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Sprechstunde fiir kognitive Beeintrachtigung
bei Menschen mit einem Down-Syndrom

Veranderungen von der Kindheit bis zum hoheren Erwachse-
nenalter: Wie gehen wir in einer Spezialsprechstunde diag-

nostisch vor?

TEXT UND FOTOS: SANDRA LOOSLI UND JOHANNES LEVIN

In diesem Artikel mdochten wir aus der
Perspektive der Sprechstunde fiir kog-
nitive Beeintrachtigung bei Menschen
mit einem Down-Syndrom am Klinikum
Grosshadern aufzeigen, was sich in Be-
zug auf die kognitiven Leistungen im
Leben eines Menschen mit Down-Syn-
drom andern kann und wie neuropsy-
chologische Diagnostik bei uns funkti-
oniert.

Welche kognitiven Funktionen
konnen unterschieden wer-
den?

Der Begriff ,Kognition“ umfasst hoéhere
Hirnfunktionen wie Aufmerksamkeit, Ge-
ddchtnis, Wahrnehmung oder Sprache, aber
auch komplexere Prozesse, die sogenannten
»exekutiven Funktionen® Diese Funktionen
mochten wir nun im Einzelnen erkléren.

Der Bereich Aufmerksamkeit umfasst
zum einen die Verarbeitungsgeschwindig-
keit, das heiflt das Tempo, in dem eine be-
stimmte Aufgabe erledigt wird. Untersu-
chen kann man diese beispielsweise, indem
auf einem Blatt mit verschiedenfarbigen
Bildern nur eine Farbe moglichst schnell
durchgestrichen werden soll. Zur Aufmerk-
samkeit gehort auch die Impulskontrol-
le. Im Alltag kann sich mangelnde Impuls-
kontrolle z.B. dadurch zeigen, dass jemand
immer wieder dazwischenredet oder unan-
gemessene Bemerkungen macht. Auch die
Fokussierung auf eine bestimmte Tétigkeit,
ohne sich ablenken zu lassen, ist ein wichti-
ger Aspekt der Aufmerksamkeit.

Beziiglich Gediichtnis kann zwischen
dem Kurzzeit- und dem Langzeitgedicht-

nis unterschieden werden. Im Kurzzeitge-
ddchtnis werden Informationen fiir wenige
Sekunden behalten (z.B. eine Telefonnum-
mer, bis man sie eingetippt hat), im Lang-
zeitgeddchtnis hingegen werden Informati-
onen iiber Minuten oder Stunden bis Jahre
behalten. So muss z.B. der Inhalt eines vo-
rangegangenen Kapitels behalten werden,
bis man im Buch weiterliest. Auch das Mer-
ken von Namen oder Terminen geschieht
im Langzeitgeddchtnis. Das Gedichtnis
wird meist in verschiedenen Modalitdten
getestet, z.B. verbal (Worter oder Geschich-
ten behalten) und visuell (Bilder merken).
Im Bereich der Exekutivfunktionen
kann unter anderem unterschieden wer-
den zwischen Handlungsplanung (vor-
ausschauendes Denken, z.B. beim Kochen
einer Mahlzeit die richtige Reihenfolge ein-
halten), mentaler Flexibilitat (hin und her
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wechseln zwischen verschiedenen Aufga-
ben) oder abstrakt-logischem Denken. Wie
man sich gut vorstellen kann, gibt es einen
Zusammenhang zwischen Exekutivfunk-
tionen und einer hohen Selbststindigkeit
im Alltag. Fiir eine hohe Selbststandigkeit
muss man seinen Tagesablauf planen und
strukturieren, Aufgaben aus eigener Initia-
tive angehen und flexibel auf Unvorherge-
sehenes reagieren konnen. Getestet werden
konnen die Exekutivfunktionen zum Bei-
spiel mit einfachen Planungsaufgaben oder
Kombinationsaufgaben, die Puzzles dhneln.

Zur Kognition gehort auch die Spra-
che - unter anderem das Sprachverstandnis
und die Sprachproduktion. Diese kénnen
z.B. mit einfachen Anweisungen, mit dem
Benennen von Bildern oder auch mit dem
Nachsprechen von Wortern und Satzen un-
tersucht werden.




Entwicklung von kognitiven
Funktionen

Die kognitive Entwicklung kann mit einer
»umgekehrten U-Kurve“ verglichen wer-
den, das heif3t, zunachst nehmen die Leis-
tungen bis ins junge Erwachsenenalter zu,
ab dem hoheren Erwachsenenalter nimmt
die Leistungsfihigkeit in einigen Berei-
chen jedoch wieder ab. Die Entwicklung
der einzelnen Funktionen verlduft aber
unterschiedlich schnell: Basale Aufmerk-
samkeitsfunktionen sind bei Kindern mit
durchschnittlicher Entwicklung bereits im
Vorschulalter gut entwickelt. Auch einfache
Aufmerksamkeitsleistungen oder das Kurz-
zeitgedéchtnis sind im Schulalter schon fast
so gut wie bei Erwachsenen.

Die Entwicklung komplexerer Exekutiv-
funktionen dauert jedoch ldnger, so kon-
nen sich hohere Planungsleistungen oder
das logische Denken bis ins 25. Lebens-
jahr weiterentwickeln. Dies hangt mit der
Reihenfolge der Entwicklung der Hirnre-
gionen zusammen: Hirnareale, die mit ba-
salen Wahrnehmungs- oder Aufmerksam-
keitsprozessen in Zusammenhang gebracht
werden, sind in der Regel frither entwickelt.
Hingegen entwickeln sich frontale Hirnre-
gionen, die in Planungs- oder Problemlse-
prozessen involviert sind, noch bis ins drit-
te Lebensjahrzehnt hinein.

Kognitive Entwicklung bei Kindern mit
Down-Syndrom

Kinder mit einem Down-Syndrom zeigen
oft ein spezifisches kognitives Profil. Dies
unterscheidet sich von gleichaltrigen Kin-
dern mit ,,durchschnittlicher Entwicklung",
aber auch von gleichaltrigen Kindern mit
Entwicklungs- oder Lernstérungen ande-
rer Ursache. Studien' zeigen, dass es in der
frithen Kindheit hiufig eine Verzogerung
im Spracherwerb gibt. So werden die ersten
Worte oft spiter als bei gleichaltrigen Kin-
dern mit durchschnittlicher Entwicklung
gesprochen. Das Sprachverstdndnis ist oft
besser als die Sprachproduktion.

Der visuelle Bereich bildet im Vergleich
zum verbalen Bereich eine Stirke, Kinder
mit Down-Syndrom unterscheiden sich
diesbeziiglich kaum von anderen Kindern.
Oft haben sie jedoch Schwierigkeiten damit,
verbale Informationen zu verarbeiten oder
kurzfristig zu speichern. Auch lingerfristi-
ge Geddchtnisleistungen sind im Vergleich
zu Kindern mit durchschnittlicher Entwick-
lung reduziert. Allerdings lernen Kinder mit
Down-Syndrom besonders gut {iber Beob-
achtung anderer Personen, iiber Assoziatio-
nen oder wenn sie eine Belohnung erhalten.

Im Bereich Aufmerksambkeit zeigen sich
oft eine generell langsamere Geschwindig-
keit und eine verminderte Fihigkeit, Im-
pulse zu unterdriicken. Auch die Fahigkeit,
mehrere Aufgaben gleichzeitig zu bearbei-
ten oder zwischen verschiedenen Titigkei-
ten hin und her zu wechseln, ist reduziert.
Aufmerksamkeits- und Exekutivfunktio-
nen sind also im Vergleich zu Kindern mit
durchschnittlicher Entwicklung eher weni-
ger gut entwickelt. Wahrend in der frithen
Kindheit der Unterschied zu Gleichaltrigen
ohne Down-Syndrom eher gering ist, wird
er bis zum Schulalter deutlicher.

Hoheres Erwachsenenalter und erhdhtes
Risiko fiir Alzheimer-Demenz

Im jungen Erwachsenenalter zeigen sich
bei Menschen mit Down-Syndrom gemaf3
einer aktuellen Studie? im Vergleich zu Per-
sonen mit durchschnittlicher kognitiver
Entwicklung die grofiten Unterschiede in
sprachlichen Funktionen, aber auch in der
Aufmerksamkeit und in den Exekutivfunk-
tionen gibt es Unterschiede. Im Vergleich
dazu zeigen sich im Gedichtnis geringere
Unterschiede.

Erwachsene mit Down-Syndrom ha-
ben aufgrund ihrer besonderen Genetik
ein erheblich erhohtes Risiko, frith an ei-
ner Alzheimer-Demenz zu erkranken (sie-
he Artikel ,Leben in Down-Syndrom® Nr.
85/2017). Das mittlere Alter, in dem bei
Menschen mit einem Down-Syndrom eine
Demenz diagnostiziert wird, liegt ungefahr
bei 55 Jahren®, bei den Uber-60-Jihrigen
zeigen sich in etwa 75 % der Personen kli-
nische Anzeichen einer Demenz*.

Was sind die ersten Anzeichen einer de-
mentiellen Entwicklung? Angehdrige be-
richten oft von Verhaltensveranderungen
im Alltag, z.B. weniger Selbststandigkeit,
Antriebslosigkeit bzw. weniger Eigeniniti-
ative oder aber auch aggressiveres Verhal-
ten oder repetitive Bewegungen, Probleme
bei praktischen Tétigkeiten, wie beim An-
ziehen, oder Gedichtnisprobleme. Neuere
Studien* haben gezeigt, dass als Erstes ver-
mutlich Verschlechterungen in den exeku-
tiven Funktionen stattfinden und erst spa-
ter Veranderungen im Gedéachtnis.

Diagnostik bei Verdacht auf eine Alzhei-
mer-Demenz bei Menschen mit Down-
Syndrom

Um eine Demenzerkrankung festzustellen,
miissen Verschlechterungen in verschiede-
nen kognitiven Bereichen (siehe oben, z.B.
Aufmerksamkeit, Sprache) im Vergleich zu
einem fritheren Zeitpunkt festgestellt wer-
den. Ublicherweise verwendet man dazu

neuropsychologische Testverfahren, die
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Leistungen in den verschiedenen Funktio-
nen erfassen. Oft ist es aber nicht méglich,
ibliche Testverfahren zur Demenzdiagnos-
tik zu verwenden, da sich diese fiir Men-
schen mit Down-Syndrom hdufig als zu
schwierig erweisen.

Sinnvoll sind relativ einfache, moglichst
sprachfreie und moglichst konkrete Auf-
gaben. Die CAMDEX-DS (The Cambridge
Examination for Mental Disorders of Older
People with Down’s Syndrome and Others
with Intellectual Disabilities) ist ein Verfah-
ren, das speziell zur Diagnostik bei Men-
schen mit Down-Syndrom entwickelt wur-
de. Es umfasst ein lingeres Interview mit
einer Bezugsperson, Fragen an den Pati-
enten selbst sowie eine etwa halbstiindi-
ge kognitive Testung. Die kognitive Tes-
tung umfasst Aufgaben zu allen wichtigen
kognitiven Bereichen. Wird der Test Mo-
nate oder Jahre spiter wiederholt, kann
iberpriift werden, ob sich die Werte in den
untersuchten Funktionen im Laufe der Zeit
verandern. b

Erhohtes Risiko fiir
Alzheimer-Demenz bei Men-
schen mit Down-Syndrom

Das mittlere Alter, in dem bei Menschen
mit einem Down-Syndrom eine Demenz
diagnostiziert wird, liegt ungefahr bei
55 Jahren, bei den Uber-60-Jihrigen zei-
gen sich in etwa 75 % der Personen kli-
nische Anzeichen einer Demenz.

Die ersten Anzeichen einer,,demen-
tiellen Entwicklung” (laut den Erfah-
rungsberichten von Angehdrigen) sind
Verhaltensveranderungen im Alltag, z.B.

m weniger Selbststandigkeit,

® Antriebslosigkeit bzw. weniger
Eigeninitiative,

m oder aber aggressiveres Verhalten,

oder repetitive Bewegungen,

m Probleme bei praktischen Tatigkeiten
wie beim Anziehen,

m oder Gedachtnisprobleme.

In der Fachliteratur wird berichtet:

m Zuerst finden Verschlechterungen in
den exekutiven Funktionen statt,

m erst spater Verdanderungen im Ge-
dachtnis.
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Im Rahmen der neuropsychologischen
Untersuchung ist aber nicht nur die Testung
alleine fiir die Beurteilung wichtig, sondern
ebenso ein ausfithrliches Gesprach mit ei-
ner nahen Bezugsperson zu moglichen Ver-
haltensverdnderungen sowie eine sorgfalti-
ge Beobachtung des Patienten wihrend der
Untersuchung. Letztere ist wichtig, um Ein-
flisse von Stimmung oder Motivation in
die Ergebnisse mit einzubeziehen. Gerade
bei unseren Patienten mit Down-Syndrom
ist es zudem wichtig, eine kurze ,, Aufwarm-
phase® zu machen und sich gegenseitig ken-
nenzulernen und nicht gleich mit den ,,Test-
fragen” zu beginnen. Weiter ist es wichtig,
bei der Beurteilung der Ergebnisse weitere
Besonderheiten einzubeziehen, z.B. mogli-
che sprachliche Schwierigkeiten, Seh- oder
Hoérprobleme oder ein plétzlicher Abbruch
einer Aufgabe, wenn diese zu schwierig er-
scheint.

Gemifd Fachliteratur wird empfohlen,
bereits im jungen Erwachsenenalter eine
kognitive ,,Baseline®, das heifit eine Basis-
erhebung des kognitiven Ausgangsniveaus,
zu machen, um so einen Ausgangswert vor
einer moglichen spiteren Verdnderung
zum Vergleich zu haben.

Weitere Ursachen fiir kognitive Verdande-
rungen im Erwachsenenalter

Wie oben dargestellt, gibt es fir Verhal-
tensanderungen bei Erwachsenen mit
Down-Syndrom verschiedene Ursachen,
nicht immer ist die Alzheimer-Erkrankung
die richtige Erkldrung. Die Kognition kann
auch durch Beeintrachtigungen des Sehens
oder Horens, epileptische Anfille, eine

he

Schilddriisenunterfunktion, Schlafstérun-
gen oder weitere Erkrankungen beeinflusst
werden.

Auch psychiatrische Erkrankungen kon-
nen zu Verdnderungen in der kognitiven
Leistungsfahigkeit fithren. Wie z.B. bei Men-
schen ohne Down-Syndrom ist eine Depres-
sion nicht selten die Ursache fiir eine Ge-
ddchtnisstorung.

Auch scheint es bei Menschen mit Down-
Syndrom insbesondere im frithen Erwach-
senenalter eine noch wenig verstandene Er-
krankung, die Regressionssyndrom genannt
wird, zu geben. Hierbei kommt es meistens
im Anschluss an eine tiefgreifende Lebens-
anderung (Ende der Schulzeit, Umzug) oder
durch ein seelisches Trauma (z.B. Tod von
Angehorigen) zu Verhaltensdanderungen, zur
Verschlechterung der Kognition und zum
Verlust bereits erlernter Fahigkeiten.

Bisher kommen vor allem drei Gruppen
von Menschen mit Down-Syndrom zu uns
in die Ambulanz:

@ iltere Patienten ab ca. 50 Jahren mit
dem Verdacht auf eine Demenz bzw.
welche bereits an Demenz erkrankt
sind,

® junge Erwachsene zwischen 20 und 35
Jahren, die eine kognitive Basisuntersu-
chung wiinschen, aber keine klinischen
Beschwerden haben,

® 20- bis 30-jahrige Patienten, die Ver-
haltens- oder kognitive Verdnderungen
aufgrund von Veranderungen im Um-
feld, aufgrund von psychiatrischen Er-
krankungen (Angste, Depression, Re-
gression) oder aufgrund von anderen
medizinischen Problemen zeigen.
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~Regressionssyndrom”
im frithen Erwachsenen-
alter

Bei Menschen mit Down-Syndrom
scheint es insbesondere im fri-
hen Erwachsenenalter eine noch
wenig verstandene Erkrankung,
die Regressionssyndrom genannt
wird, zu geben. Hierbei kommt es
meistens im Anschluss an eine tief-
greifende Lebensanderung (Ende
der Schulzeit, Umzug) oder durch
ein seelisches Trauma (z.B. Tod von
Angehdrigen) zu Verhaltensande-
rungen, zur Verschlechterung der
Kognition und zum Verlust bereits
erlernter Fahigkeiten.

Erhebung des kogniti-
ven Ausgangsniveaus
im jungen Erwachse-
nenalter

Gemal Fachliteratur wird empfoh-
len, bereits im jungen Erwachse-
nenalter eine kognitive ,Baseline”,
das heil3t eine Basiserhebung des
kognitiven Ausgangsniveaus, zu
machen, um so einen Ausgangs-
wert vor einer moglichen spate-
ren Veranderung zum Vergleich zu
haben.

Klinikum der Universitat Miinchen
Neurologische Klinik und Poliklinik
Ambulanz fiir Neurodegenerative Er-

Arztzimmer: 089 4400-73671
Sekretariat: 089 4400-76676
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