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THEORIE UND PRAXIS D>

Sprache und

Demenzerkrankungen

Hans Gutzmann

ZUSAMMENFASSUNG. Sprachstorungen treten im Verlauf einer demen-
ziellen Erkrankung haufig auf. Auspragung und Charakter sind bei den ein-
zelnen zur Demenz fithrenden Erkrankungen unterschiedlich. Bei der Alz-
heimer-Demenz als haufigster Demenzform gelten gelegentliche Wortfin-
dungsstorungen und eine weniger artikulierte und fliissige Sprache als friihe
Symptome. Im weiteren Verlauf wird die Sprache informationsdrmer, bleibt
dabei fliissig, so dass im Alltag keine EinbuBBen deutlich werden miissen. Bei
einer manifesten Demenz erfolgt eine Reduzierung auf einfache Sprachfi-
guren. Lesen und Schreiben bereiten zunehmend Probleme. Sprachverstand-
nisstorungen sind oft erheblich. Spater folgt oft der véllige Verlust einer
kohdrenten Sprache. Bei der Demenz mit Lewy-Korperchen sind allein die
Parkinson-dhnlichen Sprachstérungen charakteristisch. Die drei klinischen
Erscheinungsformen frontotemporaler Degeneration unterscheiden sich hin-
sichtlich des Leitsymptoms. Wahrend bei der frontotemporalen Demenz Ver-
haltensauffalligkeiten und Wesensanderung dominieren, sind semantische
Demenz und primar progrediente Aphasie im Wesentlichen durch komplexe
aphasische Stérungen charakterisiert.

Schlisselworter: Sprachstorungen — Demenz — Alzheimer — Lewy-Kérperchen — Pick-Komplex

Einleitung

Storungen der Kommunikation sind im Rah-
men des Voranschreitens von Demenzpro-
zessen haufig zu beobachten. In einer bri-
tischen Studie (Powell et al., 1995) wurde
die Wahrnehmung dieser Probleme durch
Angehodrige und Betreuer beleuchtet. Von
den Verhaltensweisen und Symptomen, die
bei mindestens der Hélfte der Demenzpati-
enten als erheblich kommunikationshinder-
lich beschrieben wurden, berihrten einige
Sprache und Sprechen. So wurden etwa be-
sonders das standige Wiederholen ein und
derselben Fragen, ein haufiges Abweichen
vom Gesprachsthema und das Vergessen des
Themas wéhrend des laufenden Gesprachs
als besonders belastend beklagt.

Arnold Pick berichtete bereits 1892 Uber Pa-
tienten, die klinisch gleichzeitig eine progre-
diente Aphasie und ein demenzielles Bild bo-
ten. Bei der Autopsie fanden sich Degene-
rationen in umschriebenen Bereichen des
Frontal- und Temporallappens. Sprech- und

Sprachstérungen bei Demenzerkrankungen
sind also seit mehr als hundert Jahren wis-
senschaftlich thematisiert, ohne dass diesen
Ansatzen lange Zeit systematischer nachge-
gangen worden ware.

Beziglich der Demenzerkrankungen stellt
sich das Bild in den letzten Jahren etwas
gunstiger dar. Sowohl im englischen (z.B.
Maxim & Bryan, 1996) als auch im deut-
schen Sprachraum (z.B. Schecker, 2003; Bul-
ler & Ptok, 2004) gewinnt das Thema der
Sprach- und Kommunikationsbeeintrachti-
gungen bei Demenzen an wissenschaft-
lichem Interesse (Gutzmann & Brauer, 2007).
Es ist aber nicht zu Ubersehen, dass immer
noch grundlegende Informationen Uber die
Haufigkeit von Sprach- und Sprechstorun-
gen bei unterschiedlichen Demenzformen,
ihre Manifestationscharakteristika im Verlauf
und die Verknupfung mit anderen neuropsy-
chologischen Symptomen nur ansatzweise
bekannt sind. Auch die unterschiedliche Ter-
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minologie bereitet Probleme. Schon die Fra-
ge, ob es sich beim demenziellen Sprachab-
bau um ein Phanomen handelt, auf das der
Begriff der Aphasie anzuwenden ist und das
befriedigend mit den erprobten Untersu-
chungstechniken abgebildet werden kann,
ist strittig.

Haufigkeit von Demenzen

Organische psychische Stérungen sind die
haufigsten psychiatrischen Erkrankungen im
Alter. Thre aktuelle Haufigkeit steigt in der
Gesamtbevolkerung deutlich an, weil im
Rahmen des demografischen Wandels die
Gruppe der Hochbetagten Uberproportional
zunimmt. Dieser Prozess betrifft besonders
die Demenzen, da sie in erster Linie Erkran-
kungen des hoheren Lebensalters sind. In
neuropsychologischen Tests zeigen 10-20%
der Altenbevolkerung kognitive Stérungen,
die auf eine strukturelle Schadigung des Ge-
hirns hinweisen (Petersen et al., 1997). Von
Patienten mit isolierten Gedachtnisstérun-
gen ohne Beeintrachtigung der Alltagskom-
petenz, die also die diagnostischen Krite-
rien flr ein demenzielles Syndrom nicht er-
flllen, entwickeln bis zu 50% im Verlauf der
nachsten funf Jahre eine demenzielle Erkran-
kung (Bowen et al., 1997). Trotz der prinzipi-
ell gegebenen Moglichkeit der frihen Identi-
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fizierung einer Risikogruppe, und somit auch
der Chance zur Friihdiagnose einer demen-
ziellen Erkrankung, wird die Mehrzahl der
Demenzen jedoch erst in mittelschweren bis
schweren Stadien diagnostiziert. Der Anteil
von Patienten mit ausgepragteren Demenzen
an der Bevolkerung liegt bei den 60-64-Jah-
rigen knapp unter 1% und verdoppelt sich
nach jeweils etwa 5 Altersjahren. Insgesamt
betragt die mittlere Pravalenzrate fir demen-
zielle Erkrankungen in der Uber 65-jahrigen
Bevolkerung 7,2% (Bickel, 1999). Aufgrund
der steigenden Lebenserwartung wird sich
die Anzahl der Demenzkranken bis zur Mit-
te des Jahrhunderts mindestens verdoppeln.
Der Anteil von Frauen liegt wegen ihrer ho-
heren Lebenserwartung und der Sterberate
der mannlichen Bevolkerung in den Weltkrie-
gen derzeit bei etwa 70 %.

Klinisches Bild

Die wesentliche Voraussetzung fir die Dia-
gnosestellung sind ein Nachlassen des Ge-
dachtnisses und Stérungen des Denkver-
mogens, die zu einer einschneidenden Be-
eintrachtigung der Aktivitdten des tdglichen
Lebens flhren. Eine Demenzerkrankung wird
aber nicht nur durch primar kognitive Sto-
rungen charakterisiert, vielmehr sind durch
das Krankheitsgeschehen auch solche Syste-
me wie Wahrnehmung, Affektivitat, Willen
und Personlichkeitsmerkmale beruhrt.

In der diagnostischen Klassifikation der Welt-
Gesundheits-Organisation  (ICD-10) (WHO,
1992) wird unter dem klinischen Begriff , De-
menz” eine mindestens 6 Monate anhalten-
de Gedachtnisstorung verstanden, die zu-
satzlich mit Defiziten des Urteils- und Denk-
vermogens einhergeht. Meist wird dem
Patienten, besonders aber den Angehdrigen,
im Alltag zuerst die Beeintrachtigung der
Merkfahigkeit deutlich. Es sind also zunachst
Gedachtnisinhalte betroffen, die nach Krank-
heitsbeginn erworben wurden.

Im Fortschreiten der Erkrankung werden zu-
nachst das Neu- und erst spater das Altge-
dachtnis sowie die Ordnung des Zeitgitters
betroffen. Neben der Gedachtnisstérung tre-
ten Denkstorungen auf. Zu ihnen zahlen ne-
ben Verlangsamung, Umstandlichkeit und
Zahflussigkeit des Gedankenablaufs auch
eine zunehmende inhaltliche Einengung,
ein Verlust der Abstraktionsfahigkeit und
eine Beeintrachtigung des Urteilsvermdgens.
Schon frih beklagt der Patient Konzentrati-
onsstorungen. Die Orientierung kann in viel-
faltiger Weise gestort sein, wobei in aller Re-
gel zuerst Probleme mit der kalendarischen
Ordnung auftreten.

Kommunikationsstérungen
gelten heute als haufiges
Frihsymptom von Demenz-
erkrankungen. Schon zu Be-
ginn einer Krankheit kon-
nen Sprachstérungen das
klinische Bild auf charakte-
ristische Weise pragen. Mit
zunehmendem  Krankheits-
verlauf nehmen Sprechver-
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B Abb. 1: Einteilung der Demenzen in Anlehnung an 1CD-10

mogen,  Sprachvermdgen
und Sprachverarbeitung der
Betroffenen immer mehr ab.
Es fallt ihnen zunehmend

schwerer, sich fur die Um-

Demenzerkrankung Anteil
Primdr degenerative Demenzen
® Alzheimer Typ (DAT) 50-60 %
® Demenz mit Lewy-Korperchen (DLK) 15 %
® Pick-Komplex (frontotemporale Lobardegeneration) <5%
Frontotemporale Demenz 70 %
(FTD):Semantische Demenz (SD): 20 %
Primar Progrediente Demenz (PPA): 10 %
Vaskuldre Demenzen 15 %
®  Multi-Infarkt-Demenz
® Strategischer Infarkt
Sekunddre Demenzen <10 %

welt verstandlich auszudri-
cken. Das fuhrt dazu, dass
Gedanken und Geflhle, die
bei Demenzkranken oft de-
pressiv. oder angstbesetzt
sind, Uber das wichtigste
Medium Sprache nicht mehr oder nur mit
grofRen Schwierigkeiten mitgeteilt werden
konnen.

Geflihle des Versagens und der Ohnmacht
konnen sich dadurch bei den Erkrankten ver-
starken und wiederum Auswirkungen auf ihr
Sprachverhalten haben. Nichtkognitive St6-
rungen wie Depressionen oder auch Wahn-
symptome sind bei Dementen auferordent-
lich haufig. Bei Querschnittsuntersuchungen
zeigten sich bei bis zu 90 % der Untersuchten
Stérungen in diesen Bereichen, im Langs-
schnitt ist praktisch bei jedem Patienten mit
fortschreitender Erkrankung mit solchen Sto-
rungen zu rechnen.

Alle diese Symptome beeinflussen neben der
demenziellen Kernsymptomatik auch das So-
zialverhalten des Patienten und stellen die
Selbstandigkeit zusatzlich in Frage. Die prak-
tische Alltagskompetenz ist aber nicht allein
eine Funktion der Hirnschadigung, sondern
wird mindestens im gleichen Umfang deter-
miniert durch die Reaktion der Umwelt auf
Hirnleistungsschwache und Personlichkeits-
veranderung.

® toxisch

[ ]
® infektios
[ ]

Abgrenzung einzelner
Demenzformen

Dem Demenzsyndrom liegt eine grofRe An-
zahl maoglicher Ursachen und Entstehungs-
mechanismen zugrunde, die zum Teil klinisch,
zum Teil in paraklinischen Untersuchungen
(Labor, cCT, MRT) erhebliche Unterschiede
aufweisen. Eine grobe Einteilung, wie sie
etwa in der ICD-10 verfolgt wird, erfor-
dert die Gliederung in primar degenera-
tive, vaskuldre, sowie sekundare Demenzen

metabolisch

Mangelzustand

(Abb. 1). Dies erscheint insofern sinnvoll, als
sich in diesen drei Gruppen unterschiedliche
Prozesscharakteristika und therapeutische
Strategien darstellen lassen, die eine diffe-
renzierte Betrachtung rechtfertigen.
Grundsatzlich gilt, dass ein Demenzsyn-
drom eine eindeutige diagnostische Zuord-
nung erfordert, um sinnvolle therapeutische
und prognostische Aussagen treffen zu kon-
nen. Unter primar degenerativen Demenzen
wird eine heterogene Gruppe von demen-
ziellen Erkrankungen zusammengefasst, die
neuropathologisch und pathophysiologisch
das Muster eines neurodegenerativen Pro-
zesses zeigen. Obgleich angesichts rascher
Fortschritte in der Beschreibung der zugrun-
de liegenden Mechanismen der demen-
ziellen Erkrankungen, insbesondere der De-
menz vom Alzheimer-Typ, hier zunehmende
Differenzierungen — besonders auf moleku-
larbiologischer Ebene — zu erwarten sind, er-
scheint der globale Begriff der , primar dege-
nerativen Demenzen” weiterhin nutzlich. Zu
dieser Gruppe zahlen insbesondere die De-
menz vom Alzheimer-Typ (DAT), die Demenz
mit Lewy-Korperchen (DLK) und die fronto-
temporale Demenz (FTD).

Die degenerativen Demenzformen, die vas-
kuldren Demenzen (VD) und das demen-
zielle Syndrom bei Normaldruckhydrocepha-
lus (NPH) machen zusammen Uber 90% al-
ler Demenzerkrankungen aus. Allein auf die
Alzheimer-Demenz entfallen etwa 60% al-
ler Erkrankungsfalle. Aufgrund uneinheitli-
cher Diagnosekriterien und der hohen Zahl
von Mischformen schwanken die Angaben
zur Haufigkeit der vaskuldren Demenz, die
die Folge vieler kleiner subkortikaler Infarkte
oder auch eines einzigen Schlaganfallsereig-
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nisses sein kann. Sie scheint die zweithau-
figste Form der demenziellen Erkrankungen
zu sein. An dritter Stelle finden sich mit einer
Haufigkeit von 15-20% Demenzen mit Le-
wy-Korperchen. Die Ubrigen Demenzformen
sind fur deutlich weniger als 10 % der Krank-
heitsfalle verantwortlich.

Sprachveranderungen
bei Demenzen

Sprachstérungen bei einer Demenz vom Alz-
heimer-Typ weisen viele Ahnlichkeiten zu ei-
ner Aphasie nach einer Ischdmie auf. Jedoch
gehen die Beeintrachtigungen des Kommu-
nikationsvermdgens weit Uber das hinaus,
was allein durch aphasische Symptome nach
lokalen Schadigungen erklart werden kann.
Bei einer Demenz vom Alzheimer-Typ sind
die Sprachstérungen komplexer und, durch
die gleichzeitige kognitive Einbufe, auch
umfassender. Nicht nur das Sprachverhalten
wird durch die Erkrankung beeinflusst, es lei-
det auch die kognitive Kompetenz, die die
Inhalte des zu Sprechenden festlegt. Die be-
obachtbare Sprache wird also durch zwei zu
unterscheidende Schadigungsprozesse ge-
formt.

Viele Untersucher benutzen den Terminus
+Aphasie” bei der Beschreibung der sprach-
lichen Defizite im Rahmen von Demen-
zerkrankungen sehr grofszligig. Manche
syndromorientierte Beschreibung von apha-
sischen Subtypen mag aber als rasche Orien-

B Abb. 2. Sprachveranderungen bei der Demenz vom Alzheimer-Typ

® Friihes Stadium
- Reduktion des Sprechtempos

- Wortfindungs- und Benennstérungen.

- Verlieren des ,roten Fadens”

- Textverstandnis bereitet Schwierigkeiten
- Missverstehen durch Unfahigkeit zur Abstraktion

- Verwendung von Floskeln

- Verstandnis semantisch eindeutiger Worter ungestort

o Mittleres Stadium

- Leseverstehen besser als Horverstehen
- Wortfindungsstérung im Kernwortschatz

- Wiederholungen

- Lesen und Nachsprechen komplexer Satze gestort

® Spates Stadium

Sprachproduktion und sprachunterstitzende Gestik

nimmt ab

- Phonematische Paraphasien, verbale Perseverationen

und Echolalien
- Sprachverstandnis nimmt ab

tierung und Charakterisierung einzelner um-
schriebener EinbufSen nitzlich sein. Es ist zum
Beispiel plausibel, die sprachliche Kommuni-
kationsstorung, die durch eine deutliche Ein-
schrankung beim Sprachverstandnis und bei
der Sprachproduktion, durch intaktes Wie-
derholen und das Auftreten echolaler Auto-
matismen gekennzeichnet und bei vielen Alz-
heimerpatienten zu beobachten ist, als trans-
kortikale motorisch-sensorische Aphasie zu
charakterisieren (Benke et al., 1990).

Der diagnostische Terminus ,progressive
Aphasie” fasst in Abgrenzung zu anderen
Demenzformen Syndrome zusammen, die
sich primdr oder lange Zeit ausschliefSlich als
aphasische Storungen ausdrlcken, und bei
denen die eine Demenz charakterisierenden
kognitiven Stérungen initial gar nicht oder
kaum in Erscheinung treten. Um Verwechs-
lungen und Missverstandnisse zu vermeiden,
ware eher der Terminus ,,Storung des Sprach-
verhaltens bei Demenz” (Romero, 1997) zur
Abgrenzung von Aphasien, die auf der Basis
akuter fokaler Lasionen auftreten, vorzuzie-
hen. Aber selbst mit dieser Differenzierung
kénnen Probleme auftreten. So ist sicher bei
Multinfarktdemenzen oft die Trennlinie zwi-
schen dieser spezifischen Demenzerkrankung
und der Situation, bei der ein nicht dementer
Patient eine Reihe von kleinen Insulten erlit-
ten hat, die in der Summe zu einer umschrie-
benen aphasischen Stérung fihren, kaum
scharf zu ziehen. Allerdings sind die Vorge-
hensweisen bei akut aufgetretenen fokalen
Lasionen einerseits und progredient verlau-
fenden  Sprachsto-
rungen andererseits
hinsichtlich der Art
und Weise der In-
tervention durchaus
unterschiedlich.

Im Folgenden soll
der Versuch unter-
nommen werden,
Stérungsmuster
fir einzelne dieser
Demenzen zu be-
schreiben.  Gleich-
wohl ist der As-
pekt der Beteiligung
von Sprachfunk-
tionen beim De-
menzgeschehen
nicht fur alle De-
menzformen auch
nur ansatzweise be-
friedigend beleuch-
tet.

- Sprache immer ungeeigneter zur Kommunikation
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Demenz vom Alzheimer-Typ

Die Demenz vom Alzheimer-Typ wurde zu
Beginn des letzten Jahrhunderts als eine Er-
krankung beschrieben, bei der es zu einer ir-
reversiblen, progressiven Stérung hoherer
kognitiver Funktionen auf dem Boden einer
Hirnpathologie kommt, die durch das mas-
sive Auftreten neuritischer Plaques und neu-
rofibrilldrer Bindel gekennzeichnet ist (Alz-
heimer, 1907). Zu den charakteristischen
Veranderungen des Gehirns zahlt der Unter-
gang von Neuronen, betont im Hippocam-
pus, dem Locus coeruleus sowie den tem-
poroparietalen und frontobasalen Rinden-
arealen.

In den letzten Jahren sind eine Reihe von ge-
netischen Risikofaktoren sowie zellularpa-
thologische Mechanismen beschrieben wor-
den, die auf mogliche Atiologien verweisen
und flr therapeutische Ansatze eine ent-
scheidende Bedeutung haben kdnnten. Trotz
des in den letzten Jahren zu beobachtenden
enormen Wissenszuwachses im Bereich der
Pathophysiologie der Erkrankung, der sich in
erster Linie genetischen und molekularbiolo-
gischen Untersuchungen verdankt, muss der
Entstehungsmechanismus der Demenz vom
Alzheimer-Typ weiterhin als ungeklart ange-
sehen werden.

Die Diagnose einer Alzheimer-Demenz ist
prinzipiell eine Ausschlussdiagnose. In der
ICD-10 wird neben dem Fehlen von Hinwei-
sen auf eine andere Krankheitsursache die
ErfUllung weiterer Kriterien verlangt. Dazu
zahlen neben einem demenziellen Syndrom
auch ein schleichendes Einsetzen und eine
kontinuierliche Verschlechterung der Symp-
tomatik. Ausgepragte neurologische Herd-
zeichen zu Beginn der Erkrankung sprechen
eher gegen diese Diagnose, konnen jedoch
im spateren Verlauf auftreten. Im Vergleich
zu den weniger aussagekraftigen allgemei-
nen externen und internen Atrophiezeichen
kann eine durch bildgebende Verfahren ge-
sicherte Atrophie des Hippocampus schon
frih im Verlauf diagnostische Bedeutung er-
langen.

Storungen der Sprachfunktion
im Friihstadium

Das friihe Krankheitsstadium ist gekennzeich-
net durch eine Reduktion des Sprechtempos,
durch Wortfindungs- und Benennstdrungen
(Abb. 2). In einem Gesprach kann es vor-
kommen, dass die Betroffenen den ,roten
Faden” verlieren, das Dialogthema vergessen
und haufig ganze Satzphrasen wiederholen.
Aufserdem liegen Schwierigkeiten des Text-
verstandnisses vor, auch kann ein so genann-
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ter Konkretismus auftreten, also ein wort-
liches Missverstehen durch eine Unfahigkeit
zur Abstraktion. Der Sinn von Sprichwértern
wie ,der Apfel fallt nicht weit vom Stamm”
kann nicht mehr metaphorisch erfasst wer-
den, es gelingt allenfalls noch eine Beschrei-
bung als Paraphrasierung des Sprichworts.
Auch das Verstandnis komplexer Satze ist ge-
stort, unabhangig davon, ob sie akustisch
oder schriftlich prasentiert werden, wobei
das Verstehen indirekter Inhalte und das Er-
fassen humorvoll-ironischer Brechungen so-
wie mehrdeutiger Worter und Satze beson-
ders schwer fallt. Das Verstandnis semantisch
eindeutiger Worter ist dagegen durchgangig
ungestort.

In diesem Krankheitsstadium kommt es hau-
figer zur Reduktion komplexer sprachlicher
Ausdrucksmittel und zur Verwendung von
Floskeln. Im Unterschied zu Aphasien nach
Ischdmie machen Patienten mit demen-
ziellem Syndrom zwar keine Fehler, sie pas-
sen vielmehr ihre Sprache vereinfachend an.
Es wird haufiger im Aktiv gesprochen, da das
Passiv oft nicht mehr verstanden wird. Es gibt
kaum Gliederungssignale, auf3erdem treten
Pronominalisierung (Ersatz von Nomen, No-
minalphrasen oder Satze durch Pronomen)
und Renominalisierung auf.

AuRerdem ist die Adaptation an den Kom-
munikationspartner gestort, so erzahlen die
Betroffenen etwa Geschichten, die der Ge-
sprachspartner nicht verstehen kann, weil
ihm der Kontext fehlt. Auf der grammatika-
lischen Ebene kommt es zu Schwierigkeiten
in der Anpassung linearer Reihungen (z.B.
,der Mensch tat... der Mensch tat.... Der
Mensch tat...") sowie zu grammatischen Re-
duktionen (Gress-Heister, 2003). Im norma-
len gesellschaftlichen Umgang missen da-
gegen noch keine EinbufRen deutlich werden
(Weiner et al., 2008).

Storungen der Sprachfunktion
im mittleren Stadium

Im mittleren Stadium kommt es zu einer zu-
nehmenden Anzahl von Wiederholungen
(von Satzphrasen, Wértern und Silben) bzw.
Prototypen (z.B. ,Bleistift” statt , Kugelschrei-
ber”). Auflerdem kommen Stérungen im
Horverstehen vor, wahrend das Leseverste-
hen noch erhalten bleiben kann. Wortfin-
dungsstorungen treten jetzt auch bei hau-
figer benutzten Wértern auf. Semantische
Paraphasien mit zundchst geringer Abwei-
chung zum Zielwort stellen sich ein. Mor-
phologisch-syntaktische Fehler etwa bei der
Zuordnung von Pronomen und der Produk-
tion komplexerer Satze fallen auf. Nebensat-
ze werden seltener gebildet. Immer haufiger

werden nur Satzfragmente formuliert. Gleich-
zeitig treten immer haufiger semantische Pa-
raphasien, Floskeln und Stereotypien so-
wie perseveratorische Wiederholungen auf.
Das laute Lesen komplexer Satze ist gestort,
das Lesen einzelner Worter dagegen noch
erhalten. Das Nachsprechen komplexer Phra-
sen und Séatze wird zunehmend fehlerhaft.
Die gesprachsunterstitzende Gestik nimmt
ab. Es kommt zu Sprachverstandnisstérungen
bei einzelnen Wortern und einfachen Satzen.
Das Verstehen von Schriftsprache kann dage-
gen noch besser erhalten sein. Vereinzelte In-
trusionen, etwa das Wiederholen der letzten
AuBerungen des Gesprachspartners, deu-
ten auf eine bereits ausgepragtere Kommu-
nikationsstérung hin. Die sprachliche Verar-
mung und die nicht seltene Reduzierung auf
einfache Floskeln und stereotype Redewen-
dungen fallen auch Dritten rasch auf.

Storungen der Sprachfunktion
im spaten Stadium

Im spaten Stadium nimmt die spontane
Sprachproduktion ab. Korrekte Benennungen
werden zunehmend unmaglich, die Sprache
verarmt zusehends, die Benutzung von Pro-
nomina ist zunehmend gestort. Phonema-
tische Paraphasien und verbale Perseverati-
onen werden immer haufiger, ebenso Echo-
lalien. Sprachunterstitzende Gestik wird
zunehmend vermisst. Das Sprachverstandnis
ist massiv gestort. Die Inhaltsentleerung der
Restsprache macht sie immer ungeeigneter
zur Kommunikation.

Demenz mit Lewy-Kdrperchen

Eine Demenz mit Lewy-Kérperchen kann an-
genommen werden, wenn nach mehrjahriger
Demenz-Entwicklung ein Parkinson-Syndrom
auftritt. Wenn dagegen die Demenz-Sympto-
matik erst nach langjahriger Parkinson Krank-
heit auftritt, weist dies auf das Vorliegen ei-
ner Demenz bei Morbus Parkinson (DP) hin.
In der Bildgebung weisen weder DLK noch
DP charakteristische Befunde auf.

Parkinson-Syndrome kdénnen sowohl ohne
erkennbare Ursache (idiopathisch als Parkin-
son-Krankheit) als auch symptomatisch und
im Rahmen anderer neurodegenerativer Er-
krankungen auftreten. Ursache der Parkin-
son-Krankheit ist ein Nervenzelluntergang in
Kerngebieten, die fir die Koordination der
Bewegungsablaufe verantwortlich sind. Die-
ser Prozess kann mit Hirnleistungsstérungen
einhergehen, die durch eine ausgepragte Ver-
langsamung der Denkablaufe gekennzeich-
net ist. Phonationsstérungen sind bei der
Uberwiegenden Mehrheit der Parkinson-Pati-
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enten in Form von monotonem, leisem, hy-
pernasalem Sprechen zu beobachten. Knapp
die Halfte zeigt Artikulationsstérungen im
Sinne einer hyperton-rigiden Dysarthrie auf.
Bei einer Untersuchung wurde deutlich, dass
nicht die Natur der kommunikativen Behin-
derungen selbst, sondern die dadurch ver-
ursachten Stérungen im Selbstkonzept so-
wie die Konsequenzen fur die Kommunika-
tion innerhalb und aufSerhalb der Familie die
grofte Belastung fur die Betroffenen darstel-
len (Miller et al., 2006).

Das Risiko, eine Demenz zu entwickeln, ist bei
der Parkinson-Krankheit 2- bis 4-mal héher
als in der Normalbevolkerung. Nach neuro-
pathologischen und zum Teil auch klinischen
Kriterien kdnnen die idiopathische Parkinson-
Krankheit von der Alzheimer-Demenz mit
Parkinson-Syndrom und der Demenz mit Le-
wy-Korperchen (DLK) unterschieden werden.
Hierbei finden sich in der Hirnrinde zusatzlich
zu den typischen Merkmalen der Alzheimer-
Krankheit Einschlusskorper (Lewy-Korper) in
zahlreichen Nervenzellen.
Neuropathologisch lassen sich diese De-
menzformen durch die Verteilung der Lewy-
Kérperchen (LK) differenzieren. Die Demenz
mit Lewy-Korperchen (DLK) ist eine haufige
Demenzform im Alter. An der Gesamtzahl
der Demenzen hat sie, geschatzt auf der Ba-
sis von Obduktionsserien, etwa einen Anteil
von 15-20% (Weiner, 1999).

Fluktuationen in der kognitiven Leistungsfa-
higkeit und immer wieder auftretende Be-
wusstseinsstérungen sind das charakteris-
tischste Kennzeichen der Demenz mit Lewy-
Korperchen. Ein Teil der Betroffenen weist
zunachst ausschliefSlich motorische Parkin-
son-Symptome auf. Etwa zwei Drittel der
Patienten berichten Uber visuelle Halluzina-
tionen oft szenischen Charakters. Die Diag-
nose kann wahrscheinlich gemacht werden,
wenn zwei von drei Kernsymptomen (fluktu-
ierende Kognition, visuelle Halluzinationen,
spontane motorische Stérungen wie bei
Parkinson) vorhanden sind (McKeith et al.,
2005).

Pick-Komplex (frontotemporale
Lobardegeneration)

Nachdem bereits vor mehr als 100 Jahren
von Amold Pick Uber Patienten berichtet
wurde, die klinisch gleichzeitig eine progre-
diente Aphasie und ein demenzielles Bild bo-
ten und bei deren Autopsie Degenerationen
in umschriebenen Bereichen des Frontal- und
Temporallappens gefunden wurden, wurde
diese Erkrankung bis vor kurzem fast wieder
Lvergessen”. Erst in den letzten Jahren wur-
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de dieses Krankheitsbild ,wiederentdeckt”
(Gustavson, 1987; Neary et al., 1998), auch
wurden klinische und neuro-pathologische
diagnostische Kriterien formuliert, wobei
davon auszugehen ist, dass die Lokalisation
der Atrophie im frontotemporalen Bereich
fur das klinische Erscheinungsbild wichtiger
ist als die feingewebliche Veranderung oder
genetische Abweichungen. Kertesz & Mu-
noz (1998) fassten eine grofere Gruppe fo-
kaler kortikaler Atrophien unter dem Begriff
des Pick-Komplexes zusammen. Hierzu zah-
len als klinische Erscheinungsformen neben
der frontotemporalen Demenz (FTD) die pri-
mar progrediente Aphasie (PPA) und die se-
mantische Demenz (SD). Weniger als 5% al-
ler Demenz-Patienten durften dieser Gruppe
zuzurechnen sein.

Die drei klinischen Erscheinungsformen fron-
totemporaler Degeneration unterscheiden
sich hinsichtlich des Leitsymptoms. Wahrend
bei der FTD Verhaltensauffalligkeiten und
Wesensanderung dominieren, sind SD und
PPA im Wesentlichen durch komplexe apha-
sische Storungen charakterisiert. Gemein-
same Kernsymptome sind ein schleichender
Beginn der Symptomatik und eine langsame
Progredienz der Erkrankung. Im cCT oder
MRT finden sich typischerweise Rindenatro-
phien der Frontal-, geringer auch der Tempo-
rallappen.

Frontotemporale Demenz

Die Frontotemporale Demenz (FTD) im en-
geren Sinn ist bei Patienten im mittleren Le-
bensalter nach der Alzheimer-Demenz die
haufigste Form einer primar degenerativen
Demenz. Etwa 209% aller Demenzerkran-
kungen vor dem 65. Lebensjahr drfte dieser
Gruppe zuzurechnen sein. Der Erkrankungs-
beginn liegt in der Regel zwischen dem 45.
und 70. Lebensjahr. Sie findet sich bei etwa
70 % aller Patienten mit einer Demenzerkran-
kung auf dem Boden einer frontotemporalen
Degeneration.

Die FTD ist gekennzeichnet durch einen Ver-
fall des Sozialverhaltens, durch verflachten
Affekt und fehlende Krankheitseinsicht (Abb.
3). Auffallig ist auch eine Veranderung der
Erndhrungsgewohnheiten.  Typischerweise
nimmt die Nahrungsaufnahme drastisch zu,
wobei eine klare Bevorzugung sufSer Speisen
zu beobachten ist. Aufféllig sind auch immer
wiederkehrende Verhaltensweisen (Perse-
verationen) und stereotype Bewegungsmu-
ster. Einschrankungen bei der Sprachproduk-
tion fallen zunachst als fehlende Spontanei-
tat und Wortkargheit auf. Gleichzeitig kann
es auch zu einem zwanghaften Nachspre-
chen (Echolalieren) von Woértern und Satzen

B Abb. 3: Veranderungen bei der Frontotemporalen Demenz (FTD)

® Veranderung der Erndhrungsgewohnheiten

- Zunahme d. Nahrungsaufnahme
- Bevorzugung sUfSer Speisen

® Perseverationen und stereotype Bewegungsmuster
e Einschrankungen bei der Sprachproduktion
- fehlende Spontaneitat und Wortkargheit
- zwanghaftes Nachsprechen (Echolalieren) von Worten und Satzen kommen,
- Wortfindungsstérungen und zunehmend semantische Paraphasien
- Bei weit fortgeschrittenem Krankheitsprozess dufSert sich der Patient spontan nicht
mehr und kann auch bei Ansprache kaum noch sprachlich reagieren

kommen, die der Gesprachspartner zuvor
geéuRert hat. Die echolalierten AuRerungen
erschliefRen sich nicht aus dem Kommunika-
tionszusammenhang und flhren zu Irritati-
onen beim Gesprachspartner. Wortfindungs-
stérungen und semantische Paraphasien er-
schweren die Kommunikation zunehmend.
Bei weit fortgeschrittenem Krankheitspro-
zess kann es zu Mutismus kommen. Der Pati-
ent aufRert sich spontan nicht mehr und kann
auch bei Ansprache kaum noch sprachlich
reagieren. Erst im spateren Verlauf erweisen
sich auch die Gedachtnisfunktionen als zu-
nehmend gestort. Je nach Bevorzugung ei-
ner Hirnseite beim atrophischen Prozess tre-
ten zundchst entweder die Sprachstérungen
(linksseitige Betonung der Atrophie) oder die
emotionalen  Auffalligkeiten (rechtsseitige
Betonung der Atrophie) in Erscheinung. Frih
kommt es zur Inkontinenz. Halluzinationen
sind nicht selten. Wenig beeintrachtigt blei-
ben Sinnesfunktionen und raumlich-kons-
truktive Leistungen.

Semantische Demenz

Die Semantische Demenz (SD) ist fur etwa
20% der Demenzerkrankungen bei fronto-
temporaler Degeneration verantwortlich. Die-
se Form zeichnet sich durch eine flissige,
aber inhaltsleere Sprache und einen zuneh-
menden Verlust des Sprachverstandnisses
aus. Im Gegensatz zur primar progredienten
Aphasie treten bei der SD semantische statt
phonematische Paraphasien auf. Verschie-
dene Wortfelder (z.B. Tiere und Pflanzen
im Gegensatz zu Werkzeugen) kénnen un-
terschiedlich stark betroffen sein. Die Pati-
enten schreiben nach phonologischen Krite-
rien und vernachlassigen die graphematische
Struktur der Worte. Dadurch entstehen Feh-
ler wie bei Kindern, die gerade Schreiben ler-
nen (,Schtern, Kohr” statt , Stern, Chor”).

Andere kognitive Stérungen wie Stérung
des Erkennens ehemals vertrauter Gesichter
(Prosopagnosie) und/oder visuelle oder tak-
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tile Objektagnosie kdnnen vorkommen. Cha-
rakteristisch sind ein intaktes Zuordnen von
Bildern und das ungestorte Abzeichnen, das
problemlose Nachsprechen einzelner Worter,
ein nahezu normales Vorlesen und das kor-
rekte Schreiben von Wortern, die nicht von
den regelmafsigen phonologischen Mustern
abweichen. Als unterstltzende Kriterien die-
nen weitere Sprech- und Sprachsymptome
wie Sprechdrang, das Ersetzen von weniger
haufigen Wortern durch geldufige, wodurch
Ubersimplifizierungen bis hin zu Sinnentstel-
lungen auftreten konnen, sowie lexikalische
Dyslexie/Dysgraphie bei gleichzeitigem Feh-
len von phonematischen Paraphasien. Das
Rechnen ist ebenfalls nicht gestort. Die Ver-
haltensstérungen kénnen als ,milde FTD"
gekennzeichnet werden: Verlust von Empa-
thie und Sympathie, eingeengte Interessen,
haufig Geiz. Erst im spateren Verlauf finden
sich gravierende Einschrankungen der prak-
tischen Alltagsbewaltigung im Sinne einer
ausgepragteren Demenzsymptomatik.

Primdr Progrediente Aphasie

Die Primar Progrediente Aphasie (PPA) ist
eine wenig bekannte Demenzform, die sich
durch eine langsam fortschreitende Stérung
der Sprache auszeichnet. Sie liegt als seltens-
te der drei Unterformen dieser Gruppe der
frontotemporalen Lobardegenerationen bei
etwa 10% der Erkrankungsfalle vor. Der Er-
krankungsbeginn liegt haufig in der sechsten
Lebensdekade, kann aber breit streuen. Erst-
mals wurde sie 1982 als Ausdruck eines fo-
kalen Degenerationsprozesses im linken Stirn-
lappen beschrieben (Mesulam, 2003). Die
Grinde fur die regionale Bevorzugung des
pathologischen Prozesses sind noch unklar.

Wahrend eine Stérung der Sprachprodukti-
on bei diesem Krankheitsbild immer vorliegt,
sind andere kognitive Bereiche nur gering be-
troffen. Verhaltensstérungen und Verande-
rungen im neurologischen Befund, wie sie
bei der frontotemporalen Demenz beobach-
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tet werden, treten nicht immer auf. Wenn sie
sich Uberhaupt manifestieren, stellen sie sich
erst deutlich spater als die Sprachstérungen
ein. Kernsymptome der Erkrankung sind eine
unflissige Spontansprache mit Agramma-
tismus, phonematischen Paraphasien und
Wortfindungsstérungen (Neary et al., 1998).
Oft sind Wortfindungsstérungen das erste
Anzeichen, wahrend das Sprachverstand-
nis initial erhalten ist. Die Patienten sprechen
zunehmend weniger, meist auch langsamer
und zeigen eine vermehrte Sprechanstren-
gung. Die zunehmenden Kommunikations-
stérungen wirken sich nachteilig auf die All-
tagsbewaltigung aus. Als unterstltzende di-
agnostische Kriterien gelten das Auftreten
einer Sprechapraxie sowie Sprechunfliissig-
keiten in Form von Stottern. Nachsprechen,
Lesen und Schreiben sind analog zur Spon-
tansprache betroffen. Ein Mutismus tritt erst
im spaten Stadium der Erkrankung auf. Diese
Patienten sind sich ihrer Defizite bewusst und
zeigen lange Zeit einen starken Leidensdruck
(s.a. Fallbeispiel S. 28).

Vaskulare Demenzen

Vaskuldre Demenzen sind bei Patienten un-
ter 65 Jahren in dhnlicher Haufigkeit zu fin-
den wie die Alzheimer-Krankheit. Bei alteren
Patienten dagegen nimmt ihre diagnostische
Wertigkeit ab. Es besteht eine recht enge Be-
ziehung zwischen dem Zustand der extra-
und intrazerebralen Arterien. Wahrend eine
gesicherte Arteriosklerose peripherer Ge-
falle nur bedingt Auskunft Uber die intraze-
rebralen Gefélle geben kann, muss ein arteri-
eller Hypertonus — neben dem Alter — als ein
primarer Risikofaktor fur eine vaskulare De-
menz gelten.

Eine Zeit lang wurden als strukturelles Kor-
relat der vaskularen Demenz in aller Regel
mehrere zerebrale Insulte jeweils meist nur
geringen Umfangs angesehen. Die hiervon
abgeleitete Bezeichnung ,Multi-Infarkt-De-
menz” (MID) galt als Synonym vaskularer De-
menzen Uberhaupt. Inzwischen weifs man,
dass eine solche Symptomatik zum Beispiel
auch nach nur einem ,strategischen” Territo-
rialinfarkt (z.B. im Bereich des Gyrus angularis
der dominanten Hemisphare) oder bei einer
diffusen vaskularen Schadigung der subkorti-
kalen weifsen Substanz auftreten kann. Einen
wesentlichen Beitrag zur klinischen Diagnose
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dieser Erkrankungen kénnen neuroradiolo-
gische Untersuchungsverfahren wie die kra-
niale Computertomographie (cCT) oder die
kraniale Magnetresonanztomographie (MRT)
leisten.

Eine vaskulare Demenz kann in seltenen Fal-
len bereits nach nur einer einzelnen ischa-
mischen Episode abrupt auftreten. Haufiger
findet sich eine allmahliche Entwicklung des
Syndroms. Vor Eintreten der eigentlichen De-
menzsymptomatik sind in der Regel einige
Prodromalsymptome wie Kopfschmerzen,
Schwindel und zuweilen auch transiente
ischamische Attacken zu beobachten. Hau-
fig wird Uber eine qualende Mudigkeit tags-
Uber und nachtliche Unruhezustande bis hin
zur Schlafumkehr berichtet.

Die nach diesen Prodromi auftretende psy-
chopathologische Symptomatik ist gekenn-
zeichnet durch mnestische Stérungen, die
besonders das Kurzzeitgedachtnis betreffen,
sowie affektive Storungen im Sinne einer Af-
fektlabilitat und -inkontinenz. Die Personlich-
keit des Erkrankten bleibt wohl zunachst bes-
ser erhalten als bei der Alzheimer-Demenz.
Depressive Verstimmungen, die durch die
lange erhalten bleibende Einsichtsfahigkeit
in die Natur der Erkrankung begrundet sein
mogen, sind haufig.
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Zu den Kriterien fUr die Diagnose einer vas-
kuldren Demenz, die sich in der Hauptsache
auf den klinischen, anamnestischen oder ra-
diologischen Nachweis einer zerebrovasku-
laren Erkrankung beziehen, kommt noch die
Forderung nach einem plausiblen zeitlichen
Zusammenhang zwischen dem Verlauf der
zerebrovaskularen Erkrankung und der Ent-
wicklung des demenziellen Syndroms. Ein
einheitliches Bild der vaskularen Demenzen
gibt es erwartungsgemaf nicht, daher sollte
vor allem auf das Vorliegen fokal-neurolo-
gischer Ausfalle geachtet werden (Roman et
al., 1993). Durch begleitende Aphasien kann
das Erkennen einer postischamischen de-
menziellen Erkrankung erschwert werden. So
kann man global aphasische Patienten mit
Hemiplegie, Hemianopsie und Apraxie kli-
nisch oder auch mit speziellen neuropsycho-
logischen Tests kaum so untersuchen, dass
die Diagnose VD zu stellen ist.

Fazit

Die unterschiedlichen Demenzerkrankungen
haben besonders in frihen und mittleren
Krankheitsphasen gut differenzierbare Einbu-
Ben kommunikativer Kompetenzen zur Fol-
ge. Spater nimmt die klinische Unterscheid-
barkeit dagegen deutlich ab. Andere inter-
venierende Variablen wie die pramorbide
sprachliche Grundkompetenz, die schulische
und berufliche Ausbildung auf der einen so-
wie erworbene sensorische Einbufen wie
Seh- und besonders Horstérungen auf der
anderen Seite Uberformen das klinische Bild
phasenweise betrachtlich. Unterschiede in
der sprachlichen Kompetenz sind also nicht
allein Konsequenz der Atiologie der Erkran-
kung, sondern in vergleichbarem Umfang
dem Krankheitsstadium sowie auch der indi-
viduellen Spracherwerbs- und Sprachkompe-
tenzbiografie geschuldet.

Die kommunikativen BemUhungen, die De-
menzkranken in allen Krankheitsstadien ernst
zu nehmen, sie zu stltzen und so lange wie
moglich zu stabilisieren, ist eine Aufgabe,
von deren Bewaltigung wir noch sehr weit
entfernt sind. Nichts liegt in dieser Situation
naher, als die notwendigen Kompetenzen zu
biindeln und das Gesamtproblem als Berufs-
gruppen Ubergreifende Herausforderung an-
zunehmen. Besonders Psychiatrie und Logo-
padie sind hier zu gemeinsamen Anstren-
gungen aufgefordert.
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Language disorders are frequent in the course of different dementing disorders. Subtle language deficits can be
detected early in the course of Alzheimer’s disease, starting with word-finding difficulties and hypofluency. In
later stages a greater number of lexical errors occur and articulation causes more problems. Finally global lan-
guage impairment to the point of semantic incoherence goes along with severe problems in reading and wri-
ting. In Lewy-body dementia Parkinson-like insufficiencies occur. Frontotemporal degeneration leads mainly to
behavioural problems whereas semantic dementia and primary progredient aphasia are characterised by speci-

fic and complex language impairments.
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