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Alles, was man gemeinhin Vergangenheit nennt,
ist im Grunde nur eine leiser und dunkler gewordene Art
von Gegenwart.

GERTRUD VON LE FORT

Vorwort und Danksagung

Als Alois Alzheimer zu Beginn des 20. Jahrhunderts einen vermeintlich selte-
nen Fall priaseniler Demenz mit ausgepriagten Werkzeugstérungen und charak-
teristischer Hirnpathologie beschrieb (Auguste D.; Alzheimer, 1906), ahnte er
vermutlich nicht, dass der spiter von Emil Kraepelin nach ihm benannte Mor-
bus Alzheimer hundert Jahre spiter als bedrohlichste Alterskrankheit gelten
wiirde. Damals wusste man noch nicht, wie hédufig neurodegenerative und
vaskuldre Veridnderungen des Gehirns insbesondere im hoheren Lebensalter
sind, und niemand konnte sich zu jener Zeit wohl vorstellen, wie sehr die all-
gemeine Lebenserwartung im Laufe des gerade angebrochenen Jahrhunderts
noch steigen wiirde.

Tatsdchlich hielt man die Alzheimer-Krankheit jahrzehntelang fiir eine neu-
rologische Spezialitit, eine seltene prisenile Hirnanomalie mit todlichem Ver-
lauf, ohne Verbindung zu den natiirlich auch schon damals bekannten geistigen
EinbuBen vieler dlterer Menschen, die man fiir normal und unvermeidlich hielt.
Erst Mitte der 1970er Jahre erkannte man in der von Alzheimer beschriebenen
Hirnpathologie eine Erkrankung, die mit steigendem Lebensalter immer hiufi-
ger auftritt. Damit begann die intensivere Erforschung nicht nur der ,,Demenz
vom Alzheimer-Typ*, sondern auch anderer Formen der Demenz und der ihnen
zugrunde liegenden Ursachen. Heute ist die Demenzforschung eines der aktivs-
ten Felder der klinischen Neurowissenschaften, und immer mehr Neurologen,
Psychiater und Neuropsychologen! sind mit der Diagnostik und Behandlung
der verschiedenen, zur Demenz fiihrenden Erkrankungen beschéftigt.

Gegenwirtig gibt es in Deutschland etwa 1.4 Mio. Demenzkranke, weltweit
etwa 35.6 Mio. Die direkten und indirekten jidhrlichen Krankheitskosten werden
hierzulande auf 42.6 Mrd. Euro und weit tiber 600 Mrd. US-Dollar weltweit
geschitzt (Bickel, 2012). Damit gehdren die Demenzen schon heute zu den
hiufigsten und kostenintensivsten Erkrankungen im hoheren Lebensalter. Auf-
grund der demografischen Verdnderung unserer Gesellschaft mit einem immer
hoheren Anteil dlterer Menschen bei gleichzeitig sinkenden Geburtenraten
(Statistisches Bundesamt, 2009) wird sich diese Problemlage noch verschérfen.
Seridse Schitzungen gehen von einer Verdoppelung der Krankenzahlen bis zum
Jahr 2050 aus — eine schwere Biirde fiir immer mehr Menschen und eine der
grofiten gesundheitsokonomischen Herausforderungen fiir unsere Gesellschaft.

1 Zur besseren Lesbarkeit werden stets ménnliche Berufsbezeichnungen und Pronomina
verwendet. Gemeint sind immer Personen beiderlei Geschlechts.
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Betroffen sind nicht nur die Patienten selbst. Auch Ehepartner, Verwandte,
Freunde und Kollegen tragen an den Folgen der Erkrankung. Dies gilt insbe-
sondere fiir die ndchsten Angehorigen, die nicht nur die hidusliche Betreuung
und Pflege leisten, sondern auch Abschied von ihnen nahe stehenden Menschen
nehmen miissen. Erschopfungszustinde, Depressionen und psychosomatische
Storungen sind hiufige Folgen dieser besonderen Belastung.

Die Erforschung, Diagnostik und Behandlung der Demenzen hat in den
letzten Jahren einen solchen Aufschwung genommen, dass von einem schmalen
Reihenband wie diesem keine erschopfende Darstellung auch nur der neuro-
psychologischen Aspekte erwartet werden kann. Wir beschrinken uns daher
auf die beiden wichtigsten Demenzformen, die Alzheimer-Demenz und die
vaskuldren Demenzen, sowie auf die in den letzten Jahren verstirkt beachteten
Demenzen infolge frontotemporaler Lobirdegenerationen, fiir die an manchen
Orten bereits Spezialambulanzen eingerichtet wurden. Die Demenz mit Lewy-
Korperchen (Collerton, Burn, McKeith & O’Brien, 2003; Forstl & Calabrese,
2004) kann hier ebenso wie die Vielzahl sonstiger, seltener Demenzformen
(Lang, 2012; Schulz, 2002) nur gestreift werden. Aus der Gruppe der substanz-
induzierten Demenzen wire zumindest die alkoholinduzierte Demenz ein-
schlieBlich des Korsakow-Syndroms zu behandeln gewesen. Zur Neuropsycho-
logie der Alkoholabhiéngigkeit ist in dieser Buchreihe jedoch ein separater Band
bereits erschienen (Scheurich & Brokate, 2009).

Unser Dank gilt allen Kolleginnen und Kollegen, mit denen wir iiber die
Jahre am intensivsten die verschiedenen Aspekte der Demenzen in Forschung
und Praxis diskutieren durften, insbesondere Stefanie Baron, Horst Bickel,
Linda Clare, Janine Diehl-Schmid, Michael Ehrensperger, Hans Forstl, Andreas
Kruse, Klaus-Peter Kiihl, Alexander Kurz, Esme Moniz-Cook, Andreas Monsch,
Friedel Reischies, Barbara Romero, Maria Schefter, Angelika Thone-Otto so-
wie Bengt Winblad. Nicht zuletzt gilt unserer Dank allen beteiligten Mitarbei-
terinnen und Mitarbeitern des Hogrefe Verlages, allen voran der zustindigen
Lektorin, Frau Kathrin Rothauge.

Berlin und Miinchen, im Juni 2014
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1 Demenzsyndrome: Beschreibung und
Epidemiologie

1.1 Definition und Einteilung der Demenzen

Die derzeit giiltigen diagnostischen Klassifikationssysteme ICD-10 (Dilling,

Mombour & Schmidt, 2005) und DSM-IV-TR (SaB, Wittchen, Zaudig & Hou-

ben, 2003) definieren Demenz (von lat. dementia =ohne Verstand) zunidchst  Begriffsdefini-
allgemein als psychopathologisches Syndrom aus einer erworbenen Storung ~ tion Demenz
von Gedéchtnisfunktionen und mindestens einer weiteren kognitiven Einbuf3e

hinsichtlich Denken, Orientierung, Auffassung, Rechnen, Lernfihigkeit, Spra-

che und Urteilsvermogen. Hinzu treten Verdnderungen der emotionalen Kon-

trolle, des Sozialverhaltens und der Motivation. Die kognitiven Beeintrichti-

gungen diirfen nicht nur im Rahmen eines Delirs auftreten, miissen eine
Verschlechterung gegeniiber einem vormals hoheren Leistungsniveau darstellen

und so stark ausgeprégt sein, dass sie sich in einer reduzierten Alltagskompe-

tenz niederschlagen.

1.1.1  Allgemeines Demenzsyndrom

Vergleicht man die diagnostischen Kriterien des allgemeinen Demenzsyndroms
in beiden Klassifikationssystemen genauer, so zeigen sich neben Gemeinsam-
keiten auch Unterschiede (vgl. Tab. 1). So definiert das ICD-10 zunéchst ein
einheitliches Demenzsyndrom anhand psychopathologischer Merkmale, Ver-
haltensauffilligkeiten und Verlaufscharakteristika und bestimmt dann erst
weitere Kriterien fiir die dtiologische Zuordnung. Das DSM-IV-TR konzipiert — Unterschiede
die Diagnose in einem Schritt, wobei fiir die Dauer der Symptome kein Zeit- ::gﬂi?::ﬁi"'
kriterium festgelegt ist. Dafiir werden spezifische neuropsychologische Defizite  icp-10/
(Aphasie, Apraxie, Agnosie, Stérung der Exekutivfunktionen) nicht nur in ~ DSM-IV-TR
psychopathologischer Terminologie umschrieben (wie im ICD-10), sondern als
zusitzliche Merkmale definiert, wobei nur eines davon fiir die Diagnose erfor-
derlich ist. Die Notwendigkeit der Objektivierung durch eine neuropsycholo-
gische Untersuchung wird allerdings weniger deutlich hervorgehoben als im
ICD-10. Dies wird sich im DSM-5 (s.u.) dndern.

Die ICD-10 spezifiziert im Unterschied zum DSM-IV-TR auch dariiber hi-
nausgehende Merkmale wie emotionale Labilitédt, Reizbarkeit, Apathie oder
eine Vergroberung des Sozialverhaltens, um die Demenzdiagnose zu sichern.

Letztlich iiberwiegen aber die Gemeinsamkeiten beider Diagnosesysteme,
indem die mnestische Storung als kognitives Leitsymptom des allgemeinen
Demenzsyndroms hervorgehoben wird, das jedoch nur dann diagnostiziert
werden kann, wenn zusétzlich auch noch andere kognitive Defizite vorliegen,
die nicht schon immer bestanden, nicht durch Bewusstseinsstorungen (ICD-10)
bzw. ein Delir (DSM-IV-TR) erklédrbar sind und die insgesamt die Leistungs-
fahigkeit im Alltag beeintrdchtigen (ICD-10: Waschen, Ankleiden, Nahrungs-
aufnahme, Hygiene; DSM-IV-TR: Bedeutsame Beeintridchtigungen in sozialen
und beruflichen Funktionsbereichen).
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Ein gemeinsamer Aspekt der Demenzdefinitionen beider Klassifikationssys-
teme ist die Hervorhebung von Gedédchtnisdefiziten, die sich an der hdufigsten
und historisch am friihesten beschriebenen Demenzform, der Demenz bei
Alzheimer-Krankheit (AD) orientiert. Dies wird anderen Demenzformen oft

Tabelle 1:
Allgemeine Demenzdefinitionen im ICD-10 und DSM-IV-TR

ICD-10 Demenzsyndrom

DSM-IV-TR Demenz-Kernsyndrom

G1.1 Abnahme des Gedachtnisses, am
deutlichsten beim Lernen neuer Information
und in besonders schweren Fallen bei der
Erinnerung friiher erlernter Informationen.
Die Beeintrachtigung betrifft verbales und
nonverbales Material. Die Abnahme sollte
objektiv verifiziert werden.

A1. Entwicklung multipler kognitiver Defizite,
die sich zeigen in: einer Gedéchtnisbeein-
trachtigung (beeintréchtigte Fahigkeit, neue
Informationen zu erlernen oder friiher Ge-
lerntes abzurufen) sowie ...

G1.2 Eine Abnahme anderer kognitiver Fa-
higkeiten, charakterisiert durch eine Vermin-
derung der Urteilsféhigkeit und des Denk-
vermogens. Dies sollte, wenn mdglich,
durch eine Fremdanamnese und eine neu-
ropsychologische Untersuchung oder quan-
tifizierende Verfahren objektiviert werden.
Die Verminderung der friiher hdheren Leis-
tungsfahigkeit sollte nachgewiesen werden.

A2. ... mindestens einer der folgenden kog-
nitiven Stérungen:

Aphasie

Apraxie

Agnosie

Stérung der Exekutivfunktionen (Planen,
Organisieren, Einhalten einer Reihenfolge,
Abstrahieren).

Ein Grad des Gedachtnisverlustes, der min-
destens die téglichen Aktivitaten beeintrach-
tigt und/oder die Abnahme kognitiver F&hig-
keiten beeintréchtigt die Leistungsfahigkeit
im taglichen Leben (Zusatzmerkmale flr
G1).

B. Jedes der kognitiven Defizite aus A1 und
A2 verursacht in bedeutsamer Weise Beein-
tréchtigungen in sozialen oder beruflichen
Funktionsbereichen und stellt eine deutliche
Verschlechterung gegentiber einem frihe-
ren Leistungsniveau dar.

G2. Die Wahrnehmung der Umgebung
muss ausreichend lange erhalten geblieben
sein (d.h. Fehlen einer Bewusstseinstri-
bung). Bestehen gleichzeitig delirante Epi-
soden, sollte die Diagnose Demenz aufge-
schoben werden.

E. Die Defizite treten nicht ausschlieBlich im
Verlauf eines Delirs auf.

G3. Die Verminderung der Affektkontrolle,
des Antriebs oder des Sozialverhaltens
manifestiert sich in mindestens einem der
folgenden Merkmale:

Emotionale Labilitat

Reizbarkeit

Apathie

Vergréberung des Sozialverhaltens.

G4. Fur eine sichere klinische Diagnose
sollte G1 mindestens sechs Monate vorhan-
den sein.

F. Die Stérung kann nicht durch eine andere
Stoérung auf Achse | besser erklart werden.

4
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nicht gerecht. Bei vaskulidren Demenzen (VD) beispielsweise sind Gedéchtnis-
storungen weniger schwerwiegend bzw. variabler; bei frontotemporalen De-
menzen (FTD) treten sie erst in spiteren Krankheitsstadien deutlicher hervor.

Eine weitere Gemeinsamkeit besteht darin, dass sich mit der allgemeinen
Syndrombeschreibung keine Aussage iiber Atiologie und Prognose verbindet.
Zwar ist der Verlauf einer Demenz nach ICD-10 ,,gewohnlich chronisch oder
fortschreitend* und kommt ,,bei Zustandsbildern vor, die primir oder sekundér
das Gehirn betreffen* (Dilling et al., 2005, S. 60). Dies schlieBt jedoch rever-  Demenzsyn-
sible Zustandsbilder und sekundér bedingte Demenzsyndrome nicht aus. Daher g"j‘(’:'t‘l‘fe':g’::ﬁ;;l
sollte, wann immer moglich, die Diagnose auch die Ursache des Demenzsyn-  sein
droms benennen (z. B. Demenz bei Alzheimer-Krankheit, vaskuldre Demenz,
demenzielles Syndrom bei Depression). Zwischen den Begriffen Demenz und
demenzielle (d.h. zu einer Demenz fiihrenden) Erkrankung ist also stets zu
unterscheiden.

1.1.2 Spezifische Demenzformen

Ist eine Demenzursache identifizierbar oder wenigstens wahrscheinlich, wird
die Art der Demenz genauer definiert. Beispielsweise verlangt das DSM-IV-TR
fiir die Diagnose einer Alzheimer-Demenz (AD) zusitzlich zum Kriterium A Diagnostische
(Gedichtnisstérungen und mindestens eine zusitzliche Storung — Aphasie, ~Kriterlen der
. . e . . . zheimer-
Apraxie, Agnosie oder Beeintrichtigung der Exekutivfunktionen) und zum  pemenz (AD)
Kriterium B (deutliche Verschlechterung gegeniiber einem friiherem Leistungs-
niveau mit Beeintrichtigung der sozialen oder beruflichen Leistungsfahigkeit),
dass der Verlauf der Erkrankung durch einen schleichenden Beginn und fort-
gesetzten kognitiven Abbau charakterisiert ist (Kriterium C) und weder durch
andere Erkrankungen des ZNS, die progrediente kognitive Defizite verursa-
chen, noch durch systemische oder substanzinduzierte Erkrankungen erkldrbar
sein darf (Kriterium D). Zusitzlich diirfen die kognitiven Defizite und Alltags-
beeintriachtigungen nicht ausschlieBlich im Verlauf eines Delirs auftreten (Kri-
terium E) oder durch eine andere Storung auf Achse I des DSM-IV-TR besser
erklédrbar sein (Kriterium F). Die Diagnose spezifischer Demenzformen griindet
also neben dem positiven Nachweis kognitiver Defizite nicht zuletzt auf diver-
sen Ausschlusskriterien.
Tabelle 2 gibt eine Ubersicht iiber die verschiedenen Demenzerkrankungen,
wie sie im ICD-10 bzw. DSM-IV-TR im Anschluss an die allgemeine Definition
des Demenz-Syndroms aufgelistet werden. Die Reihenfolge trigt der relativen
Hiufigkeit der Atiologien Rechnung. Im Text der Klassifikationssysteme wird
niher beschrieben, welche Kriterien fiir die jeweilige Diagnose richtungswei-
send sind.
Ein auffallender Unterschied zwischen den Klassifikationssystemen ist die
Unterscheidung verschiedener Unterformen der vaskuldren Demenz in der ICD-
10, die im DSM-IV-TR fehlt. Dafiir bietet das DSM-IV-TR die Moglichkeit zur
Kodierung einer Demenz im Rahmen von Schidel-Hirn-Traumen (SHT) und
beriicksichtigt multiple Atiologien, wihrend sich das ICD-10 auf den hiufigsten ~ Psychopatho-
Fall beschrinkt, die gemischte Form der AD und VD. Die Maglichkeit, verkom- ~ 09ische

.. . .. . Begleitphdno-
plizierende psychopathologische Phianomene (z. B. Schreien, Wandern, Hyper-  mene
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