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Frontotemporale Degeneration

Abbildung zur Verfligung gestellt von Prof. |.Mackenzie, UCB, Vancouver
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Frontotemporale lobaredegenerationen (FTLD)

PNFA: progredlente
nicht-flissige
Aphasie
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FTLD: Haufigkeit

 Ca. 5% aller Demenzen
 Ca. 10 pro 100.000 Menschen zwischen 45 und 65 LJ.

 Mindestens ca. 30.000 Betroffene in Deutschland (?)
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FTLD: Demographische Daten

N % mannlich Alter bei Krankheitsbeginn
Mittelwert Min - Max
bvFTD 78 66% 58,6 37-81
SD 20 70% 61,1 57-74
PNFA 17 60% 66,4 44 - 83
FTLD 115 65% 60,2 21-83
gesamt

Johnson J, Diehl J et al. (2005) Arch Neurol
Diehl-Schmid J et al. (2006) Fortschr Neurol Psychiatr,
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FTLD: nicht - genetische Risikofaktoren

?

FTLD: genetische Risikofaktoren

-> Autosomal dominanter Erbgang in ca. 10% der Falle
(Gene: C9orf72, Progranulin, Tau)
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Verlauf, Uberlebensdauer und Todesursachen

- Verlauf: chronisch progredient
- Uberlebensdauer: 8 - 14 Jahre (1 — 29 Jahre)
- Todesursachen: Lungenentztindung

Herz-Kreislauferkrankungen
Kachexie

(Nunnemann,...,Diehl-Schmid, 2010, Neuroepidemiology)



Technische Universitat Miinchen

Symptome
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bvFTD: Diagnhosekriterien

Drei der folgenden Symptome (A-F) sind erforderlich (anhaltend oder wiederkehrend, nicht
vereinzelt oder selten auftretend)

A. Frihe Enthemmung
B. Frihe Teilnahmslosigkeit/ Apathie oder Tragheit
C. Fruher Verlust der Anteilnahme oder des Einfihlungsvermégens

D. Frih auftretendes, perseverierendes, stereotypes oder zwanghaft
anmutendes/ ritualisiertes Verhalten

E. Hyperoralitat und verandertes Essverhalten

F.Neuropsychologisches Profil: Exekutives Defizit bei gleichzeitig relativ
geringer Beeintrachtigung von Gedachtnis und visuell-raumlichen Fahigkeiten

Frih bedeutet: Auftreten des jeweiligen Symptoms innerhalb der ersten drei Jahre nach Beschwerdebeginn

(Rascovsky et al., 2011, Brain)
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bvFTD: Diagnhosekriterien

A.Frihe* Enthemmung (mindestens ein Symptom aus A.1 — A.3)

A.l. Sozial unangemessenes Verhalten
A.2. Nachlassender Anstand oder Vernachlassigung der Umgangsformen
A.3. Impulsive, unbedachte oder sorglose Handlungen
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bvFTD: Diagnosekriterien

B. Frihe* Teilnahmslosigkeit/ Apathie oder Tragheit (mindestens ein
Symptom aus B.1 — B.2)

B.1. Teilnahmslosigkeit/ Apathie
B.2. Tragheit

(Diehl-Schmid J et al. (2006): Dement Geriatr Cogn Disord)
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bvFTD: Diagnosekriterien

C. Fruher* Verlust der Anteilnahme oder des Einfuhlungsvermdgens
(mindestens ein Symptom aus C.1 — C.2)

C.1. Nachlassende Resonanz auf die Bedirfnisse und Geflhle anderer
C.2. Nachlassendes Interesse an sozialen Kontakten und Beziehungen,
nachlassende personliche Warme
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Ekman 60 Faces Test

(Ekman & Friesen, 1976)
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Erkennen emotionaler Gesichtsausdrucke

Unterschiede in der Leistung im Ekman 60 Faces Test zwischen gesunden Kontrollpersonen
(N = 33; gesamt: 50 Punkte) und Patienten mit bvFTD (N = 25; 30 Punkte) bzw. SD (N = 8; 32 Punkte)
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(Diehl-Schmid J et al., 2007, Arch Clin Neuropsychol)
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bvFTD: Diagnosekriterien

D. Frih auftretendes, perseverierendes, stereotypes oder zwanghaft
anmutendes/ ritualisiertes Verhalten (mind. ein Symptom aus D.1 — D.3)

D.1. Wiederholte einfache Bewegungen
D.2. Komplexes, zwanghaft anmutendes oder ritualisiertes Verhalten
D.3. Sprachliche Stereotypien
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bvFTD: Diagnosekriterien

E.Hyperoralitat und veradndertes Essverhalten (mindestens ein Symptom
aus E.1 — E.3)

E.1. Verdnderung der Essgewohnheiten
E.2. ,Binge eating®; vermehrter Alkohol- oder Nikotinkonsum
E.3 Verkostung oder Verzehr von nicht Essbarem
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bvFTD: Diagnosekriterien

F. Neuropsychologisches Profil: Exekutives Defizit bei gleichzeitig
relativ geringer Beeintrachtigung von Gedachtnis und visuell-
raumlichen Fahigkeiten (alle Symptome E.1 — E.3)

F.1. Exekutives Defizit
F.2. Relativ gut erhaltenes episodisches Gedachtnis
F.3. Relativ gut erhaltene visuell-rAumliche Fahigkeiten
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bvFTD: Diagnosekriterien

Drei der folgenden Symptome (A-F) sind erforderlich (anhaltend oder wiederkehrend, nicht vereinzelt oder selten auftretend)

A. Fruhe* Enthemmung (mindestens ein Symptom aus A.1 — A.3)

A.l. Sozial unangemessenes Verhalten

A.2. Nachlassender Anstand oder Vernachlassigung der Umgangsformen
A.3. Impulsive, unbedachte oder sorglose Handlungen

B. Fruhe* Teilnahmslosigkeit/ Apathie oder Tragheit (mindestens ein Symptom aus B.1 — B.2)
B.1. Teilnahmslosigkeit/ Apathie
B.2. Tragheit

C. Friher* Verlust der Anteilnahme oder des Einfihlungsvermégens (mindestens ein Symptom aus C.1 — C.2)
C.1. Nachlassende Resonanz auf die Bedurfnisse und Geflihle anderer
C.2. Nachlassendes Interesse an sozialen Kontakten und Beziehungen, nachlassende personliche Warme

D. Fruh auftretendes, perseverierendes, stereotypes oder zwanghaft anmutendes/ ritualisiertes Verhalten (mind. ein Symptom aus
D.1-D.3)

D.1. Wiederholte einfache Bewegungen

D.2. Komplexes, zwanghaft anmutendes oder ritualisiertes Verhalten

D.3. Sprachliche Stereotypien

E. Hyperoralitat und verandertes Essverhalten (mindestens ein Symptom aus E.1 — E.3)
E.1. Veranderung der Essgewohnheiten

E.2. ,Binge eating“; vermehrter Alkohol- oder Nikotinkonsum

E.3 Verkostung oder Verzehr von nicht Essbarem

F. Neuropsychologisches Profil: Exekutives Defizit bei gleichzeitig relativ geringer Beeintrachtigung von Gedachtnis und visuell-
raumlichen Fahigkeiten (alle Symptome E.1 — E.3)

F.1. Exekutives Defizit

F.2. Relativ gut erhaltenes episodisches Gedachtnis

F.3. Relativ gut erhaltene visuell-rAumliche Fahigkeiten (Rascovsky et al., 2011, Brain)
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Semantische Demenz

- Verlust des Wissens um die Bedeutung von Wortern, Namen, Objekten,...

1 S
. Sprachstérung o)

— Sprachverstandnis beeintrachtigt

— Reduktion des Wortschatzes ,Dings*
— Wortfindungsstdrungen
— Fliussige Sprache, grammatikalisch korrekt

- Stdrung der Perzeption
— Unfahigkeit, Gesichter oder Gegenstande zu erkennen
- Verhaltensauffalligkeiten (!!)

SD: Semantische:Demenz



Technische Universitat Miinchen

Progrediente nicht-flissige Aphasie

- Ausgepragte Wortfindungsstérungen

- Angestrengte Sprache, lange Pausen

- Grammatikalische Fehler

- Stottern oder Sprechapraxie

- Gestdrtes Nachsprechen

- Probleme beim Lesen und Schreiben

- Phonematische Paraphasien, Sprechstdrung
- Initial ungestortes Sprachverstandnis

SD: Semantische:Demenz

- Krankheitseinsicht - Depressionen
- Verhaltensauffalligkeiten erst spater im Verlauf
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Diagnostik

« Fremdanamnese
 Neuropsychologische Untersuchung
 Labor

o Kernspintomographie (MRT)

« Positronenemissionstomographie (PET)

e Liquor- (Nervenwasser-) punktion
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Medikamentose Therapie
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Medikamentose Therapie

 Alzheimer-Medikamente helfen nicht
« Memantine kann helfen bei apathischen Patienten, ist bel unruhigen

Patienten eher abzuraten

« Kausale Therapien werden aktuell flr genetische Subtypen der FTLD
entwickelt.
» Solange es keine kausalen Therapien gibt, muss man symptomatisch mit

Psychopharmaka behandeln, wenn maglich, sinnvoll und erforderlich
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Nicht-medikamentose Therapie

e Zunachst Ursachensuche (Arzneimittelnebenwirkungen, Uberforderung,
Unterforderung u.v.m.), ggf. Modifikation der Umwelt

e Nicht-pharmakologische MalRhahmen ausschopfen

« Zuwendung, Struktur, Ablenkung, Vermeidung von Uber- und
Unterforderung, etc....

« Zentrale Frage: Leidensdruck des Demenzkranken? (Lebensqualitat!)
Falls ,JA" und nicht-medikament6s nicht zu lindern
- Symptomatische, medikamentose Therapie
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Medikamentose Therapie

Deutsche Alzheimer Gesellschaft e.V.
\i Selbsthilfe Demenz

Die medikamentose Behandlung
von Demenzerkrankungen

In der Behandlung von Menschen mit einer Demenzerkrankung spielen auch Medikamente eine
wichtige Rolle. Sie werden in erster Linie zur Stabilisierung der geistigen Leistungsfihigkeit und der
Alltagsbewiltigung sowie zur Milderung von psychischen und verhaltensbezogenen Symptomen
eingesetzt. Zur Behandlung gehdren auch die geistige und kérperliche Aktivierung der Betroffenen,

der richtige Umgang mit den Menschen mit Demenz, die bedarfsgerechte Gestaltung des Wohnumfelds
und die Beratung der Angehdrigen. (Ausfiihrliche Informationen zur nicht-medikamentésen Behandlung
finden Sie in unserem Informationsblatt 6.)
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Medikamentose Therapie: symptomatisch

Antidepressiva:
Selektive Serotonin-wiederaufnahmehemmer (SSRI)
z.B. Citalopram, Sertralin
Indikation: Apathie, Reizbarkeit, Heil3hunger,
Hypersexualitat
Mirtazapin: Schlafstérung, leichte Beruhigung
Agomelatin: Leichte Schlafstérung

Topiramat (Epilepsie-Medikament): evtl. Heil3hunger

Beruhigungsmittel (Valium®, Tavor®): Bei Angsten, unspezifische
Dampfung

Antipsychotika/ Neuroleptika: Bei Halluzinationen und Wahn,
Schlafmittel, unspezifische Dampfung
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Antipsychotika

Substanz Tagesdosis
bei dlteren Pat.

Klassische (first generation) Antipsychotika (alle fiir Demenz zugelassen)

Melperon - Eunerpan® 25-100 mg
Pipamperon - Dipiperon® 25 - 100 mg
Prothipendyl - Dominal® 40-80 mg
Promethazin - Atosil® 12,5-25 mg
Sulpirid - Dogmatil® 50 - 100 mg
Haloperidol - Haldol® 0,5-3mg

Atypische (second generation) Antipsychotika (nur Risperidon zugelassen)

Risperidon - Risperdal® 0,5-2mg
Olanzapin - Zyprexa® 2,5-5mg
Aripiprazol - Abilify® 5-10 mg

Quetiapin - Seroquel® 12,5-150 mg
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Nebenwirkungen von Antipsychotika

* Erhohte Sterblichkeit (Herz- und GefalRerkrankungen)
» Erhdhtes Risiko flr Lungenentziindungen

=
« Parkinson-Symptome, Bewegungsstorungen
* Niedriger Blutdruck
e Schwindel
. Sturzgefahr Schranken die Lebensqualitat ein!
o Mudigkeit

« Kognitive Defizite



Technische Universitat Miinchen

,Beruhigungsmittel” in der Praxis

* Notwendigkeit kritisch beurteilen

o Vertraglichere Alternativen moglich? (z.B. Antidepressiva)
« Start low, go slow!

 Wenn immer moglich: ambulante Behandlung
 Engmaschige Kontrolle: Effekt? Nebenwirkungen?

* Auch langfristig: Reduktion, Ausschleichen mdglich?
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Das DECIDE-Projekt

Reduktion sedierender Psychopharmaka bei
Heimbewohner*innen mit Demenz

www.decide.bayern
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Das DECIDE-Projekt

Reduktion sedierender Psychopharmaka bei
Heimbewohner*innen mit Demenz

www.decide.bayern
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Vielen Dank!
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