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1

Einleitung

Frau A. und der Verlauf ihrer Demenzerkrankung

Frau A., eine freundliche und hilfsbereite Frau mit Down-Syndrom, konnte
lesen, ein bisschen rechnen und schreiben. Sie war verhdltnismdbkig selb-
stdndig und nutzte die dffentlichen Verkehrsmittel selbstdndig. Frau A.
lebte in einem Wohnheim und arbeitete in einer Werkstatt fiir behinderte
Menschen (WfbM).

Als Frau A. 40Jahre alt war, begann sie sich zu verdndern. Die Mitarbeiter
im Wohnheim berichteten, dass sie sich sozial zuriickzége, viel Zeit flir die
Erledigung von Aufgaben bendtigte sowie passiv-aggressives Verhalten
zeigte. Frau A. versteckte sich beispielsweise unter dem Tisch oder zerschnitt
ihre Kleidung. Als sie 45 Jahre alt war, zog sie sich noch stdrker von anderen
zurtick. Sie wurde beim Ladendiebstahl erwischt, und ihr Essverhalten hatte
sich verdndert: Nachts ak sie heimlich und hielt stur an bestimmten Nah-
rungsmitteln fest. Die Mitarbeiter hielten diese Verdnderungen als charakte-
ristisch flir ihre exzentrische Personlichkeit. Flir den Neurologen waren diese
Verdnderungen zu wenig ausgeprdgt, um die Diagnose Demenz stellen zu
kénnen. Als Frau A. 48 Jahre alt war, verirrte sie sich mehrmals in der Nach-
barschaft, benutzte Speisedl als Reinigungsmittel und warf ihr Blutdruck-
messgerdt in die Mlilltonne. Die 6ffentlichen Verkehrsmittel konnte sie nicht
mehr alleine nutzen. In Gruppensituationen sonderte sie sich ab, spielte mit
ihren Fingern und schien nicht wahrzunehmen, was um sie herum geschah.
Die Mitarbeiter waren nicht sicher, ob Frau A. lediglich vorgab, nicht wahr-
zunehmen, was um sie herum passierte, oder ob sie tatsdchlich desorientiert
war. Schlieflich wurde bei Frau A. eine Demenz vom Alzheimer-Typ diagnos-
tiziert, und zwar in einem mittleren Stadium.

Riickblickend schien ihr Verhalten in den letzten Jahren auf eine Demenz-
erkrankung hinzuweisen. Ihr Umfeld versuchte nach der Diagnose, sich an
ihre Bedlirfnisse anzupassen und sie stérker zu unterstiitzen. Die Verwirrt-
heit und Vergesslichkeit von Frau A. nahmen zu. Gewohnte Tdtigkeiten
konnte sie immer weniger alleine ausfiihren. Mit 52 Jahren bendtigte sie
Unterstiitzung beim Anziehen, bei der Requlierung der Wassertemperatur
beim Baden und beim Erledigen ihrer Aufgaben im Haushalt. Die ndchsten
Jahre kam Frau A. mit dieser Unterstlitzung gut zurecht. Mit 55 Jahren be-
fand sich Frau A. in einem fortgeschrittenen Stadium der Demenz. Sie war
véllig abhéngig von ihren Bezugspersonen und hatte epileptische Anfdlle.
Da sie immer mehr Pflege bendtigte, zog sie in eine Pflegeeinrichtung flir
Demenzkranke um. lhre Angehdrigen und Bezugspersonen erkannte sie
nicht mehr.Im Alter von 57Jahren starb sie. Eine Untersuchung des Gehirns
nach ihrem Tod bestdtigte die Diagnose Demenz vom Alzheimer-Typ (De-
venny et al. 2005).
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So wie Frau A. geht es auch anderen Menschen: Sie erkranken an einer
Demenz. Aufgrund ihrer geistigen Behinderung fallt es Frau A. und auch
threm Umfeld jedoch schwer, die Erkrankung zu erkennen und angemes-
sen damit umzugehen: Die Mitarbeiter im Wohnheim, in dem sie lebt,
nehmen ihre Verinderungen zwar wahr, konnen diese aber nicht als Symp-
tome einer Demenzerkrankung einordnen. Und aus Sicht des Neurologen
prasentieren sich diese Veranderungen zu wenig deutlich, um sie als Symp-
tome einer Demenzerkrankung werten zu konnen.

Da mit zunehmendem Lebensalter das Risiko ansteigt, an einer Demenz
zu erkranken, werden in den nichsten Jahren viele Menschen mit geistiger
Behinderung an einer Demenz erkranken. Denn Menschen mit geistiger
Behinderung erreichen heute aufgrund der besseren generellen und medi-
zinischen Versorgung ein hoheres Lebensalter. Vor allem Personen mit
Down-Syndrom haben von der Entdeckung der Antibiotika und der Ent-
wicklung der modernen Herzchirurgie profitiert. Es haufen sich Berichte
tiber Menschen mit Down-Syndrom, die iiber 70 Jahre oder sogar tiber 80
Jahre alt sind. Thre Lebenserwartung wird auch in Zukunft ansteigen
(Krinsky-McHale et al. 2008; Larsen/Kirkevold 2008; Braddock et al.
2004).

In Deutschland fehlen jedoch vielerorts Experten und Versorgungs-
strukturen fiir demenzkranke Menschen mit geistiger Behinderung, die
eine frithe Diagnose und eine angemessene Versorgung von Demenzkran-
ken mit geistiger Behinderung gewiahrleisten konnen. Solche Versorgungs-
strukturen misssen vielfaltig gestaltet werden. Auch wenn die medizinische
und pflegerische Versorgung mit Fortschreiten der Erkrankung an Bedeu-
tung gewinnt, darf man sich bei ihrer Entwicklung nicht auf medizinische
Aspekte beschrinken. Gerade bei Demenzerkrankungen spielen die sozi-
ale Umgebung und die psychischen Aspekte eine wichtige Rolle. Der
Demenzkranke sollte seine Identitit auch in der schwierigen Situation, mit
einer Demenzerkrankung leben zu miissen, erhalten konnen. Bis zum En-
de seines Lebens ist es fiir thn wichtig, nicht nur medizinisch und pflege-
risch angemessen versorgt zu werden. Er muss sich mit Dingen beschafti-
gen konnen, die ihm wichtig sind, Erfolgserlebnisse haben, Wertschatzung
und Anerkennung erfahren und in Beziehung zu anderen Menschen ste-
hen.

In diesem Buch werden hiufige Formen von Demenzerkrankungen
(Kap. 2), ihre Symptome (Kap. 3) und die Diagnosestellung einer Demenz-
erkrankung bei Menschen mit geistiger Behinderung (Kap. 4) dargestellt.
Es wird auf das Erleben der Demenzerkrankung durch Demenzkranke
mit geistiger Behinderung, durch Mitbewohner, Mitarbeiter und Angeho-
rige eingegangen (Kap. 5). Der Lebensort des Demenzkranken und seine
Lebensqualitit stehen im 6. Kapitel im Mittelpunkt. Moglichkeiten, die
Umwelt an die Bediirfnisse von Demenzkranken anzupassen, werden am
Beispiel der Milieutherapie dargestellt (Kap. 7) gefolgt von therapeu-
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tischen Ansitzen (Kap. 8). Pflege und Palliative Care werden im 9. Kapitel
thematisiert. Das letzte Kapitel befasst sich mit der Bewertung der Be-
treuung und Pflege von Demenzkranken mit geistiger Behinderung und
der Entwicklung einer Versorgungsstruktur fiir Menschen mit geistiger
Behinderung und Demenz in Deutschland. Die meisten Fallbeispiele in
diesem Buch stammen aus der Fachliteratur, einige basieren auf den Erfah-
rungen der Autorin. In den Fallbeispielen werden die Personen, um die es
geht, mit erfundenen Namenskiirzeln bezeichnet.

Zur besseren Lesbarkeit wurde im Text auf die weibliche Form verzich-
tet. Natlirlich sind stets beide Geschlechter gemeint.



2 Formen von Demenzerkrankungen und ihre
diagnostischen Kriterien

2.1 Syndromdefinition Demenz

Zur Diagnose einer Demenzerkrankung bei Menschen mit geistiger Be-
hinderung wird die Klassifikation gemifl ICD-10 empfohlen. ICD-10
bedeutet International Statistical Classification of Diseases and Related
Health Problems, 10. Version, und wird von der Weltgesundheitsorganisa-
tion (WHO) herausgegeben.

Die Kriterien der ICD-10 legen mehr Wert auf nonkognitive Aspekte der
Demenzerkrankung, wie beispielsweise emotionale Labilitdt, Irritiertheit
und Apathie, wihrend die im DSM-IV (Diagnostic and Statistical Manual of
Mental Disorders) dargestellten Kriterien sich stirker auf kognitive Bereiche
stiitzen. Die nonkognitiven Aspekte lassen sich bei Menschen mit geistiger
Behinderung besser beobachten, auch bei Personen mit schweren kogni-
tiven Beeintrachtigungen. Auch in Anbetracht der Forschungsergebnisse,
dass bei Personen mit Down-Syndrom und auch Menschen mit einer
schweren geistigen Behinderung zu Beginn einer Demenzerkrankung die
Verluste von praktischen Fahigkeiten im Vordergrund stehen konnen und
nicht die Gedachtnisstorungen (s. Kap. 3.1), scheinen die Kriterien der ICD-
10 geeigneter zu sein (Dilling/Freyberger 2010; Haveman 2005).

Die ICD-10 definiert Demenz als ein Syndrom, das die Folge einer meist
chronischen oder fortschreitenden Krankheit des Gehirns ist. Bei einem
Syndrom liegen gleichzeitig verschiedene Symptome vor, deren ursach-
licher Zusammenhang mehr oder weniger bekannt ist oder vermutet
werden kann. Allerdings ist die Entstehung und Entwicklung unbekannt.
Das Demenzsyndrom tritt auf bei der Alzheimer-Krankheit, bei zerebro-
vaskuldaren Storungen sowie bei anderen Zustandsbildern, die das Gehirn
primar (direkt) oder sekundar (indirekt) betreffen.

Bei dieser Storung des Gehirns sind viele hohere kortikale, also in der
Gehirnrinde liegende oder davon ausgehende Funktionen gestort, ein-
schliefilich Gedichtnis, Denken, Orientierung, Auffassung, Rechnen,
Lernfihigkeit, Sprache, Sprechen und Urteilsvermdgen im Sinne der Fa-
higkeit zur Entscheidung. Verinderungen der emotionalen Kontrolle, des
Sozialverhaltens oder der Motivation begleiten normalerweise diese ko-
gnitiven Beeintrichtigungen. Es kann jedoch sein, dass diese Verinde-
rungen bereits vor den kognitiven Beeintrachtigungen auftreten.

Die kognitiven Storungen konnen als Kernsymptome bezeichnet werden,
die Veranderungen der emotionalen Kontrolle, des Sozialverhaltens oder
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der Motivation als nonkognitive Symptome. Diese nonkognitiven Symp-
tome, die durch Veranderungen im Erleben und Verhalten charakterisiert
sind, werden auch als psychiatrische Symptome oder psychopatholo-
gische Symptome bezeichnet. Die S3-Leitlinie ,Demenzen®, die von der
Deutschen Gesellschaft fiir Psychiatrie, Psychotherapie und Nervenheil-
kunde (DGPPN) und der Deutschen Gesellschaft fir Neurologie (DGN)
2016 herausgegeben wurde (s. Kap. 4.1), benutzt den Begriff der psychi-
schen und Verhaltenssymptome, da in der angloamerikanischen Literatur
der Begriff ,Behavioral and Psychological Symptoms of Dementia“ (BPSD)
verwendet wird (DGPPN/DGN 2016, 67). Diese Symptome konnen auf ein
verandertes psychisches Erleben zurlckgeflihrt werden. Beispiele flir
psychische Symptome sind Angst oder Depression, Beispiele fiir Verhal-
tenssymptome sind Aggressivitat, Apathie oder zielloses Herumwandern.
Sie treten je nach Erkranktem und je nach Krankheitsphase unterschied-
lich haufig, intensiv und lang auf. Und sie werden vom sozialen Umfeld
des Erkrankten unterschiedlich belastend erlebt.

Psychische und Verhaltenssymptome entstehen multifaktoriell. Dies be-
deutet, sie werden durch mehrere, meist in Wechselwirkung zueinander
stehende Faktoren beeinflusst und verursacht. Die Basis dieser Symptome
ist die verinderte Gehirnstruktur und Gehirnfunktion, die zu einer erhoh-
ten Vulnerabilitit (Verletzlichkeit) fithrt. Diese erhohte Verletzlichkeit
kann unter bestimmten Umgebungsbedingungen und Umwelteinfliissen
zu einem veranderten psychischen Erleben oder Verhalten des Demenz-
kranken fithren. Eine ungtinstige Kommunikation oder eine Verinderung
in der Umgebung kann beim Demenzkranken aggressives Verhalten oder
Angst auslosen. Aber auch korperliche Empfindungen, wie z.B. Schmer-
zen, konnen solche Symptome verursachen. Bei einer Demenz ist das Be-
wusstsein nicht getriibt. Die Sinne funktionieren im fiir die Person b-
lichen Rahmen.

Damit die Diagnose Demenz gestellt werden kann, missen die Sym-
ptome nach ICD-10 mindestens sechs Monate lang vorhanden sein. Bei
Menschen mit geistiger Behinderung wird jedoch empfohlen, aufgrund der
hohen Variabilitit in der kognitiven Leistungsfahigkeit die Diagnose De-
menz erst dann zu stellen, wenn die Symptome deutlich linger als sechs
Monate vorhanden gewesen sind (Aylward et al. 1995).

2.2 Kriterien einer Demenzerkrankung und Formen

In der ICD-10 werden die Demenzen anhand ihrer klinischen Symptoma-
tik unterschieden in Demenz bei Alzheimer-Krankheit (FO0), vaskulire
Demenz (FO1), Demenz bei sonstigen andernorts klassifizierten Krank-
heiten (F02) sowie nicht niher bezeichnete Demenz (F03). Der Buchstabe
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F kennzeichnet die psychischen und Verhaltensstorungen. Zusitzlich zu
den Kriterien der ICD-10 existieren weitere Kriterien, welche auf der Ba-
sis aktueller Forschungsergebnisse die einzelnen Syndrome genauer be-
schreiben.

221 Demenz vom Alzheimer-Typ

Die Alzheimer-Krankheit ist gemal der ICD-10 eine primar degenerative
zerebrale Krankheit, also eine Krankheit, bei der das Gehirn abbaut. Ihre
Atiologie (Ursache) ist noch unbekannt und sie weist charakteristische
neuropathologische und neurochemische Merkmale auf. Die Alzheimer-
Krankheit beginnt meist schleichend. Sie entwickelt sich langsam, aber
stetig Uber eine Dauer von mehreren Jahren.

Ein typisches Merkmal der Alzheimer-Krankheit sind die amyloiden Pla-
ques. Sie haufen sich zwischen den Zellen im Gehirn an und auch in den
Winden der Blutgefiffe im Gehirn. Diese Plaques bestehen aus Beta-
Amyloid. Dies ist ein Fragment eines Proteins, das aus einem grofleren
Protein herausgeschnitten wird. Dieses groflere Protein wird als Amyloid-
Vorlaufer-Protein (APP) bezeichnet. Ist das Gehirn gesund, werden diese
Fragmente abgebaut. Bei der Alzheimer-Krankheit jedoch hiufen sich
diese Fragmente an und werden zu harten, unaufloslichen Plaques. Ein
weiteres Kennzeichen der Alzheimer-Krankheit sind die Newurofibrillen-
Kniinel. Diese Neurofibrillen-Knauel bestehen aus Fasern, die sich in den
Hirnzellen befinden und tiberwiegend aus dem sog. Tau-Protein bestehen.
Das Tau-Protein formt Teile einer Struktur, die man Mikro-Tubuli, also
Rohrchen, nennt. Diese Mikro-Tubuli spielen eine wichtige Rolle beim
Transport von Nihrstoffen und anderen wichtigen Substanzen von einem
Teil der Nervenzelle zu einem anderen. Das Tau-Protein ist jedoch bei der
Alzheimer-Krankheit ebenfalls verandert, so dass die Mikro-Tubuli zu-
sammenfallen. Diese neurofibrillire Degeneration fihrt zu Beeintrachti-
gungen im Funktionsbereich der Nervenzellen und méglicherweise zum
Zelltod.

Bei der Alzheimer-Demenz sterben die Nervenzellen in der Hirnrinde,
also der auflersten Schicht des Grofhirns, und auch in tieferliegenden Re-
gionen ab. Durch den Untergang der Nervenzellen wird auch die Produk-
tion des Transmitters (Botenstoffes) Acetylcholin, der in den Nervenzellen
gebildet wird, weniger. Bei fortschreitender Alzheimer-Demenz geht das
Hirngewebe zuriick. Die sog. Sulci, also die Rillen oder Furchen im Ge-
hirn, erweitern sich, wihrend die Gyri, also die Falten an der Hirnober-
fliche, schrumpfen. Die Kammern (Ventrikel) im Inneren des Gehirns,
welche die Gehirn-Riickenmarksfliissigkeit (Liquor) enthalten, werden
grofler.
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Grundsitzlich werden zwei Formen der Alzheimer-Demenz unter-
schieden: die spite Form der Alzheimer-Demenz, die erst nach dem 65.
Lebensjahr auftritt (im ICD-10: F00.1), und die frithe Form der Alzhei-
mer-Demenz, die vor dem 65. Lebensjahr festzustellen ist (im ICD-10:
F00.0). Bei dieser frithen Form der Alzheimer-Demenz verschlechtert sich
der Zustand der erkrankten Person verhiltnismaflig schnell und es sind
genetische autosomal-dominante Varianten der Alzheimer-Demenz be-
kannt. Diese Varianten fithren dazu, dass sich besonders grofle Mengen
von Beta-Amyloid-Peptiden im Gehirn ansammeln. Dies scheint zu einem
Anteil von schitzungsweise 30% an der Entstehung der Alzheimer-De-
menz beizutragen. Die erst spiter auftretende Alzheimer-Demenz schrei-
tet deutlich langsamer voran. Gedichtnisstorungen stehen als Haupt-
merkmal im Vordergrund. Neben diesen beiden Formen der Alzheimer-
Demenz wird noch eine dritte Form unterschieden, die atypische oder
gemischte Demenz. Bei dieser zeigen Betroffene eine Mischung der Alz-
heimer-Demenz und der vaskuliren Demenz (im ICD-10: F00.2; s. Kap.
22.3).

Die Diagnose ,Demenz vom Alzheimer-Typ“ ist nicht einfach zu stel-
len. Es handelt sich dabei um eine Ausschlussdiagnose. Dies bedeutet, dass
a) die fir eine Demenz typischen Symptome vorliegen miissen, b) der
Beginn der Erkrankung allmahlich vor sich geht und der allgemeine Zu-
stand sich fortschreitend verschlechtert und ¢) spezifische Ursachen durch
Anamnese, Untersuchungen und Laborbefunde ausgeschlossen werden
mussen (s. Kap. 4.1). Sind diese Bedingungen erfillt, handelt es sich mit
hoher Sicherheit um eine Demenz vom Alzheimer-Typ. Eine sichere Alz-
heimer-Demenz kann erst nach dem Tod durch eine Autopsie festgestellt
werden, und zwar anhand der fiir eine Alzheimer-Demenz typischen Ver-
anderungen im Gehirn. Man unterscheidet deshalb zwischen einer siche-
ren, einer wahbrscheinlichen und einer moglichen Alzheimer-Demenz.

Eine internationale Arbeitsgruppe (International Working Group,
IWG) schligt die folgenden Kriterien fiir eine Demenz vom Alzheimer-
Typ vor (Dubois et al. 2014):
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Kasten 2.1: Kriterien fiir die typische und atypische Alzheimer-Krankheit

der IWG

Typische Alzheimer-Krankheit (A plus B in jedem Stadium — IWG-2-Kriterien)

A Spezifische klinische Erscheinungsform

— Esliegt eine frilhe und deutliche episodische Gedachtnisstorung vor,
die isoliert auftritt oder in Verbindung mit Beeintrachtigungen in

anderen kognitiven oder Verhaltensbereichen.

— Diese Gedachtnisstorung schreitet langsam voran, besteht seit min-
destens sechs Monaten und wird von der betroffenen Person oder

einer anderen Person beschrieben.

— Es liegt ein objektiver Nachweis vor, dass die Gedachtnisstorung ty-
pisch ist fur Einschrankungen in der Funktion des Hippocampus. Der
Hippocampus ist flir den Transfer von Gedachtnisinhalten aus dem
Kurzzeitgedachtnis ins Langzeitgedachtnis zustandig. Dieser Nach-
weis kann das Testergebnis in einem Test der episodischen Gedacht-
nisleistung sein, mit dem die Funktionen des Hippocampus erfasst

werden (z.B. cued recall mit kontrollierter Enkodierungsphase).

B Nachweise fur die Pathologie der Alzheimer-Krankheit (eines der fol-

genden Kriterien)

— Das AB42 im Liquor ist erniedrigt und das Tau-Protein bzw. phospho-

rylierte Tau-Protein im Liquor ist erhoht.

— Es gibt einen Nachweis fiir das Vorhandensein von Amyloid (PET).
— Eine Mutation auf den Genen Presenilin 1 oder Presenilin 2 bzw. auf

dem Gen des Amyloid-Precursor-Proteins APP liegt vor.

Ausschlusskriterien der typischen Alzheimer-Krankheit

Verlauf
— Die Symptome beginnen plotzlich.

— Es treten bereits friih Gangstorungen, Krampfanfalle, schwere Ver-
haltensanderungen, extrapyramidal-motorische Zeichen oder Hallu-

zinationen auf.
Klinische Merkmale

sche Ausfélle beobachtet.

Es treten friihe extrapyramidal-motorische Zeichen auf.
Es werden frih auftretende Halluzinationen beobachtet.
— Die kognitiven Storungen schwanken.

Es werden fokale neurologische Zeichen, also selektive neurologi-

Andere Erkrankungen, die die kognitiven Storungen erklaren konnen,
wie beispielsweise eine Depression, zerebrovaskulare oder entziindliche

Erkrankungen und Stoffwechselstorungen, sind ursachlich.
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Atypische Alzheimer-Krankheit (A plus B in jedem Stadium — IWG-2-Kriterien)

A Spezifische klinische Erscheinungsform (eines der folgenden Kriterien)
— Die posteriore Variante der Alzheimer-Krankheit, die sich in einer fri-
hen, dominierenden und voranschreitenden Beeintrachtigung der vi-
suellen Wahrnehmung von Objekten, Symbolen, Wortern oder Gesich-
tern dulern kann sowie in frilhen, dominierenden und voranschreiten-

den Schwierigkeiten bei der visuell-raumlichen Wahrnehmung.

— Die logopenische Variante der Alzheimer-Krankheit, die charakteri-
siert ist durch eine friihe, dominierende und voranschreitende Ein-
schrankung beim Finden einzelner Worter und beim Nachsprechen
von Sadtzen oder Phrasen.

— Die frontale Variante der Alzheimer-Krankheit, die definiert wird
durch das Vorhandensein friher, dominierender und voranschreiten-
der Verhaltensanderungen (z.B. Apathie, enthemmtes Verhalten,
Schwierigkeiten beim Steuern des eigenen Verhaltens).

— Die Variante Down-Syndrom in Kombination mit der Alzheimer-Krank-
heit, die beschrieben wird als das Auftreten einer Demenz bei Perso-
nen mit Down-Syndrom, die charakterisiert ist durch friihe Verhaltens-
anderungen und Schwierigkeiten, das eigene Verhalten zu steuern.

B Nachweise fiir die Pathologie der Alzheimer-Krankheit (eines der fol-

genden Kriterien)

— Erniedrigtes AR42 im Liquor und erhohtes Tau-Protein bzw. phos-
phoryliertes Tau-Protein im Liquor.

— Positiver Amyloid-Nachweis mit PET.

— Mutation, die zu einer monogen vermittelten Alzheimer-Krankheit
fUhrt (Mutation auf den Genen Presenilin 1 oder Presenilin 2 bzw. auf
dem Gen des Amyloid-Precursor-Proteins, APP).

Ausschlusskriterien der atypischen Alzheimer-Krankheit

Verlauf

— Die Symptome beginnen plotzlich.

— Es treten frithe Storungen des episodischen Gedédchtnisses auf.
Andere Erkrankungen, die die kognitiven Storungen erklaren konnen, wie
beispielsweise eine Depression, zerebrovaskuldre Erkrankungen, ent-
zlindliche Erkrankungen oder Stoffwechselstorungen, sind ursachlich.

Die Alzheimer-Krankheit bei Personen mit Down-Syndrom wird also als
eine atypische Alzheimer-Krankheit klassifiziert, da ihr klinisches Erschei-
nungsbild dominiert wird durch Verhaltensveranderungen sowie Verande-
rungen in den exekutiven und praktischen Funktionen und nicht durch
episodische Gedachtnisstorungen (Dubois et al. 2014, 619).
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In den Kriterien der International Working Group wird auf den Begriff
,Demenz“ verzichtet. Auflerdem umfassen diese auch das sehr frithe Sta-
dium der Alzheimer-Krankheit (Prodromalphase), in dem uncharakteris-
tische Vorzeichen oder auch Frithsymptome auftreten (Mild Cognitive
Impairment) (Dubois et al. 2014).

2.2.2  Vaskulare Demenzen

In der ICD-10 werden die vaskuldren Demenzen als das Ergebnis eines Pro-
zesses beschrieben, bei dem kleine Infarkte im Gehirn stattfinden. Sind
Blutgefale, die das Gehirn versorgen, verengt oder sogar verschlossen,
flhrt das dazu, dass die Gehirnzellen nicht mehr ausreichend mit Sauer-
stoff versorgt werden. Dauert die Minderversorgung der Gehirnzellen
langere Zeit, sterben sie ab. Diese Schadigungen des Gehirngewebes kon-
nen durch makro- wie mikrovaskuldre Erkrankungen verursacht werden,
einschlieflich der zerebrovaskuldren Hypertonie (Bluthochdruck). Die vas-
kuldren Demenzen beginnen normalerweise im hoheren Lebensalter.

Folgende Typen der vaskuliren Demenz werden unterschieden:

Die vaskuldre Demenz mit akutem Beginn (im ICD-10: F01.0) ent-
wickelt sich meist sehr schnell nach einer Reihe von Schlaganfillen, die
durch eine zerebrovaskulire Thrombose (Verschluss eines Blutgefafles
durch ein Blutgerinnsel), Embolie (Verschluss eines Blutgefifles durch
mit dem Blut eingeschwemmtes Material) oder Blutung verursacht wer-
den. Nur selten kommt es vor, dass die Ursache eine einzige massive
Infarktbildung ist.

Die Multi-Infarkt-Demenz (im ICD-10: FO1.1) hingegen beginnt allmah-
lich, nach mehreren transienten (voriibergehenden) ischimischen Episo-
den (TTA), also Durchblutungsstorungen des Gehirns, die eine Anhdu-
fung von Infarkten im Hirngewebe verursachen. Diese vortibergehenden
ischamischen Episoden fithren zu neurologischen Ausfallserscheinungen.
Bei der subkortikalen vaskuliren Demenz (im ICD-10: F01.2) finden
sich eine Hypertonie (Bluthochdruck) in der Anamnese und ischi-
mische Herde im Marklager der Hemispharen (Gehirnhilften). Markla-
ger liegen subkortikal, also unterhalb der Hirnrinde. Im Unterschied
zur Demenz vom Alzheimer-Typ, an die das klinische Bild erinnert, ist
die Hirnrinde jedoch normalerweise intakt.

Die kortikale und subkortikale vaskulire Demenz konnen gemeinsam
in einer Mischform auftreten (im ICD-10: F01.3).

Zusitzlich unterscheidet die ICD-10 die sonstige vaskulire Demenz (im
ICD-10: F01.8) sowie die nicht niher bezeichnete vaskulire Demenz
(im ICD-10: F01.9).



Kriterien einer Demenzerkrankung und Formen 21

Beziiglich der weiteren Differenzierung der vaskuliren Demenzen gelten
die NINDS-AIREN-Kriterien fir wahrscheinliche vaskulire Demenz als
hilfreich (Romén et al. 1993). Die Bezeichnung NINDS steht fiir National
Institute of Neurological Disorder and Strokes, AIREN steht fiir die As-
sociation Internationale pour la Recherche et I’Enseignement en Neuro-
sciences (Kasten 2.2).

Kasten 2.2: NINDS-AIREN-Kriterien fiir wahrscheinliche vaskulire
Demenz (Roman et al. 1993)

| Demenz

Kognitive Verschlechterung bezogen auf ein vorausgehendes hoheres
Funktionsniveau manifestiert durch Gedachtnisstérung und Storungen
in mindestens zwei der folgenden Fahigkeiten:

Orientierung, Aufmerksamkeit, Sprache, visuell-raumliche Fahigkeiten,
Urteilsvermogen, Handlungsfahigkeit, Abstraktionsfahigkeit, motori-
sche Kontrolle, Praxis

Alltagsaktivitaten miissen gestort sein.

Ausschlusskriterien:

Bewusstseinsstorung

Delirium

Psychose

Schwere Aphasie (Sprachstorung)

Es liegt eine ausgepragte sensomotorische Storung vor, wodurch eine
Testung nicht moglich ist.

Systemische oder andere Hirnerkrankungen sind vorhanden, die wie-
derum Ursache flir weitere kognitive Storungen sein konnen.

Il Zerebrovaskuldre Erkrankung

Zentrale fokal-neurologische Zeichen mit und ohne bereits erfolgtem
Schlaganfall und Zeichen einer relevanten zerebrovaskularen Erkrankung
in der Computertomographie oder der Magnetresonanztomographie. Als
relevant eingeschatzte zerebrovaskulare Lasionen (Verletzungen) im ra-
diologischen Befund an folgenden Lokalisationen:

Schlaganfille GroRgefaRbereiche:

— Beidseitig Arteria cerebri anterior (vordere Gehirnschlagader)

— Arteria cerebri posterior (hintere Gehirnschlagader)

— Superiore (obere) frontale (vordere) und parietale (zum Scheitel hin
gelegene) Wasserscheidengebiete
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— Parietotemporale und tempoparietale Assoziationszentren
KleingefaRerkrankungen:

— Basalganglien und frontale Marklagerlakunen

— Ausgedehnte periventrikulare Marklagerlasionen

— Beidseitige Thalamuslasionen

Ausmal:

GroRgefallasionen in der dominanten Hemisphare
Beidseitige hemisphdarische GrofgefaRlasionen
Leukoenzephalopathie mit einer Schadigung von 25% des Marklagers

Ill Eine Verkniipfung von lund Il

Definiert durch mindestens eine der drei folgenden Bedingungen:

Der Beginn der Demenz liegt innerhalb von drei Monaten nach einem
Schlaganfall.

Die kognitiven Funktionen verschlechtern sich abrupt.

Die kognitiven Defizite nehmen fluktuierend oder stufenweise zu.

Unterstlitzende Merkmale:

Frih auftretende Gangstérungen

Motorische Unsicherheit und haufige Stiirze

Blasenstorung (haufiger Harndrang, der urologisch nicht erklarbar ist)
Pseudobulbarparalyse (Léhmung der motorischen Hirnnervenfunktio-
nen)

Personlichkeitsstorungen und Stimmungsanderungen, Abulie (krank-
hafte Willenlosigkeit), Depression, emotionale Inkontinenz (ungewollte
emotionale AuRerungen), andere subkortikale Defizite

Frau B. mit Multi-Infarkt-Demenz bei Down-Syndrom

Frau B.ist 55 Jahre alt und schwer geistig behindert aufgrund eines Down-
Syndroms. AuBerdem leidet sie an einer angeborenen Herzerkrankung. Sie
wuchs bei ihren Eltern und mit einer jlingeren Schwester auf, besuchte eine
Schule und anschlieBend eine Werkstatt ftir behinderte Menschen (WfbM).
Als junge Erwachsene konnte sie in ganzen Sdtzen sprechen, sich tagstiber
selbst beschdftigen, mit Messer und Gabel essen, sich waschen und anzie-
hen. Sie war vollstédndig mobil und hatte keine Probleme mit Inkontinenz.
Im Alter von 30Jahren erkrankte sie an einer Depression. Rund zehn Jah-
re spater trat die Depression ein zweites Mal kurz auf und zwar nach einem
Gehirnschlag. Mit 46Jahren erlebte sie zum dritten Mal eine Depression. Sie
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hatte auch regelmdcbig Wutausbrliche, verbrachte deswegen zehn Monate
in einer psychiatrischen Klinik, in der sie nach einer weiteren Einweisung im
Alter von 40 Jahren wohnen blieb.

Dem ersten Gehirnschlag folgten fiinf weitere, die zu verschiedenen Zeit-
punkten zu sowohl einer Halbseitenldhmung rechts und zu einer Halbsei-
tenldhmung links ftihrten. Frau B. ist deshalb in ihrer Beweglichkeit stark
eingeschrdnkt. Sie hat zudem verschiedene transiente ischdmische Atta-
cken erlitten und auch eine Episode mit Ohnmachtsanfdllen. Bei Frau B. trat
im Alter von 46 Jahren eine Spdtepilepsie auf. Die epileptischen Anfdille
zeigten sich bis zu zweimal tdglich, werden medikamentés behandelt und
treten nun seltener auf.

Frau B. hat starkes Ubergewicht. Ihr Blutdruck war zu verschiedenen Zeit-
punkten bis zu 150 auf 100 hoch. Neben anderen Auffdlligkeiten zeigt ihr
Puls Extrasystolen und ein extra Herzton ist zu hdren. Ein vor Kurzem durch-
gefiihrtes EKG ist normal, ein EEG zeigt eine Zunahme in Theta- und Delta-
wellen. Eine vor drei Jahren erfolgte Computertomographie offenbarte
schwere zerebrale Schddigungen und eine Schrumpfung des Kleinhirns,
aber keine fokalen Ldsionen.

Nach ihrem zweiten Gehirnschlag im Alter von 47 Jahren ging die kogni-
tive Leistungsfdhigkeit von Frau B. zurlick. Dieser Abbau begann schrittwei-
se, mit Schwankungen von Tag zu Tag. Plotzlich auftretende Episoden mit
deutlicher Verwirrung wurden im zeitlichen Zusammenhang mit ihren Ge-
hirnschldgen beobachtet. Diesen Gehirnschidgen folgten leichte mentale
und kérperliche Verbesserungen, aber das Leistungsniveau vor dem Vorfall
wurde nicht mehr erreicht. Frau B. zeigte keine Personlichkeitsverdnde-
rungen, wurde aber zunehmend lethargisch, kommunizierte weniger und
musste beim Essen unterstlitzt werden, da sie Messer und Gabel nicht mehr
richtig benutzen konnte. Sie konnte sich nicht mehr selbst pflegen und nicht
mehr ihren Interessen, wie beispielsweise Stricken, nachgehen. Frau B.
schien im Laufe dieser Verdnderungen dennoch guter Stimmung zu sein.
Schliellich wurde sie aufgrund ihrer dann diagnostizierten Multi-Infarkt-
Demenz in eine andere Abteilung verlegt.

Ein Hinweis auf die Multi-Infarkt-Demenz von Frau B. ist ihre seit 16 Jah-
ren bestehende zerebrovaskuldire Erkrankung. Diese Erkrankung ging in den
vergangenen sechs Jahren mit einem Abbau in der kognitiven Leistungsfd-
higkeit mit starken, von Tag zu Tag auftretenden Schwankungen einher. Das
friihe Auftreten der epileptischen Anfdlle und auch das Ergebnis der Com-
putertomographie weisen auch auf eine Multi-Infarkt-Demenz hin. Zudem
sind die angeborene Herzerkrankung von Frau B. und ihr hoher Blutdruck
bekannte Risikofaktoren fiir eine Multi-Infarkt-Demenz. Ihr hoher Blutdruck
wurde jedoch bislang nicht behandelt (Collacott et al. 1994, 205ff).
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2.2.3 Gemischte Demenz

In der ICD-10 wird eine Demenzerkrankung als gemischte Demenz be-
zeichnet, wenn neurodegenerative und vaskulare Hirnveranderungen als
gemeinsame Ursache fur eine Schadigung vorliegen (im ICD-10: Foo.2).
Fir die gemischte Demenz werden von der International Working Group
(IWQ) folgende Kriterien vorgeschlagen (Dubois et al. 2010):

Kasten 2.3: Kriterien fiir die gemischte Demenz der IWG

A Fir das Vorhandensein der Alzheimer-Krankheit liegen klinische und
Biomarker-Hinweise vor.
— Es zeigt sich eine typische klinische Prasentation oder eine der aty-
pischen klinischen Prasentationen.
— Das As42 im Liquor ist erniedrigt und das Tau-Protein bzw. phospho-
rylierte Tau-Protein im Liquor ist erhoht oder es liegt ein positiver
Amyloid-Nachweis (mit PET) vor.

B Fir das Vorhandensein der gemischten Pathologie liegen klinische und
Biomarker-Hinweise vor.
— Fir eine vaskuldre Pathologie mussen die folgenden beiden Kriterien
vorhanden sein:
— ein anamnestisch bestehender Schlaganfall, fokal neurologische
Zeichen (oder beide) sowie
— ein auf einem MRT basierender Nachweis einer vaskularen Lasion,
die mit einem Schlaganfall korrespondiert, Mikroangiopathie, stra-
tegische Infarkte oder zerebrale Blutungen.
— Fir eine Lewy-Korperchen-Pathologie missen die folgenden beiden
Kriterien gegeben sein:
— eines der folgenden Zeichen — extrapyramidal-motorische Symp-
tome, frilhe Halluzinationen oder kognitive Fluktuation — sowie
— ein abnormaler Dopamin-Transporter im PET-Scan. Der Dopamin-
Transporter ist ein Protein der Zellmembran, welches den Trans-
port von Dopamin in die Zelle ermoglicht.

Es wird vermutet, dass die gemischte Demenz viel haufiger auftritt, als sie
diagnostiziert wird: Bei vielen alten Menschen lassen sich gleichzeitig die
fur die Demenz vom Alzheimer-Typ typischen Veranderungen wie auch
Schiadigungen an den kleinen Blutgefiffen im Gehirn finden. Dazu lassen
sich auch die Hirnverinderungen zihlen, wie sie bei den frontotemporalen
Lobirdegenerationen (Kap. 2.2.4) und der Lewy-Korperchen-Demenz
(Kap. 2.2.5) auftreten (Forstl/Kleinschmidt 2010).
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2.2.4  Frontotemporale Lobardegenerationen

Mit der Bezeichnung Lobdrdegeneration ist ein Abbau gemeint, der die
Gehirnlappen betrifft. Frontotemporal bedeutet, dass dieser Abbau im
Bereich der Stirn und der Schléfe, also im vorderen Hirnbereich, stattfin-
det. Bei den frontotemporalen Lobdrdegenerationen, die auch unter der
Bezeichnung Pick-Komplex bekannt sind, handelt es sich um neurodege-
nerative Demenzformen (im ICD-10: Fo2.0). Zu deren Ursachen und Ent-
stehungsbedingungen liegen erst wenige Erkenntnisse vor.

Die frontotemporalen Lobirdegenerationen beginnen im mittleren Le-
bensalter. Sie fallen auf durch eine frithe, langsam fortschreitende Ver-
anderung der Personlichkeit und den Verlust von sozialen Fihigkeiten.
Danach treten Beeintrichtigungen von Intellekt, Gedichtnis und Sprach-
funktionen auf, begleitet von Apathie, Euphorie und manchmal auch ex-
trapyramidalen Phinomenen. In der wissenschaftlichen Literatur werden
zwei Hauptformen der frontotemporalen Lobirdegenerationen unter-
schieden:

die Frontotemporale Demenz (FTD) mit fiihrender Wesensverande-
rung und

die primidr progressive Aphasie (PPA) mit den drei Formen nicht-
fliissige, agrammatische PPA, semantische PPA und logopenische
PPA.

Diese Formen sind vor allem in einem frithen Krankheitsstadium unter-
scheidbar. Die frontotemporale Demenz (FTD) tritt bei mehr als der Half-
te der an einer frontotemporalen Lobirdegeneration Erkrankten auf, die
nicht-flissige, agrammatische PPA bei weniger als einem Viertel der Er-
krankten und die semantische PPA ebenfalls bei weniger als einem Viertel.
Ist die Krankheit vorangeschritten gehen diese Formen ineinander tiber —
manchmal allerdings auch schon von Beginn an.

Diesen Formen ist gemeinsam, dass eine Degeneration in der Grof$hirn-
rinde, v.a. in den Stirn- und Schlafenlappen, stattfindet und dass sich Ei-
weiflpartikel, vorwiegend Tau-Proteine, ablagern. Bei einem Viertel der
Betroffenen sind auch Nervenzellschwellungen, sog. Pick-Zellen, und
kugelige Einschlusskorper, die sog. Pick-Korperchen, in den Nervenzellen
zu finden. In diesen Fillen spricht man von der Pick’schen Krankheit. Bei
den meisten Patienten finden sich unspezifische Hirnverinderungen mit
einem Verlust an Nervenzellen in den oberen Schichten der Hirnrinde.
Der Bereich im Gehirn, in dem die Zellen untergehen, bestimmt den Typ
der frontotemporalen Lobirdegeneration. Bei der frontotemporalen De-
menz findet der Zelluntergang offensichtlich in beiden Gehirnhilften statt,
bei der langsam progredienten Aphasie vorwiegend in der linken Gehirn-



