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Seltenere Demenzerkrankungen

Als Demenz bezeichnet man ein Krankheitsbild, das
meist als Folge einer chronisch fortschreitenden
Erkrankung des Gehirns auftritt und sich im Vergleich
zu vorher durch eine Verschlechterung der Hirnleis-
tung in mindestens zwei der folgenden kognitiven
Bereiche dussert: das Geddchtnis, die Sprache, das
Handeln, das Erkennen von Personen und Gegen-
stdnden sowie das Planen und Organisieren von all-
taqglichen Dingen. Die demenzbedingten Beeintréch-
tigungen schrdanken die betroffene Person in ihren
Aktivitaten des taglichen Lebens und/oder des Berufs
ein.

Damit verbunden treten oft Verhaltens- und Stim-
mungsverdnderungen auf: Betroffene werden unru-
hig, dngstlich, depressiv oder leiden unter wahnhaf-
ten Vorstellungen.

Liegt der Demenz eine fortschreitende Zerstérung
des Hirngewebes zugrunde, ist von primdren, irrever-
siblen oder degenerativen Demenzformen die Rede.
Der Krankheitsprozess findet direkt im Gehirn statt
und kann nach heutigem Wissen weder aufgehalten
noch geheilt werden. In rund 60 Prozent der Fdlle
handelt es sich um eine Alzheimer-Demenz, in fast
20 Prozent der Falle um eine vaskuldre Demenz und
in weiteren 10 Prozent um eine gemischte Demenz,

vorwiegend von Alzheimer und vaskuldrer Demenz
(siehe Infoblatt «H&ufige Demenzkrankheiten»). Die
verbleibenden rund 10 Prozent der Falle betreffen
seltene bis sehr seltene Formen von Demenz. Weiter
gibt es noch demenzdhnliche Syndrome, die von an-
deren Krankheiten verursacht werden. Solche werden
auch als sekundére Demenzformen bezeichnet, wobei
heute eher der Begriff «neurokognitive Syndrome»
verwendet wird.

Lewy-Korper-Demenz und Parkinson-Demenz

Bei der Lewy-K&érper-Demenz handelt es sich um eine
Demenzform, die Ahnlichkeiten mit der Alzheimer-
Krankheit und der Parkinson-Krankheit aufweist. Ur-
sache sind winzige runde Eiweissablagerungen im
Gehirn, sogenannte Lewy-Korper. Diese schdadigen
die Nervenzellen und unterbrechen den Austausch
von Botenstoffen, wodurch die Gehirnfunktion beein-
trachtigt wird.

Wie alle Demenzerkrankungen ist sie durch den fort-
laufenden Abbau der kognitiven Fahigkeiten gekenn-
zeichnet. Als Folge davon kommt eine erkrankte
Person im Alltag nicht mehr selbststdndig zurecht.
Da die Lewy-Kérper-Demenz eine andere Behand-
lung erfordert als die Alzheimer-Demenz, ist es



wichtig, die Krankheit méglichst frih zu erkennen.
Dazu stehen heute Memory Clinics zur Verfligung. Die
charakteristischen Symptome einer Lewy-Korper-
Demenz sind:

— Stérungen der geistigen Leistungsfahigkeit und des
Bewusstseins, die innerhalb von Stunden oder
Tagen stark variieren. Betroffen sind vor allem die
Aufmerksamkeit, die rdumliche Orientierung sowie
das Planen und Organisieren. Im Gegensatz zur
Alzheimer-Krankheit stehen Geddchtnisstdérungen
zu Beginn nicht im Vordergrund.

— Wiederkehrende und lebhafte visuelle Halluzina-
tionen: Die erkrankte Person sieht Menschen, Tiere,
Gesichter und Gegenstdnde.

— Stérungen, wie sie auch bei Parkinson vorkom-
men: Starrheit der Gliedmassen, Verlangsamung
der Beweqgung, leichtes Zittern, Gesichtsstarre,
Flisterstimme.

— Stirze, Ohnmachtsanfdlle, Bewusstlosigkeit

Eine Lewy-Korper-Demenz ist fortschreitend und kann
heute weder aufgehalten noch geheilt werden. Zur
Behandlung empfehlen sich die sogenannten Cho-
linesterase-Hemmer, die auch zur Behandlung der
Alzheimer-Demenz eingesetzt werden, als Medika-
mente erster Wahl. Haufig besteht bei Lewy-Kérper-
Demenz eine Uberempfindlichkeit auf Neuroleptika,
welche die Krankheitssymptome noch verstdrken.
Ausfuhrlichere Informationen zur Lewy-Koérper-Demenz
finden sich im diesbezlglichen Infoblatt von Alz-
heimer Schweiz.

Bei zahlreichen an Parkinson erkrankten Menschen
tritt im fortgeschrittenen Stadium eine Demenz auf,
die der Lewy-Korper-Demenz sehr &hnlich ist. Man
spricht von einer Parkinson-Demenz. Ob es sich bei
der Parkinson-Demenz um eine eigene Demenzform
handelt oder um eine andere Form der Lewy-Korper-
Demenz, wird derzeit erforscht. Fir die Behandlung
der Parkinson-Demenz zugelassen ist das Alzheimer-
Medikament Exelon®.
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Frontotemporale Demenz

Bei einigen Krankheiten sterben die Nervenzellen im
vorderen Bereich des Gehirns ab, also im Stirn- und/
oder im Schlafenlappen. Im Wesentlichen gibt es
drei Formen der frontotemporalen Demenz (FTD]:

— die Verhaltensvariante, auch Morbus Pick genannt.

— die semantische Demenz mit Stérungen im Bereich
des sprachlichen Wissens und Verstédndnisses und

— die primdar progressive Aphasie, bei der das Spre-
chen beeintrdchtigt ist. Was den Untergang der
Nervenzellen in den jeweiligen Gehirnregionen
verursacht, ist nicht bekannt.

Frontotemporale Demenzen kénnen auch familiar
gehduft auftreten. Sie beginnen — fir eine Demenz-
erkrankung - oft relativ frih, das heisst vor dem Alter
von 65 Jahren.

Der vordere Bereich des Gehirns steuert unser Ver-
halten, die Emotionen und auch unsere Sprach-
fahigkeiten. Entsprechend verdndern sich bei einer
frontotemporalen Demenz vor allem das Wesen und
das Verhalten einer erkrankten Person, wéhrend das
Geddchtnis haufig noch normal funktioniert. Hier die
charakteristischen Symptome:

— Verflachung der Gefiihls@usserung: Die Person kann
nicht mehr mitfihlen, wirkt teilnahmslos oder
«kalt».

— Unangemessenes oder enthemmtes Verhalten: Die
Person macht in unpassenden Momenten Witze,
verhdlt sich unansténdig, aggressiv, sexuell ent-
hemmt oder spricht unabldassig.

— Die Person zieht sich zurlck, wdahrend sie friher
aufgeschlossen war, oder sie ist nach aussen
gerichtet, wahrend sie friher eher zurickgezogen
war.

— Die Aufmerksamkeit ist gestort, die Person ist leicht
abgelenkt, wirkt zerstreut oder impulsiv.

— Die Planungs- und Urteilsfahigkeit ist beeintrach-
tigt. Die Person entwickelt Routinen oder zwang-
hafte Rituale, wie Klatschen, Singen oder Tanzen.



— Das Sprachvermdgen verarmt: Die Person hat
Schwierigkeiten, ein spontanes Gesprdch zu fih-
ren, findet die richtigen Worter nicht, beschreibt

einfache Dinge viel zu kompliziert.

— Das Ess- und Trinkverhalten verdndert sich: Die
Person isst masslos oder entwickelt eine Vorliebe
fur slsse Speisen.

In einem fortgeschrittenen Stadium gleicht sich
der Krankheitsverlauf demjenigen einer Alzheimer-
Krankheit an.

Eine frontotemporale Demenz kann weder gestoppt
noch geheilt werden. Eine gezielte Therapie mit
Medikamenten gibt es nicht. Dennoch kénnen die
typischen Verhaltensauffalligkeiten gemildert wer-
den: Sind die Symptome der Krankheit bekannt, kén-
nen Kranke und Angehdrige lernen, damit umzugehen
und Konflikte zu verhindern. Bei Personen, die zu
Rackzug neigen, haben Aktivierungstraining, Tanz,
Musik, Ausflige etc. einen hohen Stellenwert. Bei
Personen mit unruhigem und aggressivem Verhalten
fUhren koérperliche Aktivitdten zur Entspannung.
Gelegentlich werden auch Medikamente wie Anti-
depressiva oder atypische Antipsychotika einge-
setzt. Ausfuhrlichere Informationen zur frontotem-
poralen Demenz finden sich im diesbeziglichen
Infoblatt von Alzheimer Schweiz.

Korsakow-Syndrom

Das Korsakow-Syndrom wird durch den Mangel
an Vitamin B1 verursacht, der zu Nervenzellverlusten
im Gehirn fuhrt. Es tritt oft als Folge eines lang-
jahrigen und Ubermdssigen Alkoholkonsums auf. Der
Vitaminmangel entsteht meist aufgrund der mit dem
Alkoholismus verbundenen Fehlernédhrung oder als
Folge einer Erkrankung des Darms.

Das Korsakow-Syndrom verursacht einen Geddcht-
nisverlust, insbesondere von Ereignissen, die nach
Beginn der Erkrankung stattgefunden haben. Es be-
stehen grosse Schwierigkeiten, neue Dinge zu lernen,
und Erinnerungslicken werden oft mit erfundenen
Geschichten ausgefullt, sogenannten Konfabulatio-
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nen. Oft fehlt die Einsicht in diesen Zustand. Weitere
Folgen sind Schadigungen des Nervensystems des
ganzen Koérpers (Polyneuropathie]. Das Fortschreiten
des Korsakow-Syndroms kann gestoppt werden, wenn
die betroffene Person dauerhaft auf Alkohol verzich-
tet und sich ausgewogen und vitaminreich erndahrt.

Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (CJK])

Die Creutzfeldt-Jakob-Krankheit ist eine sehr seltene
Krankheit, bei der das Gehirn durch abnormal gefal-
tete Eiweissbausteine, auch Prionen genannt, ange-
steckt wird. Die Ansteckung fihrt zum Absterben
der Nervenzellen. Symptome einer CJK sind die Ab-
nahme der Gehirnleistung, vor allem Geddchtnis-,
Merkfdahigkeits- und Orientierungsstérungen. Dar-
Uber hinaus treten neurologische Stérungen auf, wie
Gleichgewichtsstérungen, unwillkirliche Bewegun-
gen, L&hmungen. Oft kommt es zu psychischen Ver-
dnderungen, wie Angstzustdnden, Depressionen oder
Halluzinationen.

In seltenen Fdallen liegt eine erbliche Form von CJK
vor. Meist aber tritt die Krankheit spontan auf, ohne
dass die Ursache dafir bekannt ist. CIK kann jedoch
auch durch medizinische Eingriffe Ubertragen wer-
den, etwa bei einer Operation. Man spricht in diesem
Fall von iatrogener CJK. Die meisten Menschen er-
kranken im Alter von 65 bis 70 Jahren und sterben
innerhalb eines Jahres nach der Diagnosestellung.
Eine Therapie gegen CJK gibt es nicht.

In der Schweiz erkranken jahrlich rund 15 Menschen
an CJK. In den 1990er Jahren ist im Zuge von BSE
(Rinderwahnsinn] eine neue Variante von CJK aufge-
taucht [vCJK]. In der Schweiz ist bislang noch kein
Fall von vCJK bekannt.

Demenz bei Down-Syndrom

Das Down-Syndrom (Trisomie 21] beruht auf einer
Verdnderung des Erbgutes der betroffenen Person
und dussert sich durch eine geistige Behinderung und
kérperliche Fehlbildungen. Aufgrund medizinischer
Fortschritte ist die Lebenserwartung von Menschen
mit Down-Syndrom oder Trisomie 21 in den letzten



Jahren stark gestiegen. Rund die Halfte der Betrof-
fenen erreicht das 60. Lebensjahr. Im Zuge dessen
hat sich ein erhdhtes Risiko fir Demenzerkrankungen
offenbart. Bei praktisch allen erwachsenen Men-
schen mit Down-Syndrom kommt es im Gehirn zu
einer Ansammlung des krankmachenden Eiweisses
Amyloid, dhnlich wie bei der Alzheimer-Krankheit.
Dennoch erkranken nicht alle Menschen mit Down-
Syndrom an einer Demenz. Man geht davon aus,
dass im Alter von 50 Jahren ein Drittel daran er-
krankt sind, im Alter von 60 Jahren etwa zwei Drittel.
Die durchschnittliche Uberlebensdauer bei einer De-
menz betragt bei Menschen mit Down-Syndrom rund
fanf Jahre, in der Allgemeinbevoélkerung betrégt sie
zehn Jahre.

Andere Krankheiten mit neurokognitiven Symptomen
Zahlreiche andere Erkrankungen kénnen demenzéhn-
liche Symptome zur Folge haben. Zu den méglichen
Ursachen zd&hlen:

— Infektionen des Gehirns durch HIV, Syphilis, Herpes-
Viren oder Neuroborreliose (Zecken)

- Stoffwechselerkrankungen: Unter- oder Uberfunk-
tion der Schilddruse, Kalziumstoffwechselstérung
etc.

— Mangelzustdnde: Vitamin B1l- und B12-Mangel

— Hirnschdden (Unfall, Sportarten wie Boxen, Fussball
oder Hockey], Tumore oder Blutungen im Hirn oder
innerhalb des Schéadels

— Gestorte Zirkulation der Hirnflissigkeit

- Vergiftungen durch Medikamente und Alkohol
(siehe auch Korsakow-Syndrom weiter oben)

Einige dieser Syndrome lassen sich mit einer kausa-
len Behandlung stabilisieren beziehungsweise zum
Teil oder ganz beheben.

Depressionen kdénnen ebenfalls zu Stérungen der
geistigen Leistungsfdhigkeit fuhren, die einer De-
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menz dhnlich sind. Beeintrdchtigt sind in der Regel
die Konzentration, das Geddchtnis und das Denken.
Diese Stdérungen verschwinden meist,
Depression behandelt wird. Da es bei einer Demenz
ebenfalls zu depressiven Verstimmungen kommen
kann, ist die Unterscheidung zwischen einer Depres-
sion und einer Demenz insbesondere bei dalteren
Menschen nicht immer einfach. Fur die Prognose
und die Behandlung ist die Differenzierung aber ent-
scheidend.

wenn die

Benotigen Sie eine persdnliche, auf Ihre individuelle
Situation zugeschnittene Beratung?

Die Fachberaterinnen am Alzheimer-Telefon beantwor-
ten alle Ihre Fragen rund um das Thema Demenz.

058 058 80 00

Die 21 kantonalen Sektionen von Alzheimer Schweiz
sind auch in Ihrer Region fur Sie da. Kontaktieren Sie
uns via alz.ch.
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