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Exekutiv funktion vid Dystrofia Myotonika typ 1

Josefin Bardh och Sara Englenius

Sammanfattning. Syftet med denna studie var att, med hjélp av ett
neuropsykologiskt testbatteri, undersoka huruvida kognitionen ar paverkad
géllande uppmérksamhet och exekutiva funktioner hos patienter som lider av
multisystemsjukdomen Dystrofia Myotonika typ 1. Syftet var ocksa att, med
hjélp av sjélvskattningsskalor, undersdka hur de drabbade sjalva uppfattade
sin situation i detta avseende. Insamlade data fran en patientgrupp bestaende
av 33 individer med konstaterad Dystrofia Myotonika typ 1 jamfordes med
data fran en kontrollgrupp bestaende av 25 friska individer. Resultatet visade
att patientgruppen genomgaende presterade samre dn kontrollgruppen pa de
neuropsykologiska testerna. Resultaten pa sjalvskattningsformularen gick i
linje med detta, vilket tyder pa att patientgruppen, generellt, delvis ar
medveten om sina kognitiva svarigheter. Studiens resultat gar i linje med
tidigare forskning.

Dystrofia Myotonika typ 1 (DM1) ar en multisystemsjukdom, vilken drabbar
omkring 12 personer per 100 000 invanare (Socialstyrelsen, 2013). Detta gor den till
den vanligast férekommande genetiska neuromuskuldra sjukdomen bland vuxna.
Sjukdomen beror pa en forandring i genen DMPK pa kromosom 19. | denna gen finns
en DNA-sekvens som bestar av ett trinukleotidrepeat (CTG). En frisk individ har mellan
5 och 37 CTG-kopior medan antalet kopior hos en individ med DM1 &verstiger 50 och
kan komma att bli fler an 4000. Man tycker sig se ett samband mellan antal CTG-kopior
och sjukdomens allvarlighetsgrad (Malmgren, 2013). Genen kommer i synnerhet till
uttryck vad galler hjarta, hjarna och skelettmuskler. Det &r saledes i dessa regioner som
den drabbade far symptom (Malmgren, 2013; Modoni et al., 2008; Serra et al., 2014;
Socialstyrelsen, 2013; Winblad, 2006).

DM1 har tidigare framst setts som en muskelsjukdom men forskning har visat att
det inte bara ar musklerna som fortvinar utan att sjukdomen ocksa orsakar kognitiva
nedsattningar. Dessa nedsattningar framtrader i de exekutiva funktionerna i form av
bristande uppmarksamhet och férsdmrad minneskapacitet (Malmgren, 2013; Modoni et
al., 2008; Socialstyrelsen, 2013; Winblad, 2006; Winblad, Lindberg & Hansen, 2006).
Generellt kan sagas att ju tidigare sjukdomens symtom framtrader, desto svarare blir
sjukdomens utbredning.

Sjukdomsbild och sjukdomsfériopp

DM1 kan variera kraftigt vad géller sjukdomens debut, forlopp och
symtomutveckling. En del far symtom av mildare karaktar, som exempelvis gra starr,
medan andra drabbas av grav utvecklingsstorning. Detta har till stor del att géra med
antalet CTG-kopior som i sin tur paverkar sjukdomens debutalder.



Pa grund av de stora variationerna i sjukdomsbild, brukar DM1 delas in i fyra
olika huvudkategorier baserat pa symtomdebut:
Kongenital (medfédd) DM1: Detta ar den allvarligaste formen av DM1. Den drabbade
fods med symtom sasom mental retardation, svar muskelsvaghet och svarigheter att
svalja och andas.
Barndomsdebuterande DM1, upp till 10 ar: DM1 som debuterar i barndomen medfor
allvarliga symtom sasom lag 1Q, psykosociala problem och férsvagade muskler.
Klassisk DM1: Detta ar den vanligaste formen av DM1. Symtomdebuten sker nagon
gang mellan 10 och 50 ars alder och bestar exempelvis av muskelsvaghet, extrem
dagtrétthet och mildare kognitiva nedsattningar. De som drabbas av denna form av
DM1 blir vanligen kraftigt forsamrade med aren.
Sendebuterande DM1, vuxna 50 + ar: DM1 som symtomdebuterar sent i livet ger
vanligen relativt lindriga nedsattningar. Gra starr &r ett vanligt symtom i denna grupp.
(Meola & Sansone, 2007; Winblad, 2006; Longman, 2006; Modoni et al., 2008).

Dagtrotthet, fatigue och exekutiva funktioner

Extrem dagtrotthet och allmén somnighet &r vanligt forekommande bland
patienter som lider av. DM1, vanligare an bland patienter som lider av andra
muskelsjukdomar (Longman, 2006; Meola & Sansone, 2007; Winblad, 2006; Zalonis et
al., 2010). Detta brukar framkomma av anhoriga till den drabbade, medan patienterna
sjélva tenderar att forminska eller nonchalera problemet, vilket antas vara en effekt av
nedséattningar i frontalloben (Meola & Sansone, 2007). Detta medfor att
sjalvskattningsskalor om dagtrotthet inte alltid ger en sanningsenlig bild av problemets
faktiska utbredning. En forhojd grad av sémnighet dagtid har visat sig korrelera med
hjarnabnormiteter. Minst 50% av de patienter som lider av DM1 har nedsatt kognitiv
formaga (Modoni et al., 2004; Modoni et al., 2008; Winblad, 2006).

Nedsatt initiativformaga och inaktivitet férekommer hos drabbade av samtliga
kroniska muskelsjukdomar. Hos patienter med DML &r detta dock sarskilt framtradande
(Longman, 2006). | jamforelse med patienter som lider av liknande muskelsjukdomar
med samma eller allvarligare muskelsvaghet och funktionella begransningar, ar
patienterna med DML i storre utstrackning drabbade av dysexekutivitet som visar sig
genom bl a nedsatt initiativformaga och inaktivitet (Meola & Sansone, 2007).
Detsamma géller for apati, som ocksa ar ett symtom som &r mer uttalat hos individer
med DM1 &n bland personer som ar drabbade av liknande muskelsjukdomar (Meola &
Sansone, 2007).

Fatigue ar ett annat vanligt symtom hos individer som &r drabbade av
muskelsjukdom, i synnerhet hos dem som lider av DM1. Detta innebér att bl a
koncentrations- och planeringsférmagan paverkas negativt.

Det exekutiva systemet finns i frontalloben och har till generell uppgift att
reglera var planering och vart genomférande av handlingar samt var formaga att
malstyrt hantera de problem och uppgifter som vi stalls infor (Psykologiguiden, 2014).
De exekutiva funktionerna har ocksd hand om férmagor sasom att kunna rikta och
vidmakthalla uppmarksamhet och koncentration samt sjalvreglering av beteenden och
anpassning av dessa till den aktuella situationen. Vid skador i pannloben uppstar
exekutiv dysfunktion (frontallobssyndrom). Detta orsakar en viss psykomotorisk
"troghet”, vilket gor att den drabbade kan fa svart att komma igang med saker och att ta



itu med problem och uppgifter pa ett effektivt satt. Den drabbade kan ocksa bli mer
impulsiv samt mer rigid &n vanligt (Psykologiguiden, 2014). Studier har visat att
patienter med DM1 har reducerat blodfléde i frontal- och temporalloberna. Detta
orsakar cellddd, vilket drabbar de exekutiva funktionerna (Meola & Sansone, 2007).

Syfte och fragestéllning

Syftet med denna studie var att, med hjélp av ett neuropsykologiskt testbatteri,
undersoka huruvida kognitionen &r paverkad gallande uppmarksamhet och exekutiva
funktioner vid DM1 jamfort med en frisk kontrollgrupp.

Syftet var ocksa att, med hjalp av sjalvskattningsskalor, undersoka hur de
drabbade sjélva uppfattade sin situation i detta avseende. Eftersom extrem trétthet ar ett
utmarkande symtom for sjukdomen, ville vi d&ven undersbka hur patientgruppen
upplevde att denna trotthet paverkade dem. Vara fragestallningar kom saledes att vara
foljande:

Presterar en grupp med konstaterad DM1 samre pa neuropsykologiska test
avsedda for att mata uppmarksamhet och exekutiva funktioner i jamforelse med en frisk
kontrollgrupp? Om sa ar fallet, Gverensstammer patientgruppens egen sjalvskattning
med detta? Korrelerar patientgruppens objektiva resultat pad de neuropsykologiska
testerna med den sjalvskattade poangen pa trétthetsskalorna Epworh Sleepiness Scale
(ESS) och Fatigue Impact Scale (FIS)?

Metod

Deltagare

Undersokningen bestod av en patientgrupp och en kontrollgrupp. Till
patientgruppen hade 33 individer, varav 16 kvinnor och 17 man, med konstaterad DM1
rekryterats. Medelaldern var 43 ar. Antalet CTG-kopior skulle 6verstiga 50. Samtliga
kom fran Neuromuskulart Centrum pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg.
Inklusionskriterierna var 18-65 ar och i Ovrigt friska; d v s ingen psykiatrisk eller
somatisk sjukdom, ingen dokumenterad hjarnskada och inget alkoholmissbruk. Av, for
0ss, okand anledning, genomforde inte alla deltagare i patientgruppen samtliga tester,
varfor det totala antalet deltagare kom att variera mellan olika deltest.

Till kontrollgruppen rekryterades 25 friska individer, varav 15 kvinnor och 10
man. Medeléldern i denna grupp var 35 ar. Saledes utgjordes bade patientgrupp och
kontrollgrupp av deltagare som hade rekryterats genom ett sk bekvamlighetsurval.
Patientgruppen bestod av de patienter som den psykolog som testade denna grupp
kunde fa tag pa i Goteborg. For att rekrytera deltagare till kontrollgruppen sattes lappar
med information om studien upp pa olika offentliga platser i Goteborg. Det lades dven
upp information pa sociala medier via internet. Forfattarna, som aven var testledare, gav
aven muntlig information om studien till vanner och bekanta. P& sa satt bildades en
relativt heterogen kontrollgrupp. Samtliga deltagare i kontrollgruppen genomforde alla
deltest. Det konstanta deltagarantalet i denna grupp kom dérfor att vara 25.



Instrument

FOr att samla in data anvéndes ett neuropsykologiskt testbatteri. Detta bestod av
olika tester som avser att méta uppmarksamhet, exekutiva funktioner och dagtrétthet.
De tester som administrerades var som foljer: Kodning (ur WAIS-I1V), Trail Making
Test 2 (TMT 2), Trail Making Test 4 (TMT 4), Verbalt flode, Color-Word (samtliga
fran D-KEFS) och Wisconsin Card Sorting Test (WCST). Sjalvskattningstester
utgjordes av Epworh Sleepiness Scale (ESS), Fatigue Impact Scale (FIS) och Frontal
Systems Behavior Scale (FrSBe).

Vart och ett av testen avsag att mata foljande (referens till respektive test inom
parentes):

Kodning: Arbetsminne, delad uppmarksamhet, processhastighet och visuomotorisk
hastighet. (Nyman, 2011).

TMT 2: Arbetsminne, visuomotorisk hastighet och delad uppmaérksamhet. (Delis,
Kaplan & Kramer, 2001).

TMT 4: Arbetsminne, visuomotorisk hastighet, kognitiv flexibilitet samt delad
uppmarksamhet. (Delis et al., 2001).

Verbalt flode betingelse 1: Arbetsminne, delad uppmarksamhet, processhastighet och
simultankapacitet. (Delis et al., 2001).

Verbalt fléde betingelse 2: Arbetsminne, semantiskt minne, processhastighet och
uppmarksamhet. (Delis et al., 2001).

Color-Word betingelse 3: Verbal responsinhibering, visuomotorisk och kognitiv
hastighet samt uppmarksambhet. (Delis et al., 2001).

Color-Word betingelse 4: Lashastighet, processhastighet, delad uppmarksamhet,
verbal responsinhibering och kognitiv flexibilitet. (Delis et al., 2001).

WCST : Abstrakt problemldsningsformaga, kognitiv flexibilitet. (Nyman, 1996).

ESS: Dagtrotthet (tendens att slumra till/somna). (Johns, 1991).

FI1S: Fatigue (utmattningens inverkan pa det vardagliga livet). (Fisk, 2009).

FrSBe: Frontallobens funktion/dysfunktion via delskalorna apati, disinhibering och
exekutiv dysfunktion. (Grace & Malloy, 2001).

Tillvagagangssatt

Nyligen insamlade data pa en patientgrupp drabbade av DM1 anvandes som
forsoksgrupp. Kontrollgruppen utgjordes av friska individer som frivilligt anmalt sig att
delta i studien. Deltagarna fick ta del av muntlig och skriftlig information om studien
och sina rattigheter att avbryta sitt deltagande nar som helst om de sa skulle énska.
Dérefter fick de skriva under sitt samtycke. Som tack for sitt deltagande fick de varsin
trisslott.

Forfattarna var ocksa testledare. Vid varje testtillfalle narvarade endast en
testledare och en deltagare at gangen. Testningen administrerades i ett rum med stangd
dorr, i en sa tyst och lugn miljo som mgjligt. Innan testningen paborjades, fick
deltagaren lasa skriftlig information och fick mojlighet stélla fragor om sitt deltagande.
Dérefter fick de underteckna att de samtyckte till att delta i studien. De fick sedan fylla i
demografiska data sasom alder, kén samt om de hade nagon allvarlig sjukdom och/eller
at lakemedel.



Testen administrerades i den ordning som foljer:

Kodning: Testet ar uppbyggt pa sa satt att varje siffra (1-9) representerar en
speciell kodnyckel (symbol). I rutan under varje siffra ska ratt kodnyckel ritas in.
Uppgifterna ska goras fran vanster till hoger, rad for rad. Forsokspersonen har 120
sekunder pa sig att rita in s manga kodnycklar under ratt siffra som denne hinner.

TMT 2: Detta test bestar av olika cirklar varav vissa innehaller bokstaver och
andra innehaller siffror. Forsokspersonen har till uppgift att med linjer enbart forbinda
siffrorna i nummerordning, fran 1-16, sa snabbt denne kan.

TMT 4: Detta test bestar, liksom TMT 2, av olika cirklar varav vissa innehaller
bokstaver och andra innehaller siffror. Har ska forsokspersonen med linjer forbinda
varannan siffra med varannan bokstav. Detta ska ske i nummerordning respektive i
alfabetisk ordning. Siffran 1 ska saledes forbindas med bokstaven A, som ska forbindas
med siffran 2 0 s v. Forsokspersonen uppmanas att utfora testet sa snabbt denne kan.

Verbalt flode: Den forsta delen av detta test gar ut pa att forsoksdeltagaren ska
rabbla s& manga ord som denne kommer pa. Bokstaverna ar F, A och S (i namnd
ordning) och deltagaren har en minut pa sig for varje bokstav. Den andra delen av testet
gar ut pa att forsokspersonen ska rabbla sa manga djur denne kommer pa under en
minut. Efter det ska deltagaren sdga sa manga pojknamn som denne kommer pa under
en minut.

Color-Word: Detta test bestar av 4 olika Ovningar med varierande
svarighetsgrad. | den forsta 6vningen har forsokspersonen ett laminerat kort framfor sig
med olika fargglada rutor. Ovningen gér ut pé& att deltagaren ska saga namnen pa
fargerna sa snabbt denne kan. Nasta ovning innebar att forsoksdeltagaren ser olika
fargnamn tryckta i svart pa ett laminerat kort framfor sig. Uppgiften ar har att lasa
fargnamnen sa snabbt man kan. Den tredje uppgiften innebéar att forsoksdeltagaren far
ett laminerat kort framfor sig. Pa kortet finns olika fargglada rutor som det star ett
fargnamn pa. Namnet pa fargen som star skriven ar inte densamma som den tryckta
fargen pa rutan. Forsoksdeltagaren uppmanas har att saga den tryckta fargen och inte
lasa ordet. Den fjarde Ovningen innebér att forsokspersonen far ett laminerat kort
framfor sig. Kortet ser ut som det i 6vning 3 — med undantag for att vissa av orden &r
inramade istéllet for att vara skrivna pa en ruta. Uppgiften har ar att sdga den tryckta
fargen pa de rutor som inte ar inramade. De ord som ar inramade ska daremot lésas.

For samtliga dvningar géller att de ska utforas sa snabbt deltagaren kan.

WCST: Detta test bestdr av kortlekar (sammanlagt 128 kort) med olika
fargglada symboler. Det finns fyra nyckelkort som ska paras ihop med vart och ett av
korten i de tva kortlekarna. Forsokspersonen far inte sarskilt mycket information, utan
ombeds att 1&gga ett kort i taget framfor nyckelkorten. For varje kort som laggs, sager
testledaren om det var réatt eller fel. Meningen ar att deltagaren ska komma pa principen
med testet och kunna byta strategi nar det blir fel. Det resultat som anvéndes i denna
studie var antalet kategorier som deltagaren klarade (max 6).

ESS: Detta ar en sjalvskattningsskala som bestar av 8 olika situationer.
Testdeltagaren ska, pa en skala mellan 0-3, beddma hur stor sannolikheten &r att denne
skulle slumra till eller somna i varje enskild situation. O inneb&r ”ingen risk att slumra”,
1 innebér “liten risk att slumra”, 2 innebar "mattlig risk att slumra” och 3 innebéar “stor
risk att slumra”. Ett exempel pa ett pastaende ar féljande: "Sitter och pratar med nagon”.
Testet avser inte att mata en persons trotthet eller fatigue, utan just individens
benégenhet att somna. Den sammanlagda poangen pa testet hamnar nagonstans mellan 0
och 24. Poang 6ver 10 réknas som riskvarden. ESS har visat sig kunna skilja friska



individer fran sjuka pa ett tillforlitligt satt i manga men inte i alla fall (Johns, 1991). En
del individer med allvarliga somnstorningar skattar anda sin benagenhet att somna inom
normalintervallet (0-10). ESS varken bor eller kan darfér anvandas som enda
beddmningsinstrument (Johns, 1998).

FIS: Detta ar en sjalvskattningsskala som bestar av 40 olika pastaenden som
deltagaren ska ta stallning till utifran sin subjektiva upplevelse av sin eventuella trétthet.
Skattningsskalan gar fran 0-4, dar 0 innebar “inga problem”, 1 innebar "sma problem”,
2 innebar “mattliga problem”, 3 innebar “stora problem” och 4 innebar “extrema
problem”. Exempel pa pastaenden ar som foljer: "Pa grund av min trétthet ar jag mer
glomsk” och ”Pa grund av min trétthet har jag svart att vara fysiskt aktiv 6ver langre
tid”. Testet avser att mata individens funktion avseende fysisk, social och kognitiv
fatigue. Till den fysiska doméanen raknas prestation, uthallighet och koordination. Till
den sociala doménen raknas isolering, kéanslor, arbetsbelastning och formaga att klara av
saker. Till den kognitiva doméanen raknas sadant som koncentration, minne och formaga
att organisera sina tankar. Skalan har visat sig ha hog reliabilitet och validitet och vara
ett robust méatinstrument vad galler sjukdomsgrupper dar fatigue &r ett utbrett problem
(Frith & Newton, 2010).

FrSBe: Denna sjalvskattningsskala avser fanga deltagarens subjektiva
upplevelse av sin exekutiva formaga. Forsoksgruppen fick skatta sina symtom baserat
pa sin upplevelse fore och efter sjukdomsdebuten. Kontrollgruppen fyllde enbart i "fore
sjukdomen” (m a o sin upplevelse av sin formaga i nutid) da de inte hade nagon
sjukdom att forhalla sig till. Formularet bestar av 46 pastaenden som deltagaren ska ta
stallning till och skatta mellan 1-5. 1=nastan aldrig och 5=nastan alltid. Pastaendena 1-
32 beskriver maladaptiva beteenden medan 33-46 beskriver adaptiva beteenden.
Exempel pa ett pastaende for fragorna 1-32: "Begar samma misstag om och om igen, lar
mig inte av erfarenheter”. Exempel pa ett pastaende for fragorna 33-46: ”Ar lyhord for
andra manniskors behov”. Fragorna delas sedan in i tre olika kategorier: apati,
disinhibition och exekutiv dysfunktion (Grace & Malloy, 2001).

Databearbetning

| de fall dar sa kravdes, anvandes normerade varden korrigerade for alder och
kon. For att jamfora patientgruppens och kontrollgruppens resultat i olika avseenden,
anvandes t-test for oberoende matningar. FOr att undersoka sambandet mellan
patientgruppens objektiva prestation pa de neuropsykologiska testen och poangen pa de
olika sjalvskattningsformularen anvandes Pearsons korrelationsmatt.

Resultat

Vara fragestallningar var: Presterar en grupp med konstaterad DM1 séamre pa
neuropsykologiska test avsedda for att mata uppmarksamhet och exekutiva funktioner i
jamforelse med en frisk kontrollgrupp? Om sa ar fallet, Gverensstammer
patientgruppens egen sjalvskattning med detta? Korrelerar patientgruppens objektiva
resultat pa de neuropsykologiska testerna med den sjalvskattade poangen pa
trotthetsskalorna ESS och FIS? Svaren pa fragestallningarna presenteras nedan.



Neuropsykologisk testprestation

Svaret pa var forsta fragestéllning framgar av tabell 1 nedan. | den kan man se att
patientgruppen presterade signifikant samre &n kontrollgruppen pa samtliga
neuropsykologiska test. Effektstorleken var som storst for deltesten Color-Word
betingelse 3 (-1,34) och Kodning (-1,16), vilket &r en stark effekt enligt vedertagna
normer. TMT 4 var det test som uppvisade svagast formaga att sarskilja grupperna.

Effektstorleken for detta test var mattlig.

Tabell 1

Medelvarde och (standardavvikelse) Over resultat for patientgrupp respektive
kontrollgrupp, jamte t-varde samt effektstorlek (Cohens d) vid statistisk signifikans.

Test Patientgrupp Kontrollgrupp t-vérde Cohens d
Kodning 7,8 (2,6) 11 (2,9) t(55) = -4,30** -1,16
TMT 2 8,6 (3,8) 10,6 (2,5) t(56) =-2,41** -0,64
TMT 4 9 (3) 10,7 (2,8) t(55) =-2,20*  -0,59
Verbalt  flode, 9,4 (3,3) 13,4 (3,9) t(56) =-4,26** -1,14
betingelse 1

Verbalt  flode, 12 (4,41) 14,8 (3,5) t(54) =-2,56*  -0,70
betingelse 2

Color-Word, 6,5 (4,1) 11,3 (2,8) t(56) =-5,00** -1,34
betingelse 3

Color-Word, 7,8 (3) 10,4 (2,9) t(45) =-3,35*  -1,00
betingelse 4

WCST 7,7(2,7) 10 (0) t(54) =-4,14** -1,13
FrSBe totalt 64,4 (16,4) 44,6 (11,9) t(51) = 5,00%* 1,40
FrSBe apati 66,3 (16,4) 47,2 (12) t(51) =4,78** 1,34
FrSBe 54 (16,2) 41,8 (11,9) t(51) = 3,10~ 0,87
disinhibition

FrSBe exekutiv 65,4 (15,2) 45,1 (10,5) t(51) =5,60** 1,57
dysfunktion

ESS 9,81 (5) 8,3 (3,5 t(50) = 1,26

FIS 51,6 (37,3) 36,3 (26,8) t(52) = 1,70

*p <,05; **p <,01

Samband mellan objektiv testprestation och egna FrSBe-skattningar

Svaret pa var andra fragestéllning framgar av tabell 1 och 2. | tabell 1 visas de

bada gruppernas sjalvskattningar pa FrSBe. Dar kan man se att patientgruppen
genomgaende hade hdgre poang an kontrollgruppen, bade totalt och pa de olika
delskalorna. Effektstorleken var storst for delskalan exekutiv dysfunktion och lagst for



delskalan disinhibition. Effekten var dock, enligt vedertagna normer, stark for samtliga
delskalor samt for totalsumman. | tabell 2 visas korrelationer som ett matt pa eventuellt
samband mellan patientgruppens objektiva prestation pa de olika testen och poang pa
sjalvskattningsformuléret FrSBe.

Tabell 2.

Interkorrelationer mellan patientgruppens objektiva prestation pa neuropsykologiska
test och sjalvskattningsresultat pa FrSBe-formuléret.

totalt apati disinhibition exekutiv
dysfunktion
Kodning -,26 -,30 -,12 -,11
TMT 2 -,34 -,23 -,19 -,23
TMT 4 -,43* -,34 -,23 -,40*
Verbalt flode 1 -,32 -,40* -,28 -,06
Verbalt flode2  -,18 -,39* -,11 -,18
Color-Word 3 -,48** -,52** -,19 -,33
Color-Word 4 -,35 -,45 -,02 -,46
WCST -,39* -,39 -,33 -,13

*p <,05; **p<,01

Tabell 2 visar att det fanns ett signifikant samband mellan patientgruppens
objektiva prestation pa deltestet Color-Word betingelse 3 och dess sjalvskattning av
upplevd apati. Det fanns dven ett signifikant samband mellan patientgruppens objektiva
prestation pd samma deltest och den totala summan sjalvskattade poang pa FrSBe.
Sambanden var negativa, vilket innebar att samre prestation pa de neuropsykologiska
testen korrelerade med hogre poang (storre subjektivt upplevda kognitiva svarigheter)
pa FrSBe. Svagast var sambandet mellan objektiv prestation och sjalvskattade poang pa
FrSBe-delskalan disinhibition.

Samband mellan objektiv prestation och egen skattning av trotthet

Resultatet pa den tredje fragestéallningen redovisas i tabell 1 och 3. | tabell 1
visas patientgruppens objektiva prestation pa de neuropsykologiska testen samt dess
genomsnittliga sjalvskattning pa ESS och FIS. I tabell 1 visas aven en jamforelse mellan
patientgruppens och kontrollgruppens resultat. Som tidigare namnts presterade
patientgruppen genomgaende samre &n kontrollgruppen pa de neuropsykologiska testen.
Patientgruppen skattade ocksa hogre totalpoang pa trétthetsskalorna. Skillnaden mellan
patientgruppen och kontrollgruppen var dock inte signifikant. Tabell 3 wvisar
korrelationer som ett matt pa eventuellt samband mellan patientgruppens objektiva
prestation pa de olika testen och poang pa de sjalvskattningsformular (ESS och FIS)
som avser att mata upplevd trotthet.



Tabell 3

Interkorrelationer mellan patientgruppens objektiva prestation pa de neuropsykologiska
testen och dess poéng pa sjalvskattningsskalorna avseende trétthet.

Kodning TMT2 TMT4 Verbalt Verbalt Color- Color- WCST
flodel flode2 Word3 Word 4

ESS -,17 -,18 -,30 -,15 0,00 -,16 -,43 -,12
FIS -,24 -,25 -47*  -18 -2,81 -,42* -,45% -,16

*p <,05; **p <,01

Av tabell 3 framgar att det fanns negativa signifikanta samband mellan objektiv
prestation pa TMT 4, Color-Word 3 och Color-Word 4 och poang pa
sjalvskattningsskalan FIS som avser att mata graden av fatigue. Resultaten visade inga
signifikanta samband mellan objektiv prestation och poang pa sjalvskattningsskalan
ESS som avser att mata graden av dagtrotthet och risk att somna.

Diskussion

Vara fragestallningar var: Presterar en grupp med konstaterad DM1 samre pa
neuropsykologiska test avsedda for att méta uppmarksamhet och exekutiva funktioner i
jamforelse med en frisk kontrollgrupp? Om s& ar fallet, Gverensstammer
patientgruppens egen sjalvskattning med detta? Korrelerar patientgruppens objektiva
resultat pa de neuropsykologiska testerna med den sjdlvskattade poangen pa
trotthetsskalorna ESS och FIS?

Resultaten visade att patientgruppen genomgaende presterade samre pa de
neuropsykologiska testerna jamfort med kontrollgruppen. Pa
sjalvskattningsinventorierna fick patientgruppen genomgaende hdogre poang &n
kontrollgruppen, vilket innebar storre upplevda svarigheter. Testresultaten och
sjalvskattningen pekade saledes i samma riktning.

Delskalan exekutiv dysfunktion, som ingar i sjalvskattningsformuléaret FrSBe,
avser att fanga testdeltagarens egen upplevelse av sin kognitiva formaga (avseende
uppmarksamhet, minne etcetera). Patientgruppen fick, pa denna delskala, signifikant
samre resultat jamfort med var kontrollgrupp. Patientgruppens resultat var aven kliniskt
signifikant (Grace & Malloy, 2001). Detta gar i linje med resultaten pa de
neuropsykologiska testerna, exempelvis Kodning. Deras upplevda svarigheter visade sig
saledes ocksa i praktiken, da de genomgaende presterade signifikant samre &n
kontrollgruppen.

Pa deltestet Verbalt flode betingelse 1 fick patientgruppen samre resultat an vad
de fick pa betingelse 2 i samma deltest. Delis et al. (2001) menar att det semantiska
minnet kan vara intakt dven da andra minnesfunktioner &r nedsatta. De menar ocksa att
det kan vara lattare att komma pa ord som tillhor en bestamd kategori &n ord som borjar
pd en viss bokstav. Detta skulle kunna vara en forklaring till skillnaden i
patientgruppens resultat pa de tva olika betingelserna. Betingelse 1 innebar att



deltagaren ska komma pa sa manga ord som majligt inom en minut (bokstav F,A,S i tur
och ordning). Betingelse 2 innebér att deltagaren ska sdga sa manga djur denne kan
komma pa inom en minut. Darefter ska deltagaren sdga sa manga pojknamn som denne
kan komma pa inom en minut. Delis et al. (2001) menar att semantisk kunskap ofta ar
overinlard och darfor lattare att plocka fram, medan det krdvs mer anstrdngning och
kognitivt processande for att komma pa ord pa en viss bokstav. Speciellt brukar detta
monster utkristallisera sig nar det galler fokala frontallobsskador i vénster hemisfar.
Individer med dessa skador tenderar att prestera sdmre &n normdata &ven vad géller
betingelse 2 (p g a tidshegransningen) men &nda battre i jamforelse med betingelse 1
(Delis et al., 2001).

Color-Word betingelse 3 avser att méata verbal responsinhibering, visuomotorisk
och kognitiv hastighet samt uppmarksamhet. Betingelse 4 avser att mata detsamma med
tillagg av kognitiv flexibilitet. Betingelse 3 hade resultat fran samtliga 33 deltagare i
patientgruppen, medan betingelse 4 endast hade 22 resultat. P4 bada deltesten hade
patientgruppen signifikant lagre resultat an var kontrollgrupp. | och med att Color-Word
3 kraver hog exekutiv kapacitet (Delis et al., 2001), kan det tankas att manga deltagare i
patientgruppen blev utmattade av detta deltest och darfor inte kunde genomféra
betingelse 4. Detta skulle kunna tdnkas ha ett samband med att patientgruppen skattade
signifikant hogre poang an kontrollgruppen pa delskalan apati (FrSBe). Hoga poang pa
denna delskala indikerar bl a nedsatt psykomotorisk hastighet och svarigheter att
paborja uppgifter — alltsa sadana formagor som Color-Word kréver. Patientgruppens
medelvéarde pa delskalan apati var dven kliniskt signifikant, vilket tyder pa allvarlig
problematik.

Wisconsin Card Sorting Test ar ett sensitivt test for frontallobsskador (Nyman,
1996). Aven pa detta test presterade patientgruppen signifikant samre an var
kontrollgrupp. Detta tyder pa nedsatt abstrakt problemldsningsformaga samt nedsatt
kognitiv flexibilitet.

Var andra fragestallning rorde ett eventuellt samband mellan patientgruppens
objektiva prestation och dess poang pa sjalvskattningsformularet FrSBe avseende
exekutiv formaga. Patientgruppen hade signifikant hogre poang an kontrollgruppen pa
detta inventorium. Dock var sambandet mellan patientgruppens objektiva resultat pa de
neuropsykologiska testen och dess egen sjalvskattning av sin formaga enbart mattligt.
Dess objektiva prestation var saledes, generellt sett, samre &n dess subjektiva upplevelse
av sin formaga.

Att det finns en skillnad mellan individers objektiva prestation och subjektiva
upplevelse av sin formaga ar emellertid inget som ar ovanligt. Zell och Krizan (2014)
har gjort en metaanalys vilken bygger pa 22 studier som har undersokt individers
formaga att korrekt bedéma sig sjalva och sin objektiva prestation. De kom fram till att
effektstorleken for dverensstammelse mellan en individs subjektiva uppfattning av sin
formaga och dennes objektiva prestation konsekvent var mattlig, oavsett omrade. De
kunde dock se en liten skillnad géllande uppgiftens komplexitet. For enklare uppgifter
var effektstorleken stérre &n for mer komplexa uppgifter. De olika neuropsykologiska
testen i var studie skulle kunna réaknas som mer komplexa. Resultaten pa en del av de
mer exekutivt krdvande testen, som TMT 4, Color-Word betingelse 3 och WCST,
visade signifikanta samband med poang pa FrSBe. Color-Word betingelse 4, som &r dn
mer exekutivt kravande, hade ett bortfall pa 11 patienter. Zell och Krizan (2014) skriver
ocksa att personer med negativ sjalvbild tenderar att se test och uppgifter som svarare an
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personer med positiv sjélvbild, oavsett objektiv prestation. Okontrollerbara faktorer av
denna typ kan saledes ha paverkat var studies resultat.

Med Zell och Krizans (2014) forskning som bakgrund, kan det vara rimligt att
anta att deltagarna i var studie hade relativt mattlig insikt om sin objektiva férmaga och
sitt aktuella tillstand. Detta galler saval patientgruppen som kontrollgruppen.

Var tredje fragestallning var: Korrelerar patientgruppens objektiva resultat pa de
neuropsykologiska testerna med den sjalvskattade podngen pa trotthetsskalorna ESS och
FIS? Svaret pa denna fraga ar i stort sett nej. Resultaten visade inga signifikanta
samband mellan objektiv prestation och poang pa sjalvskattningsskalan ESS som avser
att mata graden av dagtrotthet och risk att somna. Mellan objektiv prestation och podng
pa sjalvskattningsskalan FIS som avser att méata graden av fatigue fanns tre signifikanta
samband. Detta géllde de sérskilt exekutivt kravande deltesten TMT 4 och Color-Word
betingelse 3 och 4.

Pa sjalvskattningsformuldren avseende dagtrotthet (ESS) och fatigue (FIS) fick
patientgruppen hogre medelvdarde &n kontrollgruppen; dock var skillnaden inte
signifikant. Detta kan anses vara uppseendevackande med tanke pa att dagtrotthet och
fatigue ar utmarkande for patienter som ar drabbade av DM 1 (Longman, 2006; Meola
& Sansone, 2007; Winblad, 2006; Zalonis et al., 2010). Meola och Sansone (2007)
skriver att dagtrotthet brukar beskrivas som ett allvarligt och livsinskrdnkande problem
av anhoriga till den drabbade, medan patienten sjélv tenderar att forneka eller forminska
detta. De menar darfor att sjalvskattningsskalor inte alltid ger en rattvisande bild av det
faktiska laget. De skriver ocksa att det kan vara sa att patienterna, p g a kognitiva
nedsattningar i frontalloben, inte formar ha en korrekt uppfattning om sitt eget tillstand.
Kanske var fragorna i FrSBe-formularet formulerade pa ett satt som var lattare for
patientgruppen att forsta och ha en korrekt uppfattning av, eftersom resultaten pa
delskalorna apati och exekutiv dysfunktion visade sig vara kliniskt signifikanta.

En annan tankbar anledning till att skillnaden mellan patientgruppens resultat pa
ESS och FIS och var kontrollgrupps resultat inte blev storre skulle kunna vara fragornas
faktiska utformning. | synnerhet visade sig detta pa ESS, dar manga i kontrollgruppen
hade relativt hoga resultat, medan samma individer hade laga poang pa FIS. Det kan
tankas att ESS dr mycket sensitivt och darfor fangar in dven dem som inte lider av
dagtrotthet. Vi anser att ESS inbjuder till subjektiv tolkning i stérre utstrdckning &n
manga andra sjalvskattningstest, bl a beroende pa skattningsskalans utformning.
Deltagaren ska satta en siffra mellan 0-3 pa hur troligt det ar att denne skulle slumra
eller somna i atta olika situationer. Eftersom siffran 2 innebar "mattlig risk” kan det
tankas att flera deltagare i var kontrollgrupp tolkade det som en hypotetisk mojlighet att
slumra till, medan en tvaa pa samtliga atta pastaenden innebér ett resultat pa 16 poéng,
vilket enligt testets skapare &r ett mycket hogt varde (Johns, 1991).

Det kan ocksd tankas att patientgruppen har vant sig vid en viss niva av
trotthet/fatigue och ser det som sitt “normala” tillstand. Meola och Sansone (2007) har
upptdckt att patienter med DML inte verkar ndmnvért brydda av sin extrema trotthet och
tendens att somna, medan deras anhdriga brukar reagera kraftfullt pa detta. Det kan
saledes tankas att patientgruppen majligen inte kunde beddéma sin grad av utmattning
riktigt verklighetsforankrat.

Var studie hade vissa brister. Da det inte var vi som testade patientgruppen, kan
det tankas att det fanns, for oss okanda, skillnader i administreringen av testerna i de tva
grupperna. Detta galler exempelvis ordningen testen administrerades i och val av miljo
som testen utfordes i. Detta var faktorer som vi inte kénde till och d&rfor inte kunde
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kontrollera. En annan potentiell brist &r att var studie bygger pa ett relativt litet sample,
vilket skulle kunna innebéra att resultatet inte ar representativt for andra utom just for
studiens deltagare. Studiens tillforlitlighet kunde mojligen ha forbattrats genom att varje
individ i patientgruppen hade matchats med en individ i kontrollgruppen efter faktorer
som kon, alder och utbildningsniva.

Det vore intressant om framtida forskning var inriktad pa specifika individer som
lider av sjukdomen. Exempelvis skulle studien kunna undersdka om/hur individer med
konstaterad DM1 skiljer sig fran matchade friska kontroller vad galler prestation pa
neuropsykologiska test samt pa sjalvskattningsskalor som FrSBe.

Sammanfattningsvis kan sdgas att patientgruppen presterade signifikant samre &n
var kontrollgrupp pa neuropsykologiska test som avsag mata uppméarksamhet och
exekutiva funktioner. Detta gar dven i linje med tidigare forskning (Meola & Sansone,
2007; Winblad, 2006). Patientgruppens resultat pa sjalvskattningsformularet FrSBe
indikerade ocksa att de, till viss del, sjalva upplevde att de hade vissa svarigheter i
vardagen.
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