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Die Frontotemporale Demenz

Die Frontotemporale Demenz (FTD) ist eine eher seltene Form der Demenz, die durch einen Nervenzelluntergang
in den Stirnlappen (Frontallappen) und den Schlafenlappen (Temporallappen) des Gehirns verursacht wird. Im
Vordergrund der Symptomatik stehen Veranderungen der Personlichkeit und des Verhaltens.

Die frontotemporalen lobaren Degenerationen (FTLD) stellen
eine Gruppe von Erkrankungen dar, deren Leitsymptome Ver-
anderungen der Personlichkeit, des Sozialverhaltens und der
sprachlichen Fahigkeiten sind. Ursache dieser Erkrankungen
ist ein Nervenzelluntergang im Stirnhirn (Frontalhirn) bzw. den
Schlafenlappen (Temporalhirn). Wodurch der Nervenzellun-
tergang verursacht wird, ist bislang nicht genau bekannt. Man
geht davon aus, dass die Ablagerung unterschiedlicher Eiweilde
(Tau-Protein, TDP-43 Protein) die Nervenzellen schadigt. Man
unterscheidet drei klinische Unterformen, die durch den fron-
totemporalen Nervenzelluntergang verursacht werden:

1. die Frontotemporale Demenz (FTD),
2. die semantische Demenz und
3. die progrediente nichtfliissige Aphasie.

Diese drei Formen werden im allgemeinen Sprachgebrauch
(und Giberwiegend auch in diesem Infoblatt) unter der Bezeich-
nung FTD zusammengefasst. Frither war das Krankheitsbild
auch unter dem Namen ,,Pick-Krankheit“ bzw. ,Morbus Pick“
bekannt, dieser wird mittlerweile aber nicht mehr verwendet.

Die ersten Symptome treten normalerweise friiher auf als bei
der Alzheimer-Krankheit: Das durchschnittliche Erkrankungs-
alter liegt zwischen 50 und 60 Jahren, wobei die Spanne sehr
groR ist (20 - 85 Jahre). Die FTD ist insgesamt viel seltener als
die Alzheimer-Krankheit. Man schatzt, dass ca. 3 - 9% aller De-
menzkranken an der FTD leiden (zum Vergleich: ca. 70 % aller
Demenzen werden durch die Alzheimer-Krankheit verursacht).
Bei den Patienten allerdings, die jinger als 65 Jahre sind, tre-
ten die Alzheimer-Krankheit und die FTD gleich haufig auf. Die
meisten Studien weisen darauf hin, dass Manner und Frauen
gleich haufig betroffen sind.

Es sind bisher keine nicht-genetischen Risikofaktoren bekannt.
In ca. 10% der Falle wird die Krankheit durch Veranderungen
des Erbguts (Mutationen) - vor allem im C9orf72-Gen, im Tau-
Gen und im Progranulin-Gen - hervorgerufen. In manchen
Familien finden sich gleichartige Erkrankungen daher auch bei
Blutsverwandten.

Die Symptome kdnnen bei den einzelnen Patienten sehr un-
terschiedlich ausgepragt sein und hangen unter anderem von
der genauen Lokalisation des degenerativen Prozesses in der
Hirnrinde ab.

Bei der verhaltensbetonten Variante, der Frontotemporalen
Demenz (FTD), fallen zuerst Verdnderungen der Personlich-
keit und des Verhaltens auf. Die meisten Patienten wirken zu
Beginn der Erkrankung zunehmend oberflachlich und sorglos,
unkonzentriert und unbedacht, vernachlassigen ihre Pflichten
und fallen im Beruf wegen Fehlleistungen auf. Die meisten Pa-
tienten ziehen sich zuriick, verlieren das Interesse an Familie
und Hobbys, werden teilnahmslos, antriebslos und apathisch.
Einige entwickeln eine zunehmende Taktlosigkeitim Umgang
mit Mitmenschen, sind leicht reizbar und manchmal aggressiv.
Infolge der Enthemmung kommt es nicht selten dazu, dass
Patienten soziale Normen verletzen. Manchmal entwickeln
die Erkrankten merkwiirdige Rituale oder zeigen standig
wiederholte Verhaltensweisen. Einige Betroffene entwickeln
einen Heillhunger, vor allem auf siifte Speisen, und manche
Patienten zeigen eine ausgepragte Vorliebe fiir bestimmte
Lebensmittel. Viele Patienten vernachlassigen die kérperliche
Hygiene. Die Krankheitseinsicht ist bei den meisten beein-
trachtigt, d. h. sie halten sich selbst fiir gesund. Im Verlauf der
Erkrankung entwickeln sich Stérungen der Sprache, die sich
in Wortfindungsstérungen, Benennensstérungen, Sprachver-
standnisstérungen und fehlendem Mitteilungsbedurfnis bis



zum volligen Verstummen duflern kdnnen. Im weiteren Verlauf
kommt es zur Beeintrachtigung des Gedachtnisses, die lange
Zeit aber nicht so stark ausgepragt ist, wie bei der Alzheimer-
Krankheit. Die Patienten verlieren zunehmend die Fahigkeit,
im Alltag zurecht zu kommen. Im fortgeschritteneren Stadium
kommt es zur Inkontinenz. Bei einigen Patienten treten neu-
rologische Symptome auf, wie sie auch bei der Parkinson-
Krankheit vorkommen (Gangstorung, Bewegungsstérungen)
sowie Schluckstorungen. Im Endstadium der Erkrankung kann
es zu Bettlagerigkeit und volliger Pflegebedurftigkeit kommen.
Die durchschnittliche Krankheitsdauer vom Beginn der ersten
Symptome bis zum Tod wird mit durchschnittlich 8 Jahren an-
gegeben, wobei sehr rasche Verlaufe (2 Jahre) ebenso vorkom-
men wie sehr langsame (15 Jahre).

Die semantische Demenz und die progrediente nichtflussige
Aphasie sind vor allem durch Stérungen der Sprache und des
Sprachverstandnisses gekennzeichnet, wobei zusatzlich auch
eine Veranderung der Personlichkeit und des Verhaltens wie
bei der verhaltensbetonten Variante auftreten kénnen.

Patienten mit progredienter nichtfliissiger Aphasie zeigen
ausgepragte Wortfindungsstérungen, sprechen mit groRer
Anstrengung, oft mit Fehlern der Grammatik oder Aussprache.
Gedachtnis, Denkvermogen, Orientierung und Funktionsfahig-
keit im Alltag bleiben lange erhalten.

Das auffalligste Merkmal der semantischen Demenz ist der
Verlust des Wissens um die Bedeutung von Wortern, spater
auch von an sich vertrauten Gesichtern. Der sprachliche Aus-
druck ist bei vermindertem Wortschatz fllissig und grammati-
kalisch korrekt. Spatestens im Verlauf stellen sich jedoch bei
den meisten Patienten mit semantischer Demenz Veranderun-
gen der Personlichkeit und des Verhaltens ein.

Die Diagnostik der FTD kann schwierig sein. Weil zu Beginn
der Erkrankung Veranderungen der Personlichkeit und des
Verhaltens im Vordergrund stehen, kommt es nicht selten zu
Verwechslungen mit psychischen Stérungen wie Depression,
Burn-out-Syndrom oder sogar Schizophrenie. Im spateren
Stadium ist eine Abgrenzung zur Alzheimer-Krankheit haufig
nicht mehr moéglich. Eine ausfiihrliche Untersuchung beinhal-
tet psychologische Tests des Gedachtnisses, der Sprache und
des Denkvermogens sowie Gesprache mit den Angehérigen,
insbesondere Uber Verhaltensauffalligkeiten der Patienten.
Zur Erhartung der Diagnose konnen bildgebende Verfahren
herangezogen werden. Die Computertomographie (CT) und

die Kernspintomographie (MRT) kdnnen eine umschriebene
Atrophie (Schrumpfung) der Stirn- und Schlafenlappen nach-
weisen. Die Positronen-Emissions-Tomographie (PET) kann
die Stoffwechselaktivitat des Gehirns darstellen und zeigt in
typischen Fallen schon friih im Krankheitsverlauf eine auf das
Stirnhirn bzw. die Schléfenlappen begrenzte Minderung des
Zuckerverbrauchs der Nervenzellen. Die Bestimmung von be-
stimmten Eiweif3stoffen in der Gehirn-Riickenmarksflussigkeit
(Liquorpunktion) kann zur Diagnostik hilfreich sein. Spezifi-
sche Labortests zum Nachweis einer FTD gibt es nicht. In den
Fallen, in denen Blutsverwandte ebenfalls betroffen sind, kon-
nen Gentests aufschlussreich sein.

Die ersten Arzneimittelstudien, in denen Medikamente ge-
prift werden, die den Nervenzelluntergang stoppen sollen,
wurden und werden bereits durchgefiihrt. Durchschlagende
Resultate wurden bislang jedoch nicht erzielt, so dass es ak-
tuell (noch) keine Therapie gibt, die den Krankheitsverlauf
beeinflussen kdnnten. Medikamente, die zur Behandlung der
Alzheimer-Krankheit eingesetzt werden, erzielen bei der FTD
keinen positiven Effekt. Die medikamentdse Behandlung zielt
derzeit darauf ab, die Verhaltensauffalligkeiten der Patienten
zu mildern. Am besten haben sich serotonerge Antidepressiva
wie z.B. Citalopram und Sertralin bewahrt. Sie wirken bei ei-
nigen Patienten antriebssteigernd und kénnen eine affektive
Ausgeglichenheit erreichen. Bei ausgepragter Unruhe oder Ag-
gressivitat werden Neuroleptika wie Melperon, Quetiapin oder
Olanzapin eingesetzt.

Ziel der nicht-medikamentdsen Therapie ist eine Milderung
der typischen Verhaltensauffalligkeiten. Verhaltensweisen, die
soziale Normen verletzen, umtriebiges Verhalten, aber auch
Antriebsmangel und Desinteresse kann mit unterschiedlichen
MaRBnahmen entgegen gewirkt werden. Bei denjenigen Pati-
enten, die zum Riickzug neigen, bietet sich ein Aktivitatstrai-
ning an. MaRige Stimulation in Form von Unternehmungen
(Spaziergange) und Reizdarbietung (Musik) oder auch auf
gefiihlsorientierter Ebene mit Hilfe von kreativen Elementen
(Tanz, Kunst) kann zur Motivation der Patienten beitragen.
Schwieriger kann die Therapie derjenigen Patienten sein, die
sich agitiert, aggressiv und uneinsichtig verhalten. Hier knnen
korperliche Aktivitaten (Sport, Wanderungen) zu Entspannung
und Gelassenheit fiihren. Auch eine Anpassung des (hausli-
chen) Umfeldes an die Bediirfnisse der Patienten kann hilfreich
sein.



\Q Die Frontotemporale Demenz

Unterstiitzung fiir die Angehorigen Fir dieses Informationsblatt danken wir

Das Zusammenleben mit einem Menschen, der an einer fron- Prof. Dr. Janine Diehl-Schmid, Klinik und Poliklinik fiir
totemporalen Demenz leidet, bedeutet fiir die Angehérigen Psychiatrie und Psychotherapie der Technischen Universitdit
eine enorme Belastung. Vor allem sind es die Verhaltens- Miinchen

auffalligkeiten, besonders Teilnahmslosigkeit, Aggressionen

und Unberechenbarkeit der Patienten, die anderen Familien- August 2017

mitgliedern zu schaffen machen. Hinzu kommt, dass die FTD
wegen ihres vergleichsweise seltenen Auftretens sowohl in der
Offentlichkeit als auch bei Medizinern und Pflegeeinrichtun-
gen langst nicht so bekannt ist wie die Alzheimer-Krankheit.
Alzheimer-Gesellschaften bieten Beratung fiir Angehorige von
Patienten mit FTD an und inzwischen gibt es auch mehrere
FTD-Angehorigengruppen.

Ausfiihrliche Informationen tiber FTD sowie die Adressen
der Angehorigengruppen finden Sie im Internet unter
www.frontotemporale-demenz.de.

Ein geschiitztes Forum auf der Homepage der Deutschen Alz-
heimer Gesellschaft ermdglicht den Austausch auch ort- und
zeitunabhangig:

www.deutsche-alzheimer.de > Unser Service > Foren

Empfehlenswert ist auRerdem die (englischsprachige) Web-
seite der ,Association for Frontotemporal Degeneration“
(www.theaftd.org).
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Tel: 030-25937950
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www.deutsche-alzheimer.de
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