel billeddannelse vil i mange tilfaelde vise parieto-occipital atrofi, men fravaer heraf kan ikke bruges til at
udelukke diagnosen, da der er ikke nogen klar sammenhang mellem graden af atrofi og visuoperceptuelle eller
kognitive symptomer.

Ved FDG-PET ser man typisk parieto-occipital hypometabolisme. Ved amyloidscanning (PET-PiB scanning) ser
man typisk cortikal udbredelse af amyloid svarende til mere typiske former af Alzheimers sygdom. Der foreligger
diagnosekriterier for PCA fra 2017 baseret pa international konsensus.

Behandling

Behandling med kolinesterasehaemmere - og senere memantin - er relevant i de fleste tilfselde, uanset om arsagen
til PCA er underliggende Alzheimers sygdom eller Lewy body demens.
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