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Atiologie von
Demenzerkrankungen

3-10% Lewy-
Korperchen-
Demenz

1-8% Andere,
seltene
Demenzen

3-18%
Frontotempo-
rale Demenz

5-20%
Gemischte
Demenz

15-25%
Vaskulare
Demenz

Doblhanmmer et al. Geriatric Mental Health Care 2013
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Klinische Typen der Demenzen GESUNDHEIT NORD

KLINIKVERBUND BREMEN

Kortikale Demenz:
Teilleistungsstorungen (,Werkzeugstorungen®)
- Aphasie, Apraxie, mnestische Defizite, gestOrte

Visuokonstruktion

Subkortikale Demenz:
- Stérungen des Antriebs, psychomotorische Verlangsamung,

Aufmerksamkeitsstérungen
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Kortikale Demenz:
Teilleistungsstorungen (,Werkzeugstorungen®)
- Aphasie, Apraxie, mnestische Defizite, gestOrte

Visuokonstruktion

Subkortikale Demenz: 49 0

- Stérungen des Antriebs, psychomotorische Y [angsamung,
Aufmerksamkeitsstérungen

Frontale Demenz:
Verhaltensveranderungen, planerisches

Handeln, Storungen des Sozialverhaltens,
disinhibiert, exekutive Funktionsstorungen




Frontotemporale
Lobardegenerationen eV ERE NG, GREFIR

Klinische Unterscheidung von zwei Subtypen:

1. Frontale- oder Verhaltensvariante @
2. Sprachvarianten (PPA) & ‘;i‘i

Nicht-flussige Aphasie

Fliissige, semantische Aphasie
(Semantische Demenz)

Logopenische Aphasie: Grammatikalisch korrekt,

Benennen und Wortbedeutung gut, V.a. unkorrektes Nachsprechen

Atiologie: verbale anterograde Amnesie



Frontotemporale
Lobardegenerationen eV ERE NG, GREFIR

— ,,fokale Demenzen*
— 5-15 % aller Demenzerkrankungen aber...

— 45-75% aller Pat. mit prasenilem Beginn (45. - 65.
Lj.)

— 20-50% positive Familienanamnese fur Demenz

— Monogenetische Atiologien sehr selten

— 577% bvFTD und 43% PPA

Wallesch & Forstl, 2012



Frontotemporale
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Mesulam et al., 2001; Gorno-Tempini et al., 2011, Witt et al., 2012




Primar-Progressive Aphasie?
Allgemeine Kriterien NGV ERSLING SRLFIEN

1. Klinische Leitsymptomatik 1. Andere primar- —
einer Sprachstorung... neurodegenerative Erkrankung
2. ..welche der Hauptgrund fiir erklart die Symptome besser.
alltagsrelevante Defizite 2. Andere nicht primar-
(ADL) ist... neurodegenerative Erkrankung
3. ..und als initiales Symptom erklart die Symptome besser
aufgetreten ist. (insb. Stroke, entzundliche

Genese, Tumor)

Gorno-Tempini et al., 2011, Mesulam et al., 2001



1. Non-fluent primary progressive
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1. Non-fluent primary progressive
aphasia (nfPPA) e LI IVERSUND BRENER

Leitsymptomatik:

e Nichtfliissige Spontansprache (=wenige Worter in der
Spontansprache)

e mit Agrammatismus (= syntaktische Fehlstellungen und
Vereinfachungen, extrem kurze Satze, Defizite im
Verstandnis komplex-grammatikalischer Strukturen)

e und/oder sprechmotorische Storungen (angestrengtes,
stockendes Sprechen mit fehlender Prosodie, sprachlichen
Entstellungen und sprachlichem Suchverhalten =
Sprechapraxie) und/oder bukkofaziale Apraxie.



1. nfPPA - Unterstiitzende Merkmale cesunoHeTNoORD

KLINIKVERBUND BREMEN

— Semantisches Wortwissen, Nachsprechen (mehrsilbige
Wortern), Sprachverstandnis fur einfache Grammatik
erhalten

— Betone Atrophie im linken posterioren Frontallappen
(Inselregion / Broca-Areal)

Schroeter et al., 2007

— Ca. 70% entwickeln im Verlauf Verhaltensauffalligkeiten
wie bvFTD (FTLD-tau Pathologie)



3. Semantic variant primary
. . GESUNDHEIT NORD
progressive aphasia (svPPA) KLINIKVERBUND BREMEN

Leitsymptomatik

Fluissige Spontansprache, haufig inhaltsarm mit
Wortfindungsstorungen, Umschreibungen, semantischen
Paraphasien

Gestortes Benennen und gestortes Verstandnis einzelner
Worter aufgrund einer semantischen Gedachtnisstorung
(= Weltwissen und Kontextwissen zu Objekten, Begriffen
gestort)

Kein Agrammatismus, keine Sprechapraxie (=sprachliches
Suchverhalten)



3. Semantic variant primary
. . GESUNDHEIT NORD
progressive aphasia (svPPA) KLINIKVERBUND BREMEN

Gestortes Objektwissen (zu seltenen Wortern)
Erhaltenes Nachsprechen (Zahlen, Satze und mehrsilbige
Wortern)

Dyslexie oder Dysgraphie

Bilateral anteriore (ventrale) Atrophie des
Temporallappens

el 1

0.015

Schroeter et al., 2007 0.008

80% der svPPA Pat. haben ein FTLD-TDP43 Pathologie. Sehr
geringe Pravalenz fur Verhaltensauffalligkeiten.



Frontotemporale
Lobardegenerationen eV ERE NG, GREFIR

Klinische Unterscheidung von zwei Subtypen:
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Nicht-flussige Aphasie

Fliissige, semantische Aphasie
(Semantische Demenz)
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Benennen und Wortbedeutung gut, V.a. unkorrektes Nachsprechen

Atiologie: verbale anterograde Amnesie



2. LogopeniC'Val"iant primary GESUNDHEITNORD
progressive aphasia (IVPPA) KLINIKVERBUND BREMEN

Leitsymptomatik

— Spontansprache nicht-flussig jedoch fliissiger als bei der
nfPPA (=mittlere Anzahl Worter/Minute) (Ash et al., 2013)

— Und/oder Wortfindungsstorungen im freien Abruf und beim
Benennen

— Gestortes Nachsprechen von vielsilbigen Wortern,
Zahlenspannen und Satzen aufgrund von Defiziten im
phonologischen Arbeitsgedachtnis (= unabhangig von der
grammatischen Struktur)



2. IlvPPA - Unterstutzende Merkmale  cesunoHeTNorD

KLINIKVERBUND BREMEN

— Semantisches Wortwissen, grammatisches Verstandnis
erhalten

— phonologische Paraphasien (=Krommel statt ,,Trommel*)

— Betone Atrophie in linken posterior temporalen
(perisylvische Region) und parietalen Bereichen.

— Keine Verhaltensauffalligkeiten (> 80% AD)



Differenzierung aphasische Storungen cesunpHeTNORD

KLINIKVERBUND BREMEN

Vorschlag - Klinisch-neurologische Untersuchung

| Spontansprache Nicht-fliissig? Spontansprache Fliissig?
|| Sprechapraxie? Nachsprechen? Benennen?
(Nicht-fliissige h q.ogopenische \( Semantische h
Variante Variante Variante
FTLD FTLD
- I _/ \Alzheimerpathologie J \_ I Y,
Il Agrammatismus? Anterograde Amnesie? Gestortes

Objektwissen?



Sinnvolles diagnostisches Vorgehen bei
prasenilen dementiellen Syndromen GESUNDHEITNORD

KLINIKVERBUND BREMEN

- Klinischer Eindruck!
- Fremd- und Familienanamnese (Frontal Behavioural Inventory, FBI)

- Neuropsychologische Kurztests MMSE o. DemTect, MOCA,
Uhrentest

- Ausfuhrliche neuropsychologische Diagnostik
- Strukturelle Bildgebung? MRT, ggf. KM

- Laborchemische Untersuchungen? Basisdiagnostik nach S3-
Leitlinie plus Anti-TPO- und Anti TG-AntikGrper

- Liquor? Basisdiagnostik, ,Demenzmarker”, Antineuronale AK
- Erweilterte Bildgebung?

NORMAL AGING ALZHEIMER'S
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MRT bei FTLD

GESUNDHEITNORD
KLINIKVERBUND BREMEN

Behaviorale Form

Frih: bifrontale Atrophie

Spater: fronto-temporale
Atrophie

Semantische Demenz

Atrophie des anterioren
Temporallappens, zumeist
beidseits (Temporalpole)

Primar progressive
Aphasie

Perisylvische Atrophie
(Inselrinde und hinterer
Temporallappen),
einseitig, oft links betont

Typische MRT-Befunde der drei Pragnanztypen der FTLD.




Sinnvolles diagnostisches Vorgehen bei
prasenilen dementiellen Syndromen GESUNDHEITNORD
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- Klinischer Eindruck!
- Fremd- und Familienanamnese (Frontal Behavioural Inventory, FBI)

- Neuropsychologische Kurztests? MMSE o. DemTec, MOCA,
Uhrentest

- Ausfuhrliche neuropsychologische Diagnostik
- Strukturelle Bildgebung? MRT, ggf. KM

- Laborchemische Untersuchungen? Basisdiagnostik nach S3-Leitlinie
plus Anti-TPO- und Anti TG-AntikOrper

- Liquor? Basisdiagnostik, ,Demenzmarker”, Antineuronale AK
- Erweilterte Bildgebung?

- Genetik?  Bei praseniler Alzheimer-Demenz: Jal!
PSEN1 — APP — PSEN2
Bei FTLD: Nein!

— Overlap mit ALS! ALS-Demenzkomplex-Erkrankung
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