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DEMENZ MIT FOLGENREICHEN VERHALTENSSTORUNGEN

Fronto-temporale Demenz — Frontal-temporale lobare Degenerati on —
Morbus Pick

Zu den am meisten diskutierten seelischen, konkreter: neuropsychiatrischen Sto-
rungen unserer Zeit und Gesellschaft gehdren die Demenz-Erkrankungen. Da-
von nimmt die Alzheimer-Demenz den breitesten Raum ein, was das Medien-
Echo und eine nachvollziehbare Unruhe bei der &alteren Generation und ihrem
Umfeld anbelangt. Auch Forschung, Diagnose und Therapie haben hier ihren
Schwerpunkt.

Das qilt leider nicht fir eine Demenz-Form mit vor allem folgenreichen Verhal-
tensstorungen, fronto-temporale Demenz, fronto-temporale lobare Degeneration
oder einfach Morbus Pick genannt. Um was handelt es sich, wo liegen die Be-
lastungs-Schwerpunkte fiir Patienten, Angehérige und Betreuungs-Personal, wie
kann man diese zwar seltene, dann aber doch ungewdhnlich beeintrachtigende
Demenzform mdglichst frih erkennen und was lasst sich therapeutisch tun?

Dazu eine kurz gefasste Ubersicht auf der Grundlage gangigen Lehrbuch-
Wissens.

DEMENZ: ALLGEMEINE ASPEKTE

Die Demenz ist so alt wie die Menschheit, aber sie nimmt offenbar zu. Das hat
verschiedene Grinde, teils alters-bedingt (und damit ein letztlich akzeptables
Angebot), teils durchaus auch selber mitverursacht. Dabei muss man allerdings
verschiedene Demenzformen unterscheiden.

So gibt es so genannte sekundare Demenzformen, die auf verschiedene Grund-

krankheiten zuriickgehen. Beispiele: Gefalileiden (vaskulare Demenz), Parkinson-
Krankheit (neurologisches Leiden mit moéglichen Demenz-Folgen), Tumore und
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andere raumfordernde Prozesse, ja Kopfverletzungen, Autoimmun-Krankheiten
(z. B. Multiple Sklerose), entztindliche Erkrankungen sowie weitere, ja mehrere
Dutzend mdgliche Krankheits-Ursachen.

Und es gibt die primaren oder primar degenerativen Demenzen, unterteilt in die
am haufigsten vorkommende Alzheimer-Krankheit sowie eine Demenz-Form, die
erst in letzter Zeit starker in das allgemeine und mediale Blickfeld wegen ihrer
folgenreichen Verhaltensstérungen riickte. Gemeint ist die fronto-temporale De-
menz, frontal-temporale lob&re Degeneration oder einfach Morbus Pick genannt.

Nachfolgend deshalb zu Letzterem eine kurz gefasste Ubersicht. Grundlage ist
das Kapitel Frontotemporale lob&re Degenerationen der Professoren Dr. A. Kurz
und Dr. K. A. Jellinger in dem Fachbuch Demenzen — Grundlagen und Klinik der
Experten K. Beyreuther, K. M. Einhaupel, H. Forstl und A. Kurz im Thieme-Verlag,
Stuttgart 2002.

Im Einzelnen:
ALLGEMEINE ASPEKTE

Begriffe und Definition

- Begriffe: Der Begriff Demenz kommt vom Lat.: de = Wortteil mit der Bedeu-
tung ,weg, ab, herab“ sowie mens = Denkvermdgen, Verstand, Vernunft.

Unter fronto-temporal versteht man die frontalen und temporalen Gehirn-Teile,
vom Lat.: frontalis = das Stirnhirn sowie temporalis = das Schlafenhirn betref-
fend. Lobar kommt ebenfalls aus dem Lat.: lobus = Lappen, hier als Bezeichnung
fur einen Gehirnteil; Degeneration ist ein allseits gelaufiger Begriff aus dem La-
teinischen geworden. Morbus kommt wieder aus dem Lateinischen und heifl3t
Krankheit. Zum Eigennamen Pick siehe unten.

- Definition: Unter fronto-temporalen lobaren Degenerationen oder fronto-tem-
poralen Demenzen verstehen die Experten eine Gruppe von Erkrankungen des
Zentralen Nervensystems mit uneinheitlicher genetischer (Erb-)Grundlage und
einem verschiedenartigen morphologischen (Gewebestruktur) sowie klinischen
Erscheinungstyp, d. h. wie sich das Leidensbild &uf3ert.

Dabei lassen sich mehrere Gemeinsamkeiten erkennen, die ein mehr oder weni-
ger einheitliches Krankheitsbild rechtfertigen. Am auffalligsten (wenngleich lange
nicht ursachlich registriert, auch durchaus von arztlicher Seite) finden sich unge-
wohnliche Veranderungen der Personlichkeit, des Sozialverhaltens, ja der Sprach-
Produktion und der so genannten Exekutiv-Funktionen (s. spater). Im Gegensatz
dazu bleiben Gedachtnisleistung und Orientierungsfahigkeit relativ gut erhalten,
sehr im Gegensatz zu den anderen Demenz-Formen.
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Histopathologisch (krankhafte Gewebe-Strukturen) finden sich bevorzugt Veran-
derungen im Frontallappen (Stirnhirn) und Temporallappen (Schlafenlappen) mit
wechselnder Beteiligung der so genannten Stammganglien und gelegentlich auch
weiterer Gehirn-Areale, allerdings nicht von jenem krankhaften Ausmald, wie
es fur andere Demenz-Formen charakteristisch ist, besonders die Alzheimer-
Demenz.

- Historische und Klassifikations-Aspekte: Untersucht wurden diese - zum einen
schwer erkennbaren und zuordenbaren, zum anderen nicht so haufigen - krank-
haften Veranderungen bestimmter Gehirnfunktionen schon vor tber 100 Jahren
(Stichwort: ,unscharf gegen die Umgebung begrenzte Schrumpfung mit Nerven-
zellverlust und reaktiver Glia-Vermehrung ohne sonstige besondere Merkmale®).

Benannt wurde dieses Phanomen lange Zeit nach ihrem Erstbeschreiber, dem
Prager Neurologen Professor Dr. A. Pick als ,Pick-Atrophie“, also Gréf3en-
abnahme des Schlafen- und/oder Stirnlappens ohne sonstige arteriosklerotische
oder Alzheimer-typische Befunde. Selbst heute noch spricht man deshalb von
der ,Pick’schen Krankheit* (auch als Pick-Komplex bezeichnet).

Weitere Forschungsbefunde ergaben die Erkenntnis, dass die degenerativen
Prozesse des Stirn- und Schlafenlappens keineswegs immer auf den Kortex (die
Hirnrinde) beschréankt bleiben, sondern auch tiefer gelegene Bereiche in Mitlei-
denschaft ziehen kdnnen (z. B. in Fachbegriffen: Stammganglien und die Sub-
stantia nigra).

Was das wissenschatftliche Interesse inzwischen wieder verstarkt, ist nicht nur
das bemerkenswert haufige familiare Auftreten, sondern die vor allem jingeren
Betroffenen; und ein gegenuber der Alzheimer-Demenz oder anderen zerebro-
vaskularen (Gehirngefal3-)Krankheiten anderes Erkrankungs-Profil mit durchaus
eigenem Belastungs-Schwerpunkt. Erstaunlich auch die Vielfalt des Leidens-
bildes, wobei natirlich auch Uberlappungen und Verschmelzungen unterschied-
licher Storungen bericksichtigt werden muissen.

Haufigkeit — Alter — Geschlecht — Verlauf

Was haufig ist, ist haufig und fallt damit einfach 6fter und wohl auch eher auf.
Doch die fronto-temporalen lob&ren Degenerationen, also die fronto-temporale
Demenz oder der Morbus Pick, sind eine seltene Krankheit, fir das es bis vor
kurzem nicht einmal einheitliche Diagnose-Kriterien gab. Auf3erdem wird dieses
Leidensbild in seinen frihen Stadien vielfach nicht als organische Hirnerkran-
kung erkannt, sondern mit funktionellen Stérungen, Depressionen, manischer
Hochstimmung, Schizophrenie, Hysterie u. a. verwechselt. Und ist es schlief3lich
im fortgeschrittenen Stadium halbwegs zuordenbar, ist die Unterscheidung von
anderen Demenz-Ursachen, vor allem von der Alzheimer-Demenz, oft nicht si-
cher genug maoglich.
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Und deshalb werden solche Patienten auch (viel zu) selten an Spezialisten und
entsprechende Zentren Uberwiesen, so dass selbst bei ihnen keine adaquate
Haufigkeits-Einschatzung maoglich ist.

Das beginnt schon mit der Haufigkeit der Demenzen generell. Zum einen kursiert
die Zahl von weltweit rund 48 Millionen Betroffener, wobei fast 8 Millionen jahrlich
dazukommen sollen. Zum anderen schwanken aber letztlich die Angaben zwi-
schen 4 und 15/100000 Personen. Etwa zwei Drittel dieser Patienten haben die
erwahnte Alzheimer-Demenz (Einzelheiten siehe die entsprechenden Beitrage in
dieser Serie).

Mit einer fronto-temporalen Demenz sind aber ,,nur“ 5 bis 7 % aller Demenzformen
belastet. Dreiviertel davon zeigen daflr einen so genannten prasenilen Beginn
mit entsprechender Erst-Symptomatik zwischen dem 45. und 65. Lebensjahr.

Die Experten unterteilen dabei noch einmal in Patienten mit Verhaltens-Auffallig-
keiten (Fachbegriff: frontale oder Verhaltensvariante: 57 %) sowie primar pro-
gressive Aphasien, d. h. eine fortschreitende Sprachstorung (43 %).

Geschlechts-spezifisch lasst sich mit einiger Sicherheit sagen, dass die fronto-
temporale Demenz weder Manner noch Frauen bevorzugt, also beide Ge-
schlechter weitgehend gleich belastet.

Der durchschnittliche Krankheitsbeginn liegt bei rund 56 Jahren.

Die durchschnittliche Uberlebenszeit reicht von 2 bis 20 Jahren (im Mittel 8 Jah-
re), bei der sprach-belasteten Form zwischen 3 und 15 Jahren.

Ursachen

Jeder Zweite dieser Patienten hat eine so genannte positive Familien-Anamnese,
d. h. einen entsprechenden Fall im direkten erblichen Umfeld.

Uber die erbliche Belastung hinaus werden die Ursachen (Fachbegriffe: Atiolo-
gie, Pathophysiologie und Histopathologie) mit den heutigen modernen Mdglich-
keiten vor allem histologisch (fein-geweblich) und auf der biochemischen Ebene
der Neurotransmitter (Botenstoffe) gesucht. Einzelheiten dazu siehe die Fachlite-
ratur, wobei allerdings noch erheblicher Forschungsbedarf besteht.

ZUR SYMPTOMATIK DER FRONTO-TEMPORALEN DEMENZ

Das dementielle Leidensbild auf der Grundlage von fronto-temporalen Degenera-
tionen ist vor allem charakterisiert durch Veranderungen der Personlichkeit, des
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Sozialverhaltens und der so genannten Exekutiv-Funktionen (z. B. komplexere
geistige Fertigkeiten wie Planen, Regeln, Probleme l6sen, ferner geistige Flexibi-
litat usf.). Und dies bei relativ gut erhaltener Gedéachtnisleistung und Orientie-
rungsfahigkeit, was bei fortgeschrittener Alzheimer-Demenz nicht zu erwarten ist.

Die Symptome setzen - wie erwdhnt - meist in der 6. und 7. Lebensdekade ein,
selten jenseits des 70. Lebensjahrs. Zu Beginn werden sie in der Regel sogar
von den n&chsten Bezugspersonen nicht bemerkt, was die zutreffende Diagnose
naturlich hinauszogert. Der Verlauf erstreckt sich dann im Mittel Gber 8 Jahre.

Dabei lasst sich eine Einteilung in drei Stadien erkennen. Im Einzelnen:

e Anfangsstadium

Zu Beginn kénnen Depressivitat, Angstlichkeit, Ruhrseligkeit, Interessenverlust
oder hypochondrische Klagen das auf3ere Erscheinungsbild bestimmen. Das hat
zur Folge, dass verschiedene Diagnosen vermutet werden, wobei vor allem die
Verwechslung mit einer affektiven Stérung, sprich Depression naheliegt. Aller-
dings sind diese Gemiitsregungen eigentiimlich oberflachlich.

Im weiteren Verlauf kommt es dann doch zu spirbaren Veranderungen von Per-
sonlichkeit, Sozialverhalten und Sprache (s. spéater).

Bei manchen Betroffenen ist das Friith-Stadium auch durch Unruhe, Uberaktivitat,
l&ppisches Verhalten, Kritiklosigkeit und Rededrang gekennzeichnet. Hier bietet
sich deshalb irrtiimlich die Diagnose einer Manie oder wenigstens Hypomanie an
(submanisches Syndrom mit verdinnter Symptom-Auspragung).

Allerdings wirken die Betroffenen schon in diesem Stadium eher interesselos,
dumpf, gleichgiltig und von verminderter Aufmerksamkeit. Das wiederum kann
den Eindruck von Vergesslichkeit erwecken, weshalb vielleicht hin und wieder
auch an eine dementielle Entwicklung gedacht wird, aber als konkrete Demenz-
Diagnose nur selten im Raum steht.

Wichtig: Schon in diesem Anfangsstadium fehlt den Betroffenen jede Einsicht in
die erwdhnten zwischenmenschlichen Defizite, Personlichkeits- und damit Ver-
haltensdnderungen. Man kann nicht mit ihrer Unterstlitzung rechnen, wenn es
um die Klarung des ja ungewdhnlichen und langsam allseits irritierenden Verhal-
tens geht.

e Mittleres Erkrankungs-Stadium

Im mittleren Stadium des Leidens schreitet vor allem der intellektuelle Abbau fort.
Hier geht insbesondere die feinere Kombinations- und Urteilsfahigkeit verloren,
wahrend Gedachtnis, Orientierungsvermégen und praktisches Geschick weitge-
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hend unberthrt bleiben. Das erlaubt den Patienten einfache und routinemalige
Tatigkeiten noch lange problemlos auszufihren.

Die kognitiven (vom Lat.: cognoscere = erkennen) Beeintrachtigungen betreffen
vor allem die Steuerung des Verhaltens, die Aufmerksamkeit (Ausrichtung und
Dauer) sowie die Anwendung wirksamer Strategien bei der Lésung von Proble-
men, wie es friher weitgehend mdglich war.

Zusatzlich kbnnen Antrieb und Motivierbarkeit nachlassen; es dominiert nach und
nach eine vollige Gleichgultigkeit, was vor allem beim auf3eren Erscheinungsbild
und der personlichen Hygiene auffallt. Auch irritiert ein fortschreitender Verlust
der Wandlungsfahigkeit und der Vielfalt des sprachlichen Ausdrucks, einschliel3-
lich der bisher bevorzugten Verhaltensmuster, die alle irgendwie ,zu versanden
drohen®.

Im Weiteren werden die spontanen sprachlichen AuBerungen immer sparlicher,
oft auf stehende Redensarten eingeengt, die dazu noch standig wiederholt wer-
den. Manchmal stellt sich auch eine Mal3losigkeit beim Essen, Trinken und Rau-
chen ein, was friher nicht der Fall war.

Selten sind auf jeden Fall Halluzinationen (Sinnestauschungen, Trugwahrneh-
mungen) und Wahngedanken. Sie kbnnen aber vorkommen.

e Fortgeschrittenes Erkrankungs-Stadium

Im fortgeschrittenen Stadium sind die Patienten schlief3lich nicht einmal mehr zu
den einfachsten Tatigkeiten fahig. Sie missen geflttert werden, konnen kaum
noch gehen oder werden sogar bettlagerig.

Die Sprachvertdung schreitet meist bis zum volligen Mutismus (Sprachlosigkeit
trotz erhaltener Sprechorgane) fort.

Eigentumlich ist, dass die Aufmerksamkeit gegeniuber der Umgebung und eine
Grund-Anregbarkeit bis zum Ende erhalten bleiben kann.

Schlussfolgerung

So wie hier beschrieben, zusammengetragen aus den klinischen Erkenntnissen
von friher bis heute, handelt es sich jedoch um eine ideal-typische Krankheits-
Abfolge. Das hangt von verschiedenen Faktoren ab. Dazu gehdrt nicht nur die
Gehirn-Lokalisation des degenerativen Abbau-Prozesses, es zahlen auch Per-
sonlichkeitsstruktur, Umfeld und die psychosozialen Bedingungen dazu, die in der
psychosozialen Ruckbildung sehr unterschiedlich pragend ausfallen kdnnen.
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SPEZIELLE ASPEKTE

Nachfolgend deshalb eine etwas ausfihrlichere, wenngleich auch fachliche Dar-
stellung der einzelnen Symptome, um damit im Bedarfsfall zu konkreteren Er-
kenntnissen zu kommen. Grundlage ist auch hier das Kapitel Frontotemporale
lobére Degenerationen der Experten A. Kurz und K. A. Jellinger in dem Fachbuch
Frontalhirn-Syndrom aus dem Thieme-Verlag 2002.

Kognitive Stérungen

Auch das so genannte kognitive Profil der fronto-temporalen Demenz ist nicht
einheitlich, je nach neuro-degenerativem Befall von Frontal- und/oder Temporal-
lappen und weiteren abbau-gefahrdeten Hirnbezirken.

- Auffalligstes Merkmal ist die Stérung der erwahnten Exekutiv-Funktionen.
Hier geht es vor allem um das Abstrahieren, Planen, Problemlésen oder Organi-
sieren. Das macht sich sprachlich bemerkbar (Wort-Familien bilden), kann aber
auch das Sortieren oder Herausfinden betreffen, bis hin zur Kontrolle des eige-
nen Verhaltens. Die Fehler werden tbersehen und/oder nicht korrigiert. Entspre-
chende Test finden zuerst eine normale Intelligenz-Leistung, spater allerdings
einen deutlichen Abfall.

- Im Gegensatz zu den exekutiven Fahigkeiten sind die so genannten ,Werk-
zeug-Funktionen* wie Gedachtnis, Objekt-Erkennen, zeitliche und o6rtliche Orien-
tierung, konkrete Handlungseinheiten sowie optische Wahrnehmungs-Fahigkei-
ten gut erhalten. Verbale Gedachtnistests zeigen zwar keine durchschnittlichen
Ergebnisse, aber auch keine dramatischen Einbriiche. Dabei ist die Minderleis-
tung nicht durch die Unfahigkeit begriindet, neue Informationen zu speichern,
sondern durch Unaufmerksamkeit und die Schwierigkeit, geeignete Such-Strate-
gien anzuwenden.

Auffallig ist eine Neigung zur Perseveration (standiger Wiederholung), und zwar
sowohl sprachlich (s. u.) als auch bewegungs-mafig. Hier fallt vor allem die
Schwierigkeit auf, sich wechselnden Anforderungen zu stellen.

- Die Sprache ist jedoch in mehrfacher Hinsicht ungewohnlich: Im Frihstadium
kann sich dies in einem Rededrang auf3ern. Dann aber werden nach und nach
die spontanen AuRRerungen sparlicher und einférmiger. SchlieBlich schrumpft das
alles auf stdndig wiederholte Kommentare oder Rede-Floskeln, die oft nicht ein-
mal mehr der jeweiligen Situation entsprechen.

Im mittleren Stadium ist die Sprache durch Perseveration (s. 0.) und Echolalien
gepréagt, also zwanghafter Wiederholung von Woartern oder Satzen anderer Per-
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sonen. Die verbleibenden AuRerungen lassen sich allerdings miihelos vortragen,
das Sprachverstandnis bleibt erhalten.

- Fehler beim Lesen und Schreiben sind vor allem von mangelhafter Aufmerk-
samkeit und Selbstkontrolle beeintrachtigt. Im Spatstadium droht aber fast immer
ein Mutismus (Verstummen). Reime oder Lieder, also automatisierte sprachliche
Elemente, kdnnen jedoch durch Vorsagen oder Vorsingen noch abgerufen wer-
den.

Im Gegensatz zur Alzheimer-Demenz sinkt die sprachliche Leistung bei Patien-
ten mit fronto-temporaler Demenz rascher ab.

Verhaltensstérungen

Im frGhen erkennbaren Krankheits-Stadium fallt vor allem der Verlust von Inte-
resse, Antrieb und Initiative auf, was sich besonders in Gleichgultigkeit und in-
adaquaten sozialen Verhaltensweisen aul3ert.

Bei einem Teil drohen schon im Frihstadium Enthemmung, flache Euphorie (in-
haltsloses Glucksgefuhl), Reizbarkeit, Aggressivitat oder motorische (Bewe-
gungs-)Unruhe. Durch die Vernachlassigung personlicher Verantwortungsberei-
che kommt es zu Fehlleistungen in Beruf und Irritationen in Familie, Nachbar-
schaft und Freundeskreis. Die Normen des sozialen Verhaltens verlieren ihren
Einfluss. Das geht auf Kosten von Hoflichkeit, Rucksichtnahme und Schamge-
fhl. Hier kann es dann auch zu sexueller Distanzlosigkeit, Kaufhaus-Diebstahlen
und riskantem Verhalten im Stral3enverkehr kommen.

Ahnlich wie im sprachliche Ausdruck nimmt auch das Verhalten stereotype Zuge
an, gepragt durch feststehende tagliche Routinen. Das betrifft Mahlzeiten, Woh-
nungs-Absicherung (z. B. Ture abschlie3en), ja Spaziergange u. a. Solche einge-
fahrenen Bahnen werden vom Patienten ungern verandert und bei entsprechen-
den Anregungen nur mit Unmut und Verargerung beantwortet.

Bedeutsam ist auch die zunehmende Abhé&ngigkeit von au3eren Einflissen. Auf-
schlussreich die Neigung, die Bewegungen anderer Personen als Aufforderung
zu verstehen und sie nachzuahmen. Das Gleiche gilt flr die Tendenz, beim An-
blick eines Gegenstandes ihn sogleich benitzen zu wollen. Diese beiden Verhal-
tensweisen kommen isoliert oder in Kombination bei nahezu allen Patienten mit
frontalen Hirnschéadigungen vor, d. h. die Nachahmungs-Neigung vor der regel-
haften Nutzung.

Diese Abhangigkeit des Verhaltens von entsprechenden Stimulationen kann sich

auch auf die Nahrungs-Aufnahme erstrecken. Deshalb nehmen nicht wenige Pa-
tienten innerhalb kurzer Zeit erheblich zu.
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Die Libido lasst dafiir bei der Mehrzahl nach, wobei es auch gelegentlich eine
Zunahme des sexuellen Verlangens gibt.

Gemitsmalig wirken die meisten Betroffenen flach und unbeteiligt. Auch die
Mimik verliert an Lebendigkeit, was den irritierenden Gesamt-Eindruck noch ver-
starkt. Einfuhlungsvermdgen, Kontaktbedirfnis und Anteilnahme gehen vdllig ver-
loren. Aggressive Verhaltensweisen sind daftir aber selten.

Kdrperliche Auffalligkeiten

In korperlicher Hinsicht konnen relativ friih so genannte Primitiv-Reflexe auftre-
ten. Dazu gehoren beispielsweise Schnauz-, Greif- und Palmomental-Reflexe.
Einzelheiten siehe die entsprechende Fachliteratur.

Generalisierte ,gro3e“ Krampfanfélle sind jedoch selten. Als spéate neurologische
Symptome kénnen Rigiditat (Muskel-Steifigkeit), Tremor (Zittern) und Akinesie
(Bewegungs-Einschréankungen) behindern.

Zwischenmenschliche und Alltags-Probleme

Die Grundlagen der Alltags-Aktivitat sind bei der fronto-temporalen Demenz dafir
noch lange Zeit erhalten. Zwar finden sich gewisse Einschrankungen, vor allem
bei komplizierten Aufgabenstellungen, jedoch weit seltener und weniger ausge-
pragt als bei Alzheimer-Patienten vergleichbaren Schweregrades. Oder kurz:
Die Alltags-Kompetenz sinkt hier nur sehr langsam ab.

Insbesondere die einfachen und gleich bleibenden Abléaufe sind gegeniiber dem
geistigen Abbau bemerkenswert lange stabil. Selbst im fortgeschrittenen Stadium
konnen sich die Betroffenen selber ankleiden und ihre Mahlzeiten selbstandig
einnehmen.

Trotzdem sinkt die Alltags-Kompetenz bei fronto-temporaler Demenz rascher ab.
Das geht vor allem auf die so genannten ,pseudo-psychopathischen® Verhaltens-
weisen (s. 0.) zurlck, die grol3te Belastung fur das Umfeld. Mogliche Konse-
quenzen sind Scheidung, finanzielle Probleme und sogar die Lebensmudigkeit
von Familien-Angehoérigen.

DIAGNOSE UND DIFFERENTIAL-DIAGNOSE

Das Beschwerdebild der fronto-temporalen Demenz ist ausgesprochen vielge-
staltig. Vor allem ist es von manchen nicht-organischen (psychogenen = rein see-
lischen) Stérungen auf Anhieb bzw. lange Zeit kaum unterscheidbar. Das stellt
die rechtzeitige Diagnose vor erhebliche Schwierigkeiten, selbst die Experten.
Gleichwoh! gibt es inzwischen konkrete Diagnose-Kriterien, die in Wissen-
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schaftskreisen anerkannt sind und das rechtzeitige Erkennen erleichtern kénnen.
Im Einzelnen:

Wichtig ist die schon erwahnte Erkenntnis: Im Vordergrund des Leidensbildes
stehen nicht Leistungs-Einschrankungen wie bei den anderen Demenz-Formen,
sondern Veranderungen von Personlichkeit und Sozialverhalten. Bei einer leicht-
gradigen Auspragung und vor allem im Frihstadium treten sie bei der Ublichen
arztlichen Untersuchung oft nicht zutage. Hier muss die Fremd-Anamnese wei-
terhelfen, d. h. die Hinweise der nahen Bezugspersonen. Die Betroffenen selber
haben oft keinerlei Krankheits-Einsicht, schatzen ihre Fahigkeit zur Alltags-
Bewaltigung wirklichkeitsfremd ein und sind sich kaum dariiber im Klaren, welche
Belastungen sie ihrem Umfeld auferlegen.

Hier bringen jedoch ausftihrliche neuropsychologische Untersuchungen durchaus
weiter, einschliel3lich der Ublichen klinischen Kurztests, die allerdings bei der
fronto-temporalen Demenz ihren Grenzen haben. Dafir ist die bildgebende Dia-
gnostik Uberaus informativ. Spezifische Labortests gibt es gegenwertig noch nicht.

Diagnostische Kriterien

Einige klinische Merkmale und Ausschlussbedingungen helfen allerdings weiter.
Dazu gehoren nach allgemeiner Klinischer Erfahrung:

- Beginn vor dem 65. Lebensjahr.

- Bei rund der Haélfte aller Patienten finden sich in der Familien-Vorgeschichte
vergleichbare Erkrankungen unter den Verwandten 1. Grades.

- Der Krankheitsbeginn steht nicht in Zusammenhang mit zerebro-vaskularen
(Gehirngefal3-)Stérungen oder Schadel-Hirn-Traumata (,Kopfunfall).

- Als typische Symptom-Entwicklung gelten Veranderungen von Personlichkeit
und Sozialverhalten, denen sich allmahlich perseverierende (krankhaft fort-
dauernde) und enthemmte Verhaltensweisen sowie eine Verédung der Spra-
che hinzugesellen.

- Der korperliche Befund ist in der Regel normal, jedoch kdnnen frihzeitig Primi-
tiv-Reflexe (so genannte Schnauz-, Greif- oder Palmomental-Reflexe) auslos-
bar sein und es kann zur Inkontinenz kommen.

Dabei stitzen folgende Merkmale die Diagnose:

- Veranderung des Verhaltens: Nachlassen von personlicher Hygiene und Ver-
wahrlosung der aufReren Erscheinung; Starrsinn und erschwerte Umstellungs-
fahigkeit: Ablenkbarkeit und mangelndes Durchhaltevermdgen; Hyperoralitat
(Uberzogenes, ungesteuertes Genussverhalten) und Veranderung der Essge-
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wohnheiten; perseverierende und stereotype, fortlaufend gleiche Verhaltens-
weisen; Utilisations-Verhalten (,was bringt es mir, und zwar nur zu meinem
Nutzen®).

- Veranderung in der Kommunikation: sprachliche Aspontaneitat (Antriebslosig-
keit) und verringerte Sprachproduktion, aber auch Rededrang, sprachliche
Stereotypien (Wiederholungen), Echolalie (Nachsprechen fremder Wérter oder
Satze), Perseverationen (stdndige Wiederholungen), Mutismus (Sprachlosig-
keit) usf.

- Korperliche Befunde: Primitivreflexe, Inkontinenz, Akinesie, Rigiditat und Tre-
mor (Erklarung s. 0.), niedriger und labiler Blutdruck u. a. (Einzelheiten siehe
die entsprechende Fachliteratur).

- Neuropsychologische und technische Untersuchungsbefunde: deutliche St6-
rungen in Tests von Frontalfunktionen ohne schwere Amnesie, Aphasie oder
Wahrnehmungsstérung; EEG normal trotz klinisch eindeutiger Demenz; struk-
turelle und/oder funktionelle Bildgebung zeigt vorherrschende frontale und/oder
anterior temporale Auffalligkeiten (s. 0.). Auch hier siehe entsprechende Fach-
literatur.

Was kdnnte es sonst noch sein?

Differential-diagnostisch geht es vor allem um die Abgrenzung von zwei Krank-
heitsbildern, namlich affektive Stérungen (Depression oder Manie) sowie Alzhei-
mer-Demenz. Im Einzelnen:

- Das Leidensbild einer Depression kdnnen vortduschen: Interesselosigkeit, feh-
lende Anteilnahme, Antriebsmangel, Verlangsamung und verringerter sprach-
licher Ausdruck.

Dieser Eindruck verstarkt sich manchmal dadurch, dass im frihen Stadium
einer fronto-temporalen Demenz Perioden mit Stimmungslabilitat, Weinerlich-
keit oder auch hypochondrischen Beflrchtungen vorkommen. Allerdings geben
die Patienten weder ausgepragte oder langere Stimmungstiefs, noch Freud-
losigkeit oder gar Hoffnungslosigkeit an und sind nicht durch Selbstzweifel
oder Todeswiinsche gequélt, sondern bagatellisieren ihre Beschwerden und
haben keine Schlafstérungen.

- Den Eindruck einer manischen oder hypomanischen Stérung kann anderer-
seits durch das enthemmte, sorglose, situations-inadaquate, manchmal auch
l&ppische oder hyperaktive Verhalten erweckt sein. Dies vor allem dann, wenn
gleichzeitig ein Rededrang vorliegt. Im Unterschied zu einer Manie bestehen
jedoch weder reduziertes Schlafbedirfnis noch beschleunigtes Denken.
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Differential-Diagnose gegeniber Demenz vom Alzheimer-Typ:

Hier ist das wichtigste Unterscheidungs-Merkmal die friih einsetzenden Ver-
anderungen der Personlichkeit und des Sozialverhaltens, wahrend Gedachtnis-
leistung und Orientierungsfahigkeit relativ gut erhalten bleiben. Auch gibt es
weitere Differenzierungs-Moglichkeiten, vor allem was die Sprache anbelangt,
wobei jedoch - gesamthaft gesehen - trotz charakteristischer kognitiver Profile
und Verlaufsmuster mitunter so manche differential-diagnostische Unklarheiten
zu Uberwinden sind.

WEITERE KRANKHEITSBILDER IM RAHMEN DER FRONTO-TEMPO RALEN
LOBAREN DEGENERATIONEN

Schlie3lich mussen sich die Experten im Rahmen der fronto-temporalen Demenz
mit zumindest zwei weiteren Krankheitsbildern auseinandersetzen, die vor allem
differential-diagnostisch vor Probleme stellen kénnen. Dazu gehdren die progres-
sive Aphasie und die semantische Demenz. Diese sollen hier aber nur kurz und
in Begriffen der Fachsprache (siehe diese) angedeutet werden. Im Einzelnen:

Klinische Merkmale der progressiven Aphasie sind schleichender Beginn und
allmahliche Verschlechterung, eine nicht-flissige Spontansprache mit bestimm-
ten Merkmalen (z.B. Agrammatismus, phonematische Paraphasien, Wort-
findungsstérungen). Sprachlich und kommunikativ fallen auf: Stottern oder
Sprech-Apraxie, gestortes Nachsprechen, Alexie, Agraphie, Mutismus im fort-
geschrittenen Stadium. Die sozialen Fahigkeiten bleiben erhalten, zumindest
im frihen Stadium, wahrend im Rahmen eines fortgeschrittenen Leidens Ver-
haltensdnderungen wie bei der fronto-temporalen Demenz irritieren.

Zu den klinischen Merkmalen der semantischen Demenz gehoren schlei-
chender Beginn und allmahliche Verschlechterung. Die Sprachstdrung ist cha-
rakterisiert durch flussige, doch inhaltsarme Spontansprache und Verlust von
Wortbedeutungen, was sich schlief3lich in Stérungen des Benennens und des
Sprachverstandnisses sowie in semantischer Paraphasie auf3ert. Au3erdem
Stérungen des Objekt-Erkennens, d. h. Schwierigkeiten der Identifikation von
bekannten Gesichtern (Prosopagnosie) und/oder von Gegenstanden (assozia-
tive Agnosie). Sprache und Kommunikation sind gekennzeichnet durch Rede-
drang, idiosynkratrischen Gebrauch von Wértern, Ersetzen unvertrauter Worter
durch gelaufige sowie - zwischenmenschlich - Verlust der Einfihlungsfahigkeit
und des Mitgeflhls, Einengung von Vorlieben und auffallige Sparsamkeit.

Weitere Einzelheiten, vor allem was die Ubersetzung der erwahnten Fachbegriffe
anbelangt, siehe die entsprechende Fachliteratur.
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THERAPIE DER FRONTO-TEMPORALEN DEMENZ

Die Therapie der fronto-temporalen Degenerationen generell ist ein bisher weit-
gehend noch unerforschtes Gebiet - leider. Hier gibt es weder zur Pharmakothe-
rapie noch zu nicht-medikamentésen Behandlungsversuchen systematische Er-
fahrungen. Dabei wird die fronto-temporale Demenz noch am ehesten durch ei-
nige wenige Einzelfall-Berichte oder offene Behandlungsversuche beriicksichtigt.

Was kann man trotzdem tun? Im Einzelnen:

Pharmakotherapie

- Die pharmakotherapeutische Behandlung kognitiver Symptome (geistiger De-
fizite) gibt zu wenig Optimismus Anlass. Die Forschung bemiiht sich, die Fort-
schritte halten sich in Grenzen.

- Die pharmakotherapeutische Behandlung nicht-kognitiver Symptome berechtigt
zu etwas mehr Optimismus. Dazu gehdrt der Versuch mit bestimmten Anti-
depressiva, vor allem so genannter serotonerger Substanzen. Therapeutisches
Ziel sind dabei Impulsivitat, verandertes Essverhalten und zwangsahnliche
Symptome.

Bei Apathie kann die Behandlung mit so genannten Dopamin-Agonisten er-
folgreich sein. Beispiel: Gedachtnis, Aufmerksamkeit, Wortflissigkeit usw. Bei
Uberaktiven und enthemmten Patienten kbénnen niedrig dosierte Neuroleptika,
aber auch Carbamazepin die Kontrolle der problematischen Verhaltensweisen
erleichtern. Allerdings muss man hier bestimmte Nebenwirkungen tolerieren,
die so manche Symptome wieder verstarken kbnnen. Trotzdem wird man vor
allem bei Aggressivitat, Wahn, Angst und Reizbarkeit versuchen, mit diesen
Arzneimitteln etwas Milderung zu erreichen.

Konkrete Hinweise siehe die entsprechende Fachliteratur oder facharztliche
Empfehlungen.

Nicht-medikamentdse Therapie

- Die nicht-medikamentdse Therapie setzt sich vor allem aus folgenden Be-
handlungsversuchen zusammen: Aufklarung, problematische Verhaltenswei-
sen maglichst gering oder zumindest kontrollierbar halten, individuelle Beein-
trachtigungen und spezifische Beditrfnisse abklaren und mit dem Umfeld ab-
stimmen, Rauch- und Ess-Gewohnheiten kontrollieren, Tagesablauf strukturie-
ren, Umgebung einbinden, Aufgaben in kleine Schritte zerlegen, Handlungs-
plane aufstellen, aggressive Verhaltens-Ursachen klaren und neutralisieren,
ggf. ein systematische Belohnungs-System versuchen u. a.

Int.2-Demenz mit folgenreichen Verhaltensstérungen.d oc



14

Das kann sich besonders nach soziotherapeutischer Anleitung nach und nach
halbwegs befriedigend einspielen, braucht aber trotzdem vom Umfeld viel Frust-
rations-Toleranz, Geduld, Ausdauer oder - schlicht gesprochen - ,Nerven*.

Weitere Informationen zu diesem Themenbereich siehe auch die
entsprechenden Beitrage in der Sparte Psychiatrie heute in dieser Internet-Serie

http://www.volker-faust.de/psychiatrie

Int.2-Demenz mit folgenreichen Verhaltensstérungen.d oc




