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Zusammenfassung

Das Down-Syndrom ist die hdufigste genetische Ursache einer Intelligenzminderung. Da Menschen mit
einem Down-Syndrom ein erhohtes Risiko aufweisen, an einer Alzheimer-Demenz zu erkranken, ist
eine umfassende Untersuchung der kognitiven Funktionen indiziert, sowohl im jungen
Erwachsenenalter (zur Erhebung des kognitiven Ausgangsniveaus), als auch im Verlauf zur
Demenzdiagnostik. Das weite Spektrum an kognitiver Leistungsféhigkeit bei Menschen mit einem
Down-Syndrom stellt eine diagnostische Herausforderung dar. Wir mdchten daher einen Uberblick
geben (1) tiber die kognitive Entwicklung iiber die Lebensspanne, (2) iiber verschiedene mogliche
Ursachen kognitiver Verdnderungen bei erwachsenen Menschen mit einem Down-Syndrom und (3)
iiber neuropsychologische Diagnostik und entsprechende Verfahren fiir den Erwachsenenbereich.
SchlieBlich geben wir, auf der Grundlage unserer Erfahrungen, (4) allgemeine Empfehlungen zur

Untersuchung und Befundinterpretation bei Menschen mit Intelligenzminderung.

Schliisselworter: Neuropsychologie, Down-Syndrom, Intelligenzminderung, Demenz, Entwicklung,

Testverfahren
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Abstract

Down’s syndrome is the most frequent genetic cause for intellectual disability. As the risk for
Alzheimer’s disease is increased in Down’s syndrome, comprehensive cognitive examination is
essential, both in young adults (for baseline evaluation), as well as later for diagnosing dementia. So far,
there are only few recommendations for neuropsychological assessment in Down’s syndrome. Here, we
review (1) the development of cognition across the life-span, (2) various causes of cognitive change in
adults with Down’s syndrome, and (3) procedures available for their evaluation. Further, (4) we provide
recommendations regarding the assessment and interpretation of diagnostic findings in adults with
intellectual disabilities. We conclude with recommendations for cognitive assessment in intellectual

disability in general.

Keywords: Neuropsychology, Down’s syndrome, Intellectual Disability, Dementia, Development, Test
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Einleitung
Das Down-Syndrom (DS) wird durch eine Triplikation der sogenannten Down definierenden Sequenzen
auf Chromosom 21 verursacht [1] und ist die héufigste genetische Ursache fiir eine
Intelligenzminderung [2]. Der Intelligenzquotient (IQ) von Menschen mit einem DS liegt gemal
Kriterien der ICD-10 oft im Bereich der leichten bis mittelgradigen Intelligenzminderung [3,4], also im
Bereich von 35-69 1Q-Punkten. Dies entspricht einem Intelligenzalter von sechs bis zwolf Jahren [5].

Bei Menschen mit einem DS bestehen verschiedene neuroanatomische Auffalligkeiten [6]. Oft
zeigt sich im Vergleich zu Menschen ohne DS ein deutlich geringeres Hirnvolumen, mit
iiberproportionaler Volumenreduktion von Frontal- und Temporallappen [1,7]. Diese Entwicklung
beginnt bereits pranatal beim 4-5 Monate alten Fotus [8]. Solche Volumenminderungen kénnen dazu
fiihren, dass bereits weitere minimale pathologische Verdnderungen zusétzliche Beeintridchtigungen im
Alltag oder in kognitiven Funktionen bewirken (sog. Hypothese der kognitiven Reservekapazitit
[9,10]). Dies ist insbesondere auch fiir Menschen mit DS relevant.

Bisherige Studien haben gezeigt, dass Menschen mit DS oft ein spezifisches kognitives Profil
aufweisen. Ihr Sprachverstindnis ist meist besser als die Sprachproduktion [4,11]. Weiter zeigen sich
im Vergleich zu Menschen ohne DS mehr Schwierigkeiten in Gedéichtnisaufgaben, wobei die
Leistungen in der visuellen Lern- und Merkfzahigkeit oft besser sind als jene in der verbalen Modalitét
[12]. Beziiglich Exekutivfunktionen, d.h., hoheren, komplexen kognitiven Funktionen, zeigen sich
Defizite in einigen Teilbereichen (z.B. Inhibition, Flexibilitdt und Planen), nicht aber in der
Wortfliissigkeit [13]. Maddchen und Frauen zeigen im Vergleich zu Jungen und Ménnern bessere
kognitive Leistungen [11,14].

Die Lebenserwartung von Menschen mit DS ist in den letzten Jahrzehnten deutlich gestiegen,
u.a. durch eine verbesserte medizinische Versorgung [15]. Dadurch riicken Themen wie die kognitive
Entwicklung bis ins hohere Lebensalter sowie mit dem Alter assoziierte Erkrankungen wie Demenzen
in den Vordergrund. Die Relevanz des Themas steigt somit auch fiir Arzte und Psychologen im
neurologischen und psychiatrischen Bereich. Dieser Artikel soll einen Uberblick iiber das Thema
Kognition bei DS geben, beginnend mit einem Uberblick zur kognitiven Entwicklung iiber die

Lebensspanne, zu Ursachen von kognitiven Stérungen im Erwachsenenalter und schlieBlich zur
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neuropsychologischen Diagnostik im Erwachsenenalter, mit zusdtzlichen Hinweisen zur
Demenzdiagnostik. Der Artikel basiert auf Literatur zu den entsprechenden Themen sowie auf unserer

eigenen Erfahrung in der Diagnostik von Erwachsenen mit DS.

Kognitive Entwicklung iiber die Lebensspanne

Entwicklung im Kindes- und Jugendalter

Bei Personen mit typischer Entwicklung verdndern sich die kognitiven Leistungen oft in Form einer
,sumgekehrten U-Kurve* [16]. Das bedeutet, dass einige der Funktionen, welche sich im Kindes- und
Jugendalter erst spat entwickeln, im hoheren Erwachsenenalter auch als erstes wieder abnehmen [17,18].
Allerdings gibt es bis jetzt wenige Erkenntnisse, ob bei DS die kognitive Leistung im gleichen Alter wie
bei typisch entwickelten Kindern das Maximum erreicht, die beste Leistung erst spéter erreicht wird
(Entwicklungsverzogerung), die kognitive Leistungsfdhigkeit im Erwachsenenalter bereits frither
abnimmt, oder gegebenenfalls linger auf einem Plateau bleibt [19]. Bereits ab der friithkindlichen
Entwicklung zeigen sich jedoch Unterschiede zwischen Kindern mit und ohne DS [11,20]. Die
kognitiven Leistungen von Kindern mit einem DS werden im Laufe des Kindes- und Jugendalters zwar
anhaltend besser (Rohwerte in den Tests steigen), aber der Abstand zu gleichaltrigen, typisch
entwickelten Kindern wird immer groBer (Normwerte wie Prozentrange oder altersspezifische IQ-Werte
nehmen ab) [4,11,19,20], siche Abb. 1.

Bis jetzt gibt es kaum Studien, welche Kinder mit einem DS im Quer- oder Léngsschnitt {iber
verschiedene Altersstufen vergleichen, also tatsiachliche Altersunterschiede und
Entwicklungsverdnderungen bei einem DS untersuchen. Im Rahmen der Heidelberger Down-Syndrom-
Studie wurden Entwicklungsverlaufe von Kindern mit DS zwischen ein und vier Jahren im Langsschnitt
dargestellt [11]. Anhand eines Fragebogens sollten Eltern iiber vier Jahre hinweg das adaptive Verhalten
ihrer Kinder einschédtzen. Beziiglich Sprachverstindnis und Feinmotorik waren die
Entwicklungsfortschritte am starksten, im Bereich der expressiven Sprache am geringsten. Im Berliner
Ldngsschnittprojekt zu Kindern mit einem DS wird eine generell langsamere frithkindliche Entwicklung

im Vergleich zu Kindern mit typischer Entwicklung beschrieben [20]. Die Aufnahmekapazitit sei
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reduziert und die Informationsaufnahme und —verarbeitung langsamer, was moglicherweise auch die
Sprachentwicklung beeinflusse. Kinder mit einem DS seien eher {ibervorsichtig und bewegten sich vor
allem im Bereich, den sie sicher beherrschten, was aber auch die Weiterentwicklung erschwere [20]. In
einem Uberblicksartikel fiir den Zeitraum von 1990 — 2010 werden insgesamt nur 13 longitudinale
Studien beschrieben, welche spitestens im 18. Lebensjahr begannen und mindestens zwei
Testzeitpunkte beinhalteten [19]. In 7 Studien zeigte sich, dass der 1Q bzw. der Entwicklungsquotient
im Laufe der Entwicklung abnahm. Studien, die einzelne kognitive Funktionen untersuchten, zeigten
geringere Fortschritte in den phonologischen Féahigkeiten und im Kurzzeitgedichtnis im Vergleich zum
Sprachverstindnis und zum Wérter erkennen [19]. In einer Querschnittstudie fanden sich zwischen dem
6. und 10. Lebensjahr signifikante Altersunterschiede in den Bereichen Wortschatz, Wissen, soziales

Verstdndnis und Exekutivfunktionen [21].

Entwicklung im jungen Erwachsenenalter

Im jungen Erwachsenenalter zeigen sich bei Menschen mit DS im Vergleich zu Kontrollpersonen die
deutlichsten Unterschiede im sprachlichen Bereich (Benennen, Sprachverstindnis), aber auch im
verbalen und visuellen Kurzzeit- und Arbeitsgedichtnis, in der Wortfliissigkeit, im visuell-episodischen
Gedichtnis, sowie im Planen [14].

Auch zur kognitiven Entwicklung bei DS im Erwachsenenalter gibt es nur wenige Studien. In
einer Querschnittstudie mit 67 Kindern und Erwachsenen zwischen 11 und 66 Jahren korrelierte die
Leistung in verschiedenen neuropsychologischen Tests negativ mit dem Alter, d.h. die Leistung wurde
mit zunehmendem Alter schlechter. Die erwachsenen Probanden wurden in drei Altersgruppen
eingeteilt (18-29 Jahre; 30-39 Jahre; >40 Jahre), wobei die jlingste Altersgruppe in den meisten
Aufgaben die beste Leistung zeigte. In mehreren exekutiven Teilbereichen lag das Leistungsmaximum
jedoch zwischen 30 und 39 Jahren [3]. In einer weiteren Querschnittstudie bei Erwachsenen mit DS
zwischen 16 und 60 Jahren zeigte sich eine negative Korrelation zwischen Alter und fast allen

neuropsychologischen Ergebnissen, die Leistung nahm mit zunehmendem Alter ab [22].

Kritische Zusammenfassung bisheriger Entwicklungsstudien im Kindes- und jungen Erwachsenenalter
bei Down-Syndrom
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Bis jetzt vergleichen erst sehr wenige Studien Menschen mit DS mit gleichaltrigen Kontrollgruppen
(,;age-matched samples™) [12]. Ein Grund dafiir kdnnte sein, dass es nur wenige Testaufgaben gibt,
welche eine sehr grole Bandbreite an kognitiven Fahigkeiten abdecken, also fiir Menschen mit einem
DS nicht zu schwierig, und fiir jene mit durchschnittlicher kognitiver Leistungsfiahigkeit nicht zu einfach
sind [12]. Ein kritischer Aspekt vieler Studien ist zudem, dass bei kognitiven Fragestellungen oft nur
Personen untersucht werden, welche leicht vereinfachte, aber standardisierte Tests bearbeiten konnen.
Tatséchlich ist aber die Varianz beziiglich der kognitiven Leistungsfdhigkeit bei DS viel groBer
[11,19,20]. Aufgrund der hohen Variabilitit und der oft geringen StichprobengroBen lassen sich
derartige Ergebnisse oft nur unter Vorbehalt auf die Gesamtpopulation der Menschen mit DS
verallgemeinern.

Zu Entwicklungsverdanderungen bei DS gibt es ebenfalls nur wenige Studien. Friiher genossen
Menschen mit einem DS eine schlechtere Schulbildung und Foérderung als heute. Dadurch sind die
schlechteren kognitiven Leistungen élterer Personen mdglicherweise nicht nur durch das Alter oder
krankheitsbedingte Faktoren, sondern auch umweltbedingt verursacht. Leistungsverdnderungen im
Hinblick auf das hohere Lebensalter werden daher in Querschnittstudien womoglich liberschétzt, d.h.
dltere Menschen werden im Vergleich zu jiingeren als zu schlecht eingeschétzt, wihrend sie in
Langsschnittstudien eher iiberschétzt und altersbedingte Verdnderungen unterschétzt werden, da oft nur
Personen mit besonders guten kognitiven Leistungen oder besonders guter Compliance in Studien
verbleiben [23].

Insgesamt ist bis jetzt noch wenig iiber die kognitive Entwicklung von Menschen mit DS iiber
die Lebensspanne bekannt, und bisherige Studien weisen teilweise methodische Mingel auf. Bisherige
Erkenntnisse deuten darauf hin, dass es bei DS im Kindesalter zu einer Entwicklungsverzogerung mit
spezifischen Stirken und Schwéchen kommt, wobei die Leistung mit zunehmendem Alter immer stérker
von gleichaltrigen Kindern mit typischer Entwicklung abweicht, was sich in einer Intelligenzminderung

zeigt.

Entwicklung im mittleren und hoheren Erwachsenenalter und Ubergang zur dementiellen Entwicklung
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Menschen mit einem DS weisen im Vergleich zur Normalpopulation aufgrund der sehr hiufig im
Rahmen der Trisomie vorhandenen Triplikation des Amyloid-Vorldufer-Protein-Gens (amyloid-
precursor-protein, APP), das auf Chromosom 21 codiert ist, ein stark erhohtes Risiko auf, an einer
Alzheimer-Demenz zu erkranken [10,24]. Es sind bisher lediglich einzelne Fille von Menschen mit DS
beschrieben, bei denen neuropathologisch keine Alzheimer-Pathologie nachgewiesen wurde und bei
denen in der Folge gezeigt wurde, dass sie keine dritte APP-Kopie hatten [25, 26]. Das mittlere Alter,
in welchem bei Menschen mit einem DS eine Alzheimer-Demenz diagnostiziert wird, liegt bei 55 Jahren
[27]. Bei den tiber 60-jdhrigen zeigen sich bei 50-80% der Personen klinische Zeichen einer Demenz
[28]. In einer iiber 20 Jahre dauernden longitudinalen Studie bei Frauen mit einem DS zeigte sich, dass
von diesen 97% eine Demenz entwickelten [27]. Die dementielle Entwicklung stellt bei Menschen mit
einem DS ab einem gewissen Alter daher eigentlich die ,,typische* Entwicklung dar.

Es existieren daher auch sehr wenige Entwicklungsstudien, welche in diesem Altersabschnitt
Personen mit einem DS mit jenen ohne DS vergleichen. In einer Querschnittstudie zwischen 16 und 60
Jahren zeigte sich eine Abnahme der kognitiven Leistungen mit zunehmendem Lebensalter. Verbales
Lernen und Reaktionszeiten erwiesen sich am sensitivsten und zeigten bereits ab dem 40. Lebensjahr
eine Verschlechterung, wihrend die Leistung in anderen Aufgaben erst zwischen dem 46. und 50.
Lebensjahr signifikant abnahm [22]. In einer weiteren Querschnittstudie zeigte sich, dass Erwachsene
mit einem DS zwischen 40 und 70 Jahren im Vergleich zu jenen zwischen 20 und 40 Jahren beziiglich
des logisch-schlussfolgernden Denkens eine schlechtere Leistung aufwiesen [29]. Eine
Léngsschnittstudie zeigte zwischen 21 und 50 Jahren einen leichten IQ-Verlust, unverdnderte
sprachliche Leistungen, und einen Verlust in den Gedéchtnisleistungen ab 40 Jahren. Weiter zeigte sich
ab dem 40. Lebensjahr ein deutlicher Verlust an Fahigkeiten zur Selbstversorgung [30]. Insgesamt zeigt
sich daher im Vergleich zu gleichaltrigen, typisch entwickelten Menschen eine friihere
Verschlechterung der kognitiven Funktionen.

In der Normalpopulation wird bei der Alzheimer-Erkrankung unter den subjektiven
Symptomen zuerst oft eine zunehmende Vergesslichkeit genannt. Auch testpsychologisch lassen sich
haufig zuerst Beeintrdchtigungen in der verbalen Lern- und Merkféhigkeit nachweisen [31]. Bei

Menschen mit einem DS werden von den Angehdrigen als erstes aber oft nicht Gedéchtnisdefizite,
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sondern eher Verhaltensverdnderungen beobachtet [10]. Als erste testpsychologisch messbare
Verianderungen werden sowohl Gedéchtnis- als auch exekutive Defizite diskutiert. Erwachsene mit
einem DS verschlechtern sich teilweise bereits einige Jahre vor einer Demenzdiagnose beziiglich
selektiver Aufmerksamkeit und episodischem Gedéchtnis [32,33]. In der bisher groften Studie zur
Kognition von Erwachsenen mit einem DS, in welcher {iber 300 Personen untersucht wurden, waren
Aufmerksamkeits- und Gedichtnistests am sensitivsten im Hinblick auf den Ubergang vom
praklinischen ins Prodromalstadium einer Alzheimer-Erkrankung [22]. D.h., es zeigten sich
Unterschiede in den Bereichen Aufmerksamkeit und Gedéichtnis zwischen ,,gesunden® Patienten
(préklinisch) und solchen mit subjektiven kognitiven Verdnderungen, jedoch ohne
Alltagseinschrankungen und ohne Demenzdiagnose (Prodromalstadium). In einer systematischen
Ubersicht zu friithen Anzeichen einer Demenz bei DS wurden 15 Lingsschnittstudien (mit insgesamt
iiber 800 Erwachsenen) analysiert [10]. Von diesen gaben neun Defizite in den Exekutivfunktionen
sowie Verhaltensverinderungen als erste Anzeichen einer Alzheimer-Demenz an. Nur zwei Studien

gaben Gedéchtnisbeeintrachtigungen als erste Defizite an [10].

Ursachen fiir kognitive Verinderungen im Erwachsenenalter
Neben normalen altersbedingten leichten Verdnderungen der Kognition ist bei DS eine dementielle
Entwicklung die héufigste Ursache fiir eine kognitive Verschlechterung im mittleren und hoheren
Erwachsenenalter. Am héufigsten ist wie oben beschrieben die Alzheimer-Erkrankung, daneben kénnen
aber auch andere Demenzformen sowie weitere neurologische Erkrankungen kognitive Defizite
verursachen, eine aktuelle Ubersicht zu hiufigen neurologischen Erkrankungen bei DS findet sich bei
[34]. Haufige Ursachen von kognitiven Verdnderungen konnen unter anderem eine
Schilddriisenfunktionsstérung [1,4], eine Hashimoto-Enzephalitis [35], eine Schlafapnoe, oder Seh- und
Horprobleme sein [4,6]. Aus diesen Griinden ist es bei der Differentialdiagnose von kognitiven
Verdnderungen bei Menschen mit einem DS im mittleren und hdheren Lebensalter sehr wichtig, eine
organische Ausschlussdiagnostik zu veranlassen (siehe Tab. 1). Weiter sind epileptische Anfille bei DS

mit beginnender Demenz haufig [28] und mit einem schlechten Verlauf assoziiert [1].
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Auch psychiatrische Erkrankungen kénnen zu verdnderten kognitiven Leistungen fiihren. Das
Erkennen einer depressiven Episode ist wichtig, denn diese kann u.a. zu Gedéchtnis-, Konzentrations-
und exekutiven Defiziten und somit auch zu Verhaltensverdanderungen fithren [36]. Erwachsene mit DS
zeigen im Vergleich zu anderen Personen mit Intelligenzminderung hiufiger psychotische Stérungen
oder Depressionen mit psychotischen Symptomen, jedoch seltener bipolare Storungen oder Stdrungen
der Impulskontrolle [37]. Angststorungen sind relativ hiufig [38] und koénnen ebenfalls zu
Verhaltensverdnderungen flihren. Zwangsstrungen scheinen nicht héaufiger als in der
Normalbevolkerung, allerdings sind diese bei Menschen mit Intelligenzminderung schwierig zu
erfassen, und daher moglicherweise unterschitzt [38]. Die Prédvalenz von posttraumatischen
Belastungsstorungen (PTBS) ist bei Personen mit Intelligenzminderung stark erhéht [39]. Bei Menschen
mit Intelligenzminderung, auch bei DS, kommen Autismusspektrumstorungen (ASS) oder autistische
Symptome héufiger vor als in der Normalbevdlkerung [6,40].

Einige Patienten mit einem DS zeigen relativ akut, meistens im Anschluss an eine tiefgreifende
Lebensidnderung (Ende der Schulzeit, Umzug) oder durch ein traumatisches Erlebnis (z.B. Tod von
Angehorigen) Verhaltensdnderungen, eine Verschlechterung der Sprache und Kognition, eine starke
Verlangsamung in allen Tétigkeiten, einen starken Verlust von Alltagsfdhigkeiten, starke depressive
Symptome und allgemein einen Verlust bereits erlernter Fahigkeiten [41,42,43]. Diese
Symptomkonstellation wird von verschiedenen Autoren als ,akutes Regressionssyndrom® [42],
,Katatonie bei Down-Syndrom® [41], ,,autismus@hnliches Symptombild“ [38] oder bei Kindern als
,»Down Syndrome Disintegrative Disorder” bzw. ,,autistische Regression® [43] bezeichnet. Diese
regressive Entwicklung geht iiber Anpassungsstorungen [42] oder auch iiber regressive Verdnderungen
im Rahmen einer ASS [43] hinaus. Sie ist unabhingig vom kognitiven Niveau und tritt auch bei
Personen auf, bei welchen nie zuvor eine ASS diagnostiziert wurde [42]. Die Verdnderungen sind
schwer behandelbar und oft persistierend.

Nicht vergessen werden sollte aulerdem, dass Menschen mit DS aufgrund verschiedener
Vorerkrankungen oft eine Multimedikation haben. Daher kdnnen auch unerwiinschte Wirkungen von

Medikamenten zu Verdnderungen in der Kognition fiihren.
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Neuropsychologische Diagnostik bei Erwachsenen mit einem Down-Syndrom
Im Folgenden wird beschrieben, wie die kognitive Leistungsfédhigkeit bei erwachsenen Menschen mit

DS im klinischen Alltag erhoben werden kann.

Jiingere Erwachsene
Bereits im jungen Erwachsenenalter wird von uns im Rahmen der Untersuchung in der Neurologischen
Klinik der LMU Miinchen eine kognitive ,,Baseline“-Erhebung empfohlen, d.h. eine Untersuchung des
kognitiven Ausgangsniveaus. So kdnnen Ausgangswerte vor einer mdglichen spéteren Verdnderung
erhoben werden, z.B. im Rahmen einer dementiellen Entwicklung [12,27,44]. Eine
neuropsychologische Untersuchung bei jungen Erwachsenen mit Intelligenzminderung kann auflerdem
beim Ubertritt von der Schule in den Beruf indiziert sein (Eignung fiir bestimmte Titigkeiten), bei
kognitiven Verdnderungen im Rahmen von psychiatrischen Erkrankungen oder auch im forensischen
Bereich (z.B. Frage nach Urteilsfihigkeit). Bis jetzt existieren allerdings im deutschsprachigen Raum
nur wenige Testverfahren, welche speziell fiir Menschen mit Intelligenzminderung entwickelt wurden
[44]. So werden z.B. in der S2k Praxisleitlinie Intelligenzminderung [39] keine Empfehlungen zur
Verwendung neuropsychologischer Verfahren gemacht.

Ein Uberblick iiber Testverfahren, welche fiir Menschen mit DS empfohlen werden, ist in Tab.
2 zu finden. Globale Verfahren, welche zur Intelligenzdiagnostik entwickelt wurden, sind z.B. der
Snijders-Oomen Non-verbaler Intelligenztest SON-R 6-40 [45] oder die Wechsler Adult Intelligence
Scales (WAIS-IV, [46]). Diese konnen bei Menschen mit leichter Intelligenzminderung verwendet
werden, fithren aber bei stirkeren kognitiven Beeintrachtigungen zu Bodeneffekten, da die
Schwierigkeit der einzelnen Items oft schon zu Beginn einer Aufgabe relativ schnell ansteigt. Zudem
konnte die Faktorenstruktur des WAIS-IV, welche bei Menschen mit typischer Entwicklung gefunden
wurde, bei Menschen mit Intelligenzminderung nicht repliziert werden [47]. Dennoch sollten zur
Einschitzung der Intelligenz wenn moglich immer globale Batterien verwendet werden, welche
verschiedene Funktionsbereiche abdecken. Verfahren wie die Coloured Progressive Matrices (CPM)
[48] messen nur Teilaspekte der Intelligenz (sog. ,,fluide Intelligenz*) und kénnen bei Menschen mit

Intelligenzminderung zu einem verzerrten Ergebnis fithren [39]. Ein globales Testverfahren fiir den



Kognition bei Down-Syndrom 12

deutschen Sprachraum, welches fiir Menschen mit geistiger Behinderung entwickelt wurde, ist die
Werdenfelser Testbatterie (WTB). Gemadll Manual trifft sie differenzierte Aussagen iiber kognitive
Féhigkeiten [49], wurde aber primér als Forderinstrument entwickelt. Sie besteht aus zwanzig
verschiedenen Untertests, welche einzeln normiert sind (vgl. Tab. 2).

Ein Uberblick iiber einige Testverfahren zu spezifischen kognitiven Funktionen ist ebenfalls
in Tab. 2 zu finden. Der modifizierte ,,Cued Recall Test* erfasst die verbale Lern- und Merkfahigkeit.
In diesem Verfahren sollen Bilder benannt und anhand bestimmter Hinweisreize gelernt und erinnert
werden [32]. In Studien werden oft experimentelle Aufgaben oder Verfahren aus dem Kinderbereich
verwendet. Im,,Hund/Katze-Stroop*“ sollen beispielsweise Bilder benannt werden [50]. Teilweise
werden in Studien auch komplexere Verfahren wie der Turm von London, Einfachreaktionszeiten, oder
Aufgaben aus der Cambridge Neuropsychological Test Automated Battery (CANTAB) verwendet [22].
Schwerer betroffene Patienten haben jedoch bei derartigen Verfahren oft bereits Schwierigkeiten mit
dem Instruktionsverstindnis.

Bei Patienten mit schwereren kognitiven Beeintrichtigungen sollten eher klinisch-
orientierende Aufgaben verwendet werden. Mogliche Aufgaben sind Fragen zur Orientierung,
Gegenstéinde zéhlen und benennen, oder einfache Schreib- und Leseaufgaben wie den eigenen Namen,
die Adresse oder einen Satz nach Diktat zu schreiben oder einzelne Worter, Sitze, oder Anweisungen
zu lesen.

Zur Erfassung psychiatrischer Symptome und der adaptiven Fahigkeiten, d.h. dem Umgang
mit Alltagsanforderungen, existieren hauptsichlich Verfahren zur Fremdeinschitzung, eine Ubersicht
findet sich bei [51]. Der sozio-emotionale Entwicklungsstand sollte bei der differentialdiagnostischen
Einstufung von Verhaltensverdnderungen ebenfalls mitberiicksichtigt werden. Zur Erhebung kritischer
Lebensereignisse kann der Stress-Index eingesetzt werden [52]. In letzter Zeit wurden Verfahren
entwickelt, welche autistische Symptome bei Menschen mit einer Intelligenzminderung erfassen, z.B.
die MUSAD - musikadaptierte Skala zur Autismusdiagnostik [40], der Diagnostische
Beobachtungsbogen fiir Autismus-Spektrum-Storungen — Revidiert (DiBAS-R) [53], die Autismus-
Checkliste (ACL) ([54]) oder die Skala zur Erfassung von Autismusspektrumstérungen bei

Minderbegabten (SEAS-M, [55]).
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Zusitzlich zur Testdiagnostik ist eine ausfiihrliche Anamneseerhebung mit einer
Bezugsperson ndtig. Wichtige Themen sind u.a. aktuelle kognitive oder emotionale Symptome inkl.
Zeitpunkt des Beginns und Dauer, Verdnderungen im kognitiven, sozialen und emotionalen Bereich,
kritische Lebensereignisse, Entwicklungsgeschichte inkl. Schwangerschafts- und Geburtsanamnese
sowie Meilensteine der friihkindlichen Entwicklung, Ausbildungs- und Berufsanamnese,
Selbstidndigkeit im Alltag, sowie Komorbidititen und Noxen, siehe [39]. Die Qualitét
fremdanamnestischer Angaben hingt davon ab, wie lange und wie gut der/die Befragte mit dem
Patienten bekannt ist, und es kann auch zu Fehlinterpretationen kommen. Daher sollten ggf. zwei
Personen befragt werden, z.B. ein Familienangehoriger sowie ein Betreuer aus dem Arbeitsumfeld /

vom Wohnheim.

Neuropsychologische Diagnostik bei Demenzverdacht
Im mittleren und hoheren Erwachsenenalter riickt bei Menschen mit einem DS die Demenzdiagnostik
in den Vordergrund, bei differentialdiagnostischer Abgrenzung von psychiatrischen Stérungen. Neben
Menschen mit einem DS weisen auch andere Personen mit einer Intelligenzminderung ein erhdhtes
Demenzrisiko auf [56], daher gelten die folgenden Empfehlungen auch in Bezug auf andere Patienten
mit einer Intelligenzminderung.

Um eine Demenz zu diagnostizieren, miissen einerseits aktuelle kognitive Defizite, andererseits
aber auch Verschlechterungen im Vergleich zu einem friiheren Zeitpunkt festgestellt werden [57].
Aktuelle Defizite werden iiblicherweise mit testdiagnostischen Verfahren und einem Vergleich mit
Normwerten festgestellt. Zusétzlich wird eine Verlaufskontrolle 6-12 Monate spater empfohlen, um
festzustellen, ob eine Progredienz besteht. Aufgrund der fehlenden Normen fiir Menschen mit
Intelligenzminderung und dem oft unklaren kognitiven Ausgangsniveau ist bei diesen eine
Diagnosestellung nur iiber eine Verlaufsuntersuchung moglich [44]. Zusitzlich ist es schwierig,
altersbedingte, nicht als pathologisch zu wertende kognitive Verdnderungen von einer Verschlechterung
durch eine neurodegenerative Erkrankung abzugrenzen [4].

Als kurzes Screeningverfahren kann die ,,Checkliste zur Erfassung von Demenziellen

Entwicklungen bei Menschen mit Intelligenzminderung (CEDIM)* verwendet werden [58,59]. Sie
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umfasst die Einschidtzung von Verdnderungen innerhalb des letzten Jahres durch eine Bezugsperson
(z.B. Angehoriger oder Betreuer in einer Werkstitte oder einem Wohnheim) und kann auch durch
Personen ohne Ausbildung im Gesundheitsbereich durchgefiihrt werden.

Zur diagnostischen FEinschitzung sind jedoch ausfiihrlichere Verfahren nétig. Im
deutschsprachigen Raum gibt es nur wenige globale Verfahren, welche kognitive Funktionen bei élteren
Personen mit Intelligenzminderung erfassen. Davon befinden sich einige noch in der Entwicklungs-
bzw. Validierungsphase oder sind nicht autorisiert. Eine Ubersicht iiber verschiedene, in der Literatur
erwihnte deutschsprachige Verfahren findet sich in Tab. 3. Die CAMDEX-DS (The Cambridge
Examination for Mental Disorders of Older People with Down’s Syndrome and Others with Intellectual
Disabilities) [60] ist ein Diagnoseverfahren, welches speziell zur Diagnostik von Demenzen bei
Menschen mit DS entwickelt wurde. Es ist aktuell in einer deutschsprachigen, libersetzten und kulturell
adaptierten Version verfiigbar [61], die Publikation der deutschsprachigen Validierungsstudie ist in
Vorbereitung [62]. Es umfasst ein ldngeres Interview mit einer Bezugsperson, Fragen an den Patienten
selbst, sowie eine 30-40-miniitige neuropsychologische Untersuchung (Cambridge Cognitive
Examination for Older Adults with Down's Syndrome, CAMCOG-DS). Die CAMDEX-DS wird héufig
in internationalen Forschungsprojekten verwendet und die neuropsychologischen Testaufgaben sind vor
allem fiir Personen mit leichter und mittelgradiger Intelligenzminderung geeignet. Aktuell wird die
CAMDEX-DS umfassend revidiert. Weitere auf Deutsch iibersetzte globale Verfahren zur Erfassung
der Kognition bei Demenzverdacht sind die Severe Impairment Battery (SIB) [63], der Demenztest fiir
Menschen mit Intelligenzminderung (DTIM, [64]) und die Testbatterie zur Demenzdiagnostik fiir
Menschen mit Intelligenzminderung von Burt und Aylward [52], deren Ubersetzung jedoch nicht
publiziert wurde. Die Aufgaben in diesen Testbatterien sind einfacher als jene in der CAMDEX-DS und
auch fiir Menschen mit deutlicheren kognitiven Beeintrachtigungen geeignet.

Testverfahren, welche zur genaueren Untersuchung einzelner kognitiver Bereiche verwendet
werden konnen, werden in Tab. 2 und 3 beschrieben. Kritische Cut-off-Werte hinsichtlich einer
dementiellen Entwicklung bei DS existieren fiir den Cued Recall Test [32] und fiir einen
Durchstreichtest zur Erfassung der selektiven Aufmerksamkeit [33]. Frithe Symptome einer Alzheimer-

Demenz bei DS konnen variabel sein, daher wird empfohlen, ein breites Spektrum an Verfahren
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anzuwenden [ 10], um auch diskrete Defizite feststellen zu kdnnen. Ist eine standardisierte Untersuchung
aufgrund einer bereits fortgeschrittenen Demenz oder schwerer sprachlicher oder kognitiver Defizite
nicht moglich, kann ggf. eine klinisch-orientierende Untersuchung durchgefiihrt werden.

Neben der testdiagnostischen Untersuchung ist ein ausfiihrliches Gespriach mit einer nahen
Bezugsperson zu moglichen kognitiven und Verhaltensverdnderungen, Verdnderungen in den
Lebensumstinden, Stimmung, Vorerkrankungen und einer genauen schulischen und beruflichen
Anamnese wichtig (siche oben). Bei Patienten mit schwerer oder schwerster Intelligenzminderung oder
bereits stark fortgeschrittener Demenz ist eine Diagnosestellung oft nur fremdanamnestisch mdglich.
Standardisierte Verfahren, welche dafiir entwickelt wurden, sind der Dementia Screening Questionnaire
for Individuals with Intellectual Disabilities (DSQIID, [65]) oder der National Task Group Early
Detection Screen for Dementia (NTG-EDSD, [66]). Auch die CAMDEX-DS [61] enthélt ein

ausfiihrliches Interview zur Erhebung einer Fremdanamnese mit Angehdrigen.

Empfehlungen fiir Diagnostik und Interpretation

Konkretes Vorgehen in der Diagnostik

Unsere bisherigen Erfahrungen aus der Ambulanz fiir Menschen mit einem Down-Syndrom legen bei
Verdacht auf eine Demenz ein mehrstufiges Verfahren nahe: 1) Screening, z.B. mit dem DSQIID [65],
ob aktuell im Vergleich zu einem fritheren Zeitpunkt Verénderungen in der Kognition und in den
Alltagsfunktionen aufgetreten sind. 2) Bei Hinweisen auf Verdnderungen Durchfiihrung einer
umfassenderen Fremdanamnese, z.B. mit dem Interview in der CAMDEX-DS [61]. 3) Gleichzeitig
sollte eine umfassende neuropsychologische Untersuchung aller Funktionen stattfinden. Wir empfehlen
die CAMCOG-DS, da sie international am héufigsten eingesetzt wird und mit diesem Verfahren
beziiglich Demenz bei DS die meisten Erfahrungen bestehen [61]. Bei einer leichten bis moderaten
Intelligenzminderung konnen zusétzlich differenziertere Tests zur Einschitzung der einzelnen
kognitiven Funktionsbereiche verwendet werden. Bei anderen Fragestellungen wie z.B. der
Notwendigkeit einer Betreuung, der Urteilsfahigkeit oder der allgemeinen Kkognitiven
Leistungsfahigkeit bei jlingeren Patienten sollten wenn moglich ausfiihrlichere, normierte Verfahren

wie die WTB [49], der SON-R 6-40 [45], oder die WAIS-IV [46] verwendet werden. 4) Da bei
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neuropsychologischen Verfahren zur Demenzdiagnostik oft Cut-off-Werte oder Normen fehlen, ist zur
Stellung einer Demenzdiagnose eine sehr gute Fremdanamnese mit klaren Beschreibungen von
Verdnderungen in Kognition oder Alltagsfunktionen oder eine Verhaltensbeobachtung durch geschultes
Personal im Wohnumfeld oder im stationdren Setting nétig, oder die Verschlechterung muss in einer
Verlaufskontrolle nach frithestens 6-12 Monaten objektiviert werden. 5) Eine zentrale Bedeutung hat
eine organische Ausschlussdiagnostik, um potentiell behandelbare Erkrankungen zu erkennen. Bei
unklaren Féllen kann eine Untersuchung spezifischer Biomarker der Alzheimer-Demenz im Liquor oder
mittels PET erwogen werden (siehe Tab. 1), wobei beriicksichtigt werden muss, dass sich pathologische
Ablagerungen von Amyloid-f auch bei DS regelhaft vor Auftreten klinischer Symptome einer Demenz

nachweisen lassen. Auch psychiatrische Differenzialdiagnosen sollten ausgeschlossen werden.

Untersuchungssituation

Die Diagnosestellung bei Menschen mit Intelligenzminderung wird dadurch erschwert, dass diese ein
Symptom oft nicht selbst wahrnehmen (mangelnde Selbstwahrnehmung, FEinsicht, oder
Reflexionsfihigkeit) oder es nur schlecht mitteilen bzw. beschreiben kdnnen [40]. Die Durchfiihrung
der Diagnostik kann durch sprachliche Schwierigkeiten deutlich eingeschriankt sein. Anweisungen
werden falsch oder gar nicht verstanden, oder die Patienten konnen sich aufgrund von Defiziten der
Artikulation oder der expressiven Sprache schlecht ausdriicken (wenn z.B. nur Ein- oder Zweiwortsétze
gesprochen werden) und werden vom Untersucher falsch verstanden [67].

Vor der testpsychologischen Untersuchung empfiehlt sich eine kurze ,,Aufwiarmphase®. Es
sollte mit nonverbalen Aufgaben mit groBer Losungswahrscheinlichkeit begonnen werden. Es hat sich
zudem gezeigt, dass Personen mit einem DS oft nicht mitteilen, wenn sie eine Aufgabe nicht verstehen
[68], was dazu fiihren kann, dass in der Folge die Ergebnisse falsch interpretiert werden. Daher sollten
insbesondere komplexe Aufgaben durch vorangehende Ubungsaufgaben eingeleitet werden. Sinnvoll
sind relativ einfache, kurze, moglichst sprachfreie und konkrete Aufgaben. Verbale Aufgaben sollten,
wenn moglich, durch Bilder unterstiitzt werden [4]. Viele Personen mit DS zeigen in der Testung oft
nicht ihre optimale Leistung, sondern es besteht ein Unterschied zwischen Kompetenz und Performanz

[4]. Bei Kindern mit einem DS sieht man oft ,,Ausweichstrategien, um fiir sie womoglich zu schwierige
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Aufgaben nicht 16sen zu miissen [20]. Daher ist eine sorgfaltige Beobachtung wahrend der

Untersuchung wichtig, um den Einfluss von Stimmung oder Motivation einzubeziehen.

Interpretation

In der Literatur werden drei Fehlerquellen bei der Interpretation von Testergebnissen von Menschen mit
Intelligenzminderung beschrieben [40]: 1) ,,Diagnostic Overshadowing’ bedeutet, dass eine bestimmte
Symptomatik nur der Intelligenzminderung zugeschrieben und eine genauere differenzialdiagnostische
Einordnung unterlassen wird. So konnen z.B. Gedéchtnisdefizite fdlschlicherweise nur auf die
Intelligenzminderung zurlickgefithrt und nicht als Anzeichen einer beginnenden dementiellen
Entwicklung interpretiert werden [69]. 2) ,,Underreporting” bedeutet, dass Personen mit
Intelligenzminderung aufgrund ihrer eingeschriankten Introspektionsfiahigkeit und sprachlichen Defizite
verschiedene Symptome weniger gut wahrnehmen und seltener mitteilen [39,70]. So kdnnen sie z.B.
emotionale Symptome einer Depression wie Freudlosigkeit weniger gut mitteilen, so dass diese eher
iibersehen werden. 3) ,,Baseline Exaggeration* bedeutet, dass sich bereits vorhandene Symptome (z.B.
impulsives Verhalten oder Vergesslichkeit) mit der Zeit verstirken, diese feinen Verédnderungen aber
differentialdiagnostisch nicht weiter eingeordnet werden, da diese bereits vor der Verdnderung in einem
geringen Ausmal3 bestanden [39,70].

Aufgrund der aktuell fiir die meisten Testverfahren fehlenden Normen ist fiir die Interpretation
der testpsychologischen Befunde Iletztlich die klinische Erfahrung des Untersuchers unter
Beriicksichtigung der Verhaltensbeobachtung und Fremdanamnese entscheidend. Da das
Ausgangsniveau oft nicht bekannt ist und bei Patienten mit einem DS sehr unterschiedlich sein kann
[29], ist die Interpretation der Befunde héufig schwierig.

Bei der Beurteilung der Ergebnisse sollten weitere Besonderheiten von Menschen mit einem DS
einbezogen werden, z.B. wie oben beschrieben (pramorbide) sprachliche Schwierigkeiten, Seh- oder
Horprobleme [3] oder ein plotzlicher Abbruch einer Aufgabe, wenn diese zu schwierig erscheint. Auch
psychiatrische Erkrankungen sowie die aktuelle Medikation — insbesondere Psychopharmaka — sollten
erfragt werden, da diese die kognitive Leistungsfdahigkeit beeinflussen konnen [64]. Es hat sich auch

gezeigt, dass eine Testwiederholung nach sechs Monaten zu deutlichen Verbesserungen aufgrund von
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Lerneffekten oder durch eine Gewdhnung an die Untersuchungssituation fithren kann [64]. Daher ist
auch in der Verlaufsuntersuchung eine erneute Fremdanamnese beziiglich der kognitiven Leistungs- und

Alltagsfahigkeit entscheidend, um eine Progredienz nicht zu iibersehen.

Schlussfolgerungen und Fazit fiir die Praxis
Bisher ist noch relativ wenig zur kognitiven Entwicklung von Menschen mit einem DS {iber die
Lebensspanne bekannt. Detaillierteres Wissen iiber Entwicklungsverldufe konnte jedoch helfen,
genauere Diagnosen zu stellen, kognitive Starken und Schwéchen besser zu beschreiben und so in der
Praxis eine addquatere Behandlung und Foérderung zu empfehlen. Fiir eine gute Diagnostik kognitiver
Verdnderungen bei Menschen mit Intelligenzminderung ist die interdisziplindre Zusammenarbeit
zwischen Neurologie, Psychiatrie und Neuropsychologie empfehlenswert [3]. In Zukunft sollte
insbesondere die Versorgungssituation fiir erwachsene Menschen mit einem Down-Syndrom verbessert

werden, z.B. mit spezialisierten Ambulanzen.
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Abb. 1

Typische und Atypische Entwicklungsverlaufe
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Tabelle 1. Organische Ausschlussdiagnostik bei kognitiven Verdnderungen und Demenzverdacht

Methode

Untersuchung / Parameter

Ausschluss von

Neurologische und
internistische
Untersuchung

Laborparameter

Liquordiagnostik

Bildgebung

EEG

Doppler- und
Duplexuntersuchungen

Kérperliche Untersuchung von Hirnnerven,
Reflexen, Gangbild, Sensibilitat, Motorik,
Koordination, vegetativen Funktionen sowie
internistische Untersuchung

Basisprogramm:
Blutbild, Elektrolyte (Na, K, Ca), Nichtern-

Blutzucker, TSH, Blutsenkung oder CRP,
GOT, Gamma-GT, Kreatinin, Harnstoff.

Fir spezielle Fragestellungen:
Metabolisch-toxisch: Differenzial-Blutbild,
Drogenscreening, Urinuntersuchungen,
Phosphat, Kupfer, Coeruloplasmin
Endkrinologisch: HbA1c, fT3, fT4,
Schilddrisen-Autoantikérper, Kortisol,
Parathormon, Vitamin B6, Vitamin B12/Holo-
Transcobalamin, Homocystein.
Infektiologisch: Borrelien-Serologie, Lues-
Serologie, HIV-Serologie.

Chromosomenanalyse

Genetische Diagnostik

Zellzahl, Gesamtprotein, Laktatkonzentration,
Glukose, Albuminquotient, intrathekale 1gG-
Produktion und oligoklonale Banden, Tau-
Protein, phosphoryliertes Tau-Protein,
Amyloid-

cMRT (oder wenn nicht moglich cCT)

FDG-PET

Amyloid-PET

EEG

Doppler- und Duplexuntersuchungen

Kognitive Einschrankung im Rahmen anderer
neurologischer Erkrankungen

Reversible Ursachen einer kognitiven Stérung:
Z.B.: Endokrinopathien (u.a. Hyperthyreose);
Vitaminmangelkrankheiten; Metabolische
Enzephalopathien; chronische
Lebererkrankungen; chronische
Nierenerkrankungen; Intoxikationen;
Medikamente; Alkoholabhangigkeit;
Elektrolytstérungen; Hamatologisch bedingte
Stérungen; Chronische Infektionskrankheiten
(u.a. bakteriell: M. Whipple, Neurosyphilis,
Neuroborreliose, viral: Zytomegalie, HIV-
Enzephalitis, progressive multifokale
Leukoenzephalitis); Leukodystrophien

Falls nicht vorliegend

Apolipoprotein E Status; darliber hinaus nur bei
speziellen Fragestellungen (richtungsweisende
Familienanamnese)

Erstdiagnostik einer Demenz zum Ausschluss
einer entziindlichen Gehirnerkrankung, Nachweis
von Biomarkern von Neurodegeneration

Nachweis von Atrophie-Mustern

Ausschluss sekundéarer Ursachen (Tumor,
subdurales Hamatom,
Normaldruckhydrozephalus, vaskulare Lasionen)

Hypometabolismus-Muster (DD z.B. Alzheimer-
Demenz, Fronto-temporale Demenz, vaskulére
Demenz).

Nachweis von Amyloid-Einlagerungen im Gehirn

zur Differentialdiagnose Alzheimer-Krankheit vs.
Nicht-Alzheimer-Krankheit

Epilepsie-typische Potentiale

Bei Verdacht auf vaskulare Komponente;
deutlichem vaskularem Risikoprofil

Anmerkung: Die Empfehlungen richten sich nach den S3-Leitlinien "Demenzen" der DGN und DGPPN [71]
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Tabelle 2. Neuropsychologische Verfahren bei Intelligenzminderung — allgemeine Fragestellungen

Entwickelt von /

Name Erfasster Bereich Zielgruppe / Normierung / Validierung berichtet in
Globale WTB - Werdenfelser Testbatterie zur Verschiedene Untertests u.a. Orientierung, Auditive Lern- oder geistige Behinderung, ab 16 Jahren. Zur [49]
Verfahren Messung kognitiv-intellektueller und visuelle Merkfahigkeit, Episodisches Gedachtnis,  Einschatzung fir Forderdiagnostik, u.a. fir Einsatz
Fahigkeiten bei Menschen mit Zahlenkenntnis, Mengenerfassung, Rechenaufgaben, in Werkstatten. Validierung und Normen fir alle
Behinderungen Sprache, Aufgabenverstandnis, Lesen/Verstehen, Untertests von Menschen, welche in Werkstatten in
Optische Differenzierung, Feinmotorische Fertigkeiten  Deutschland arbeiten. Akzeptable bis hohe
Reliabilitat, hohe konvergente Validitat. Kein
Gesamtwert, keine spezifischen Normen fir
Personen mit DS
Spezifische Orientierung Orientierung zu verschiedenen Qualitaten, z.B. aus Keine Normen [60,61]
Funktionen CAMDEX-DS
Durchstreichtest Selektive Aufmerksamkeit / Arbeitsgeschwindigkeit DS {ber 30 Jahre, Cut-off-Werte fir DS mit [33]
Angaben zu Sensitivitat und Spezifitat aus
amerikanischer Studie als Hinweis fiir Demenz,
keine deutsche Normierung oder Validierung
Zahlennachsprechen vorwarts Auditives Kurzzeitgedachtnis Ubersetzung, Validierung und deutsche Normen [46]
(Wechsler Adult Intelligence Scale, von 16-90 Jahren, gute Validitdt und hohe
WAIS-IV) Reliabilitat bei Personen mit typischer Entwicklung
keine Normen fiir DS
CRT - Cued Recall Test Verbales Gedachtnis; Lernen von Wértern anhand von  Englisch (USA): DS, 40-60-jahrige Personen [32,72]
Bildern, freier Abruf mit und ohne Hinweisreize Spanisch: DS, ab 18 Jahren. Cut-offs und Normen
als Hinweis fiir Demenz, Angaben zu Sensitivitat
und Spezifitat
Deutsch: Ubersetzt, aber nicht validiert oder
normiert, erhaltlich bei den Autoren dieses Artikels
Stroop-Test mit Bildern (z.B. Katze-  Inhibition Entwickelt fur Kinder, fur Erwachsene mit IM [50]

Hund-Stroop)

geeignet. Keine Normen, bisher keine Validierung.
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RWT - Regensburger
Wortflissigkeitstest

CPM - Coloured Progressive
Matrices

BNT - Kurzform des Boston Naming
Test der CERAD-Batterie
(Consortium to Establish a Registry
for Alzheimer’s Disease)

31

Semantische Wortflissigkeit (z.B. Vornamen, Tiere,
Lebensmittel)

Visuell-schlussfolgerndes Denken; Fluide Intelligenz

Benennen

Validierung und Normierung von 8 bis15 Jahren
und von 18 bis >65 Jahren, gute Validitat und hohe
Reliabilitat bei Personen mit typischer Entwicklung,
keine Normen fur DS

Vorschul- und Schulalter. Anwendbar fir
Erwachsene mit IM. Normen flr Erwachsene mit IM
sehr veraltet. Neue Version fir 4-69 Jahre (Raven’s
2) seit 2019. Hohe konvergente Validitat bei
Erwachsenen mit IM.

Verschiedene Ubersetzungen und Validierungen.
Deutschsprachige Normen gesunder
Kontrollpersonen von 49-92 Jahren; Keine
Validierung fiir IM

(73]

[48,74]

[79]

Abkirzungen: IM = Intelligenzminderung; DS = Down-Syndrom
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Tabelle 3. Neuropsychologische Verfahren bei Intelligenzminderung und Demenzverdacht

Name

Erfasster Bereich

Entwickelt von /

Zielgruppe / Normierung

berichtet in
Screening CEDIM - Checkliste zur Erfassung negativer Veranderungen in den letzten 12 Menschen mit IM, Cut-off Score fir DS. Keine [58,59]
Durchfiihrung einer Monaten (Gedachtnis, Stimmung, Verhalten, Sprache, Informationen zur Validierung erhaltlich.
Demenzdiagnostik bei Menschen Orientierung usw.); Einschatzung der Veranderungen
mit Intelligenzminderung auf einer Skala von 0-3
Globale CAMDEX-DS - The Cambridge Interview mit Angehorigen und Patient; Erwachsene mit DS; Ubersetzt und adaptiert auf [60,61]
Verfahren Examination for Mental Disorders of Neuropsychologische Untersuchung (CAMCOG-DS) Deutsch, Deutsche Validierung in Vorb., Interview
Older People with Down's mit Gesamtwert und Subskalen (Orientierung, zeigt hohe Spezifitdt und niedrige Sensitivitat,
Syndrome and Others with Sprache, Gedachtnis, Aufmerksamkeit, Praxie, CAMCOG-DS zeigt mehrheitlich gute bis exzellente
Intellectual Disabilities Abstraktes Denken, Visuelle Wahrnehmung) Ergebnisse hinsichtlich Validitat, Reliabilitat,
Trennscharfe und Schwierigkeitsindizes. CAMCOG-
DS durchfiihrbar bei leichter und mittelgradiger IM;
Bisher nur spanische Normen und Cut-offs [72].;
Diagnosealgorithmus um Demenz nach ICD-10
und DSM-1V festzustellen.
DTIM - Demenztest fir Menschen Fremdeinschatzung zu Verhaltensauffalligkeiten, Erwachsene mit DS, Pilotstudie zur Anwendbarkeit, [64,76]
mit Intelligenzminderung Alltagsaktivitdten und Demenzsymptomen (dt. aber keine eigentliche Validierung, Vergleichswerte
Ubersetzung DSQIID); Neuropsychologische zu Menschen mit IM zwischen 41 und 96 Jahren,
Untersuchung zu Orientierung, Sprache, Gedachtnis,  Vergleich zu individuellem Referenzwert, um
Aufmerksamkeit, Planen und Handeln, Abstrakt- Veranderungen zu erfassen. Bei 85-100% der
logischem Denken, Wahrnehmung und Konstruktion. Personen mit leichter und mittelgradiger IM
durchfiihrbar, sowie bei 50% mit schwerer oder
schwerster IM.
Testbatterie zur Demenzdiagnostik ~ Fremdbeurteilungsskalen und neuropsychologische Soll normales Altern von Demenz differenzieren. [44,52]

fur Menschen mit
Intelligenzminderung nach Burt und
Aylward, modifiziert nach
Ackermann

Testung zu den Bereichen Autobiographisches
Gedachtnis, Orientierung, Aufforderungen befolgen,
Benennen von Gegenstanden, Behaltensleistung der
Gegenstande; Stress-Index

Fir leichte oder mittelgradige IM, Ubersetzt, nicht
normiert, keine psychometrischen Kennwerte.
Keine autorisierte Ubersetzung.
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SIB - Severe Impairment Battery Gesamtwert und Subskalen (Soziale Interaktion, Schwer beeintrachtigte Patienten, welche keine [63, 77]
Gedachtnis, Orientierung, Sprache, Aufmerksamkeit, standardisierten Verfahren bearbeiten konnen.
Praxie, Visuo-rdumliche Fahigkeiten, Konstruktive Ubersetzt, validiert, keine Normen. Cut-off von 63
Fahigkeiten, Orientierung zum Namen) fur sehr schwer beeintrachtigte Patienten
(entspricht MMSE < 4). Hohe Retest-Reliabilitat
und konvergente Validitat in Menschen mit DS [77]
Fremdein- DSQIID - Dementia Screening Fremdbeurteilung zu Auffalligkeiten in Verhalten und Auf Englisch validiert mit groRer DS-Stichprobe; [64,65]
schiatzung Questionnaire for Individuals with Alltag, z.B. Gedachtnisverlust, Verwirrtheit, Verlust von Maximum 53 Punkte; Cut-off bei 20 Punkten.
Intellectual Disabilities Fahigkeiten, Sozialer Ruckzug, Inhalts- und Kriteriumsvaliditat gegeben, sehr hohe
Verhaltensénderungen, Schlafstérungen, Reliabilitat. Auf Deutsch nicht validiert oder
Sprachschwierigkeiten, Psychologische Symptome, normiert
Physische Symptome. Erfasst friiheres héchstes
Leistungsniveau und Veranderungen
NTG-EDSD - National Task Group ~ Fremdbeurteilung zur Friiherkennung von Demenz; Ab 40 Jahren, keine Normen, nur zum Screening [66,78]

Early Detection Screen for
Dementia

Insgesamt 8 Subskalen, z.B. Kurzzeitgedachtnis,
Langzeitgedachtnis, Orientierung. Adaptation von
DSQIID

geeignet. In vielen Sprachen verfigbar:
www.aadmd.org/ntg/screening




