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Wenn Vertrautes verloren scheint -
Die Regressionsstorung bei Down-Syndrom

fruh erRennen

TEXT: MARCUS VOGEL

Seit einigen Jahren werden bei Jugendlichen und Erwachsenen mit Down-Syndrom vermehrt rasch
einsetzende neuropsychiatrische Veranderungen beobachtet — von Ruickzug, Sprachverlust und Ver-
langsamung Gber Bewegungsstérungen bis hin zu deutlichen Verhaltensanderungen.

Der Beitrag beschreibt typische Warnsignale, skizziert bisherige wissenschaftliche Erkenntnisse und
erldutert, welche diagnostischen Schritte notwendig sind, um die Stérung friihzeitig zu erkennen.
AulBerdem werden mogliche Ursachen sowie therapeutische Ansatze vorgestellt — und warum eine
schnelle und gut abgestimmte Diagnostik fiir eine erfolgreiche Behandlung entscheidend ist.

och vor Offnung des MZEB Bethel
N im Sommer 2018 habe ich im Kran-

kenhaus Mara eine Patientin ken-
nengelernt, deren Symptomatik mich an
zwei junge Manner mit Down-Syndrom aus
meiner drztlichen Tatigkeit in Berlin erin-
nerte. Folgende Veranderungen hatten sie
gemeinsam: Innerhalb kurzer Zeit zogen sie
sich sozial zurtick, bewegten sich deutlich
langsamer und stellten teilweise ihre Spra-
che ein.

Die Patientin selbst konnte keine Anga-
ben zu ihrem Befinden machen. Das Verhal-
ten der Patientin, die beobachtete Sympto-
matik sowie die eindriicklichen Schilderun-
gen der Mutter machten die eklatante und
dramatische Entwicklung fiir die junge Frau
und deren Angehorigen sehr deutlich.

Der zuvor interessierte, kontaktsuchen-
de Mensch wirkte nun angsterfiillt, zuriick-
gezogen und erstarrt. In kurzer Zeit hat-
te sie zusatzlich an Korpergewicht verlo-
ren (7 kg innerhalb weniger Wochen) und,
obwohl vorher in Zwei- bis Drei-Wort-Sit-
zen sprechend, das Sprechen eingestellt. Thr
bekannte Abldufe und Handlungen seien
nicht mehr moglich gewesen. Beim Essen,
Anziehen und bei der Kérperhygiene hit-
te plotzlich geholfen werden miissen. Das
Denken der Tochter sei durcheinander ge-
wesen, Fantasiegeschichten der Karl-May-
Welt hitten sich mit der Wirklichkeit ver-
mischt. Die Patientin sagte Satze wie: »Ich
habe Angst, lasst mich in Ruhe, Winnetou
schiefit ... tot.« Laut der Mutter hitte sie
auch viel geschimpft und mit nicht anwe-
senden Personen gesprochen.

Seither haben wir in der Universitatskli-
nik fir Inklusive Medizin im Krankenhaus

Mara ca. 20 Patienten mit ganz dhnlicher
Symptomatik gesehen, zehn weitere Patien-
ten, deren Beschwerden vor einigen Jahren
gleiche Bereiche betrafen.

Die Angehorigen berichteten weitere
Besonderheiten. Ein neuer, merkwiirdiger
Gang und besondere Korperhaltungen, ein
Erstarren, ein extrem vermindertes Eigen-
tempo, das stindige Wiederholen immer
gleicher Bewegungen und das wiederhol-
te Sagen immer gleicher Worter und Sétze,
die Vernachlédssigung und Nichtbeachtung
eines Armes oder einer Korperhilfte oder
ein Riickzug in eine eigene Welt. Die Nicht-
erreichbarkeit auf Ansprache und deutliche
Schlafstérungen, wobei zu wenig oder sehr
viel geschlafen wurde. Formalgedankliches
Durcheinanderreden, nur Fliistern, Wein-
krampfe am Abend, das Reden iiber Spin-
nen und Hexen sowie Angste vor Ernie und
Bert waren sehr eindriicklich.

Teilweise wurden Belastungsfaktoren,
wie Schulwechsel und Transition in den
Arbeitsbereich oder vorangegangene Infek-
te angegeben.

Erste Fachberichte und Ent-
wicklung der Begrifflichkeit

Bereits in den 4oer-Jahren des letzten Jahr-
hunderts wurde in einem Fachartikel tiber
17 Menschen mit Down-Syndrom mit der
Diagnose einer katatonen Psychose berich-
tet. Nach vergleichsweise altersentsprechen-
der Entwicklung hatten Verhaltensauffillig-
keiten professionelle Hilfe suchen lassen.
Autistische Regression, ein beobachteter
Abbau kognitiver Funktionen, der zu einem

demenzéihnlichen Zustand fithrt, wurde
unter dem Namen autistische Regression,
unerkldrliche Regression bei Down-Syn-
drom und Down Syndrome Disintegrati-
ve Disorder (Down Syndrom desintegrati-
ve Storung, DSDD) genannt. Der letzte Be-
griff mit Bezug zur disintegrativen Stérung
des Kindesalters, bei der eine normale Ent-
wicklung vor Beginn der Erkrankung beob-
achtet wird, ist mit Verlust vorher erwor-
bener Fahigkeiten in mehreren Bereichen,
Sprachverarmung, Auffilligkeiten in der so-
zialen Kommunikation und sich wiederho-
lenden gleichformigen Bewegungen verbun-
den. Wegen der negativen Konnotation eines
statischen Zustands wird der Begriff nicht
mehr verwendet.

In Abstimmung eines Expertengremiums
aus dem Jahr 2022 wird die Gruppe der mit-
einander in Verbindung stehenden Sympto-
me (Symptomcluster) Regressionsstéorung
bei Down-Syndrom genannt (Down Syn-
drome Regression Disorder, DSRD).

Dieser Begriff ist treffender. Es han-
delt sich weder um eine Demenz noch um
einen spit einsetzenden Autismus. Ein Au-
tismus kann allerdings auch schon vor-
her und zusitzlich bestehen und ist kein
Ausschlusskriterium.

Regressionsstérung: Erhaltene,
aber nicht abrufbare Fahigkei-
ten

Bei der Regressionsstorung gehen die Fa-
higkeiten der Menschen nicht verloren, son-
dern sind in gewisser Weise verdeckt und
begraben.
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Die Diagnose ist immer eine Ausschluss-
diagnose. Andere behandelbare hidufige und
weniger haufige Erkrankungen, die auch ge-
meinsam mit der Regressionsstorung auftre-
ten konnen, gilt es auszuschlieflen. Schild-
driisenerkrankungen, psychische Stérungen,
Glutenunvertraglichkeit, Schlafapnoesyn-
drom oder Epilepsie, Autoimmunenzephali-
tiden sollten u.a. untersucht werden. Eine in-
terdisziplindre Vorstellung, auch mit neuro-
logischer und psychiatrischer Vorstellung,
sollte unbedingt erfolgen.

Mit neuer Beschreibung des Syn-
droms - DSRD - wurden gleichzeitig Kon-
sensuskriterien fiir die diagnostische Zu-
ordnung veroffentlicht, empfohlene Unter-
suchungen festgelegt.

Neben dem Beginn der neuropsychiatri-
schen Symptomatik innerhalb von weniger
als zwolf Wochen definieren acht Symptom-
cluster, darunter der plotzliche Verlust von
Sprache, der Verlust zuvor erworbener all-
taglicher Fahigkeiten (dementia-like-state),
Entwicklungsriickgange mit Auffalligkeiten
in der sozialen Interaktion und Kommuni-
kation (autistic regression), Bewegungssto-
rungen oder psychiatrische Symptome wie
Angst, Depression oder psychotische Sym-
ptomatik, die Stérung.

Dabei sind die Bewegungsstérungen, wie
Einfrieren, Erstarren (Katatonie), Gangsto-
rungen und deutliche Verlangsamung der
Bewegungen und des Eigentempos, ver-
pflichtend. Wenn mehr als drei Symptome
zu finden sind, wird die Diagnose als mog-
lich, bei mehr als sechs als wahrscheinlich
bezeichnet.

Warnsignale ernst nehmen

Wenn Sie bei Thren Angehorigen oder Zu-
gehorigen folgende Symptome beobachten,
denken Sie an DSRD:

1. Verinderungen im Essverhalten

o Auffillige Verdanderungen beim Essen

e Verminderte oder gesteigerte
Nahrungsaufnahme

® Gewichtsabnahme

. Stimmung und Affekt

Deutliche Stimmungsschwankungen
Situationsinaddquates Lachen
Plotzliche emotionale Verdnderungen

e o o P

Kognitive Verinderungen
Verandertes Denken
Gedachtnisleistungsstorungen
Konzentrationsprobleme

e o o %
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4. Verdanderungen im Sozialverhalten

Riickzug aus sozialen Kontakten

o Auffilligkeiten in der sozialen
Interaktion

e Veranderungen in der Kommunikation

Schlafstorungen

Ein- oder Durchschlafstorungen
Verindertes Schlafverhalten
Erhohte Miidigkeit oder Unruhe

e o o

. Sprachliche Auffilligkeiten
Sprachschwierigkeiten

Sehr leises Sprechen

Wenig oder gar kein Sprechen

e o 0 &

Bewegungsauffilligkeiten
Bewegungsstorungen
Stereotypien

Ungewohnte oder verlangsamte
Bewegungen

e o o

8. Psychische Auffilligkeiten

® Psychische Storungen wie oben
beschrieben

e Deutliche Verhaltensverdanderungen
ohne erkennbare Ursache

Friihzeitiges Erkennen
und Handeln

Wenn mehrere dieser Symptome auftreten
oder sich rasch entwickeln, sollten Sie an
DSRD denken und zeitnah Unterstiitzung
in Anspruch nehmen.

Neben einer Bildgebung des Gehirns
durch ein MRT des Kopfes sollen auch ein
EEG sowie bestimmte Blutuntersuchungen
erfolgen. Auch eine Untersuchung des Ner-
venwassers mit Bestimmung von neuronalen
Antikorpern, die eine autoimmune Gehirn-
entziindung anzeigen kénnen, sollte durch-
gefiithrt werden.

Mit den genannten Untersuchungen kon-
nen andere Ursachen ausgeschlossen oder
gegebenenfalls behandelt werden. In den
Untersuchungen konnen sich bestimmte
Auffilligkeiten zeigen, die hdufiger bei der
Regressionsstorung gefunden werden. Es
finden sich beispielsweise bestimmte EEG-
Veranderungen, Haufungen von bestimm-
ten Blutwerten sowie Auffalligkeiten in der
Bildgebung des Kopfes.

Bedeutung des Zeitpunkts
fur die Diagnostik

In Abhéngigkeit des Zeitraums zwischen
Auftreten der Erstsymptomatik und der
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Diagnosestellung nach Ausschlussdiagnos-
tik verringert sich die Wahrscheinlichkeit
des Findens moglicher Auffilligkeiten in
den oben genannten Untersuchungen.

Insofern sollte rasch untersucht werden,
um individuell die Behandlung festlegen zu
konnen. Eine auf den Menschen abgestimm-
te Behandlung ist moglich, positive Entwick-
lungen kénnen gesehen werden.

Altersspanne und mogliche Ursachen

Die Storung kann zwischen der ersten und
der dritten Lebensdekade beginnen. Wir ha-
ben aber auch schon Patienten gesehen, die
Anfang 40 diese Symptomatik entwickelt
hatten.

Wegen der Geschlechterverteilung — es
sind tendenziell eher Frauen betroffen — und
des Starts nach der Pubertit sowie der Erho-
hung von bestimmten Autoantikérpern in
den Laboruntersuchungen (z.B. Schilddrii-
senautoimmunantikorper), besteht der Ver-
dacht autoimmuner Prozesse. Moglicher-
weise spielt die Verkettung unterschiedlicher
Prozesse aus Inmundysregulation, Neuroin-
flammation, dufleren Stressoren und Neuro-
transmittersystemen eine Rolle.

Behandlung und Therapiebausteine

Benzodiazipine, Antipsychotika, Antide-
pressive und Immuntherapie gehéren zu den
am haufigsten verwendeten Behandlungen.
Fiir eine immunologische Mitverursachung
spricht die Besserung der Symptomatik unter
der Gabe von Immunglobulinen (IVIG) und
anderen immunmodulatorischen Substan-
zen. In besonders schweren Fallen, wenn an-
dere Behandlungen nicht wirksam waren, ist
auch die Elektrokrampftherapie eine Option.

Wenn psychomotorische Phanomene zu
beobachten sind und die Symptomatik rasch
zugeordnet werden konnte, kann Loraze-
pam, ein Benzodiazepin, eingesetzt werden.

Die Medikation sollte am besten mit
den in der Behandlung erfahrenen Arzten
abgestimmt werden. Eine Behandlung im
Frith- und Spatstadium kann in Abhéngig-
keit der Zuordnung nach Symptombeginn
unterschieden werden. Logopadie, Ergo-
und Physiotherapie sind ebenfalls wichtige
Therapiebausteine.



Fazit und klinischer Ausblick

Die Storung ist in den letzten Jahren in den
Fokus der Wissenschaft geriickt, auch in
Deutschland hat bereits eine Vernetzung
zum Thema stattgefunden. Derzeit gibt es
noch keine Einheitslosung und keine Kon-
sensuskriterien fiir die Therapie. Mit einer
gut abgestimmten individuellen Behand-
lungsplanung kann nach Ausschlussdiag-
nostik gemaf} der maoglichen Ursachen der
Regression behandelt werden. Die Patientin,
von der eingangs berichtet wurde, hat schon
seit langerer Zeit den Zustand erreicht, den
sie vor der Erkrankung hatte, und hat ihre
Teilhabe am Leben wiedergefunden. m
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Marcus Vogel ist Facharzt fiir Psychiatrie und
Psychotherapie und arztlicher Leiter des MZEB
Bethel der Universitatsklinik fir Inklusive Medizin
im Krankenhaus Mara in Bielefeld.

Er interessiert sich besonders fur Medizin fiir
Menschen mit Stérungen der Intelligenzentwick-
lung und komplexen Behinderungen, fir das
Thema Psychopathologie und die korperliche
und seelische Gesundheit von Menschen mit
Down-Syndrom.

Die Regressionsstorung bei Down-Syndrom ist ein neues und
noch wenig bekanntes Krankheitsbild. Umso wichtiger ist es,
frihzeitig Unterstiitzung zu suchen.

Sie konnen sich an das Deutsche DS-InfoCenter wenden. Zwar
gibt es noch nicht liberall fachkundige arztliche Teams, die mit
der Diagnostik und Behandlung dieser Symptomatik vertraut
sind, doch sie vernetzen sich immer mehr, u.a. tiber die Bundes-
arbeitsgemeinschaft fiir medizinische Behandlungszentren fiir
Erwachsene mit Behinderung (BAG MZEB).

Jeder einzelne Fall, der erkannt und zugeordnet wird, tragt
dazu bei, das Wissen zu erweitern, das Netzwerk der Fach-
stellen auszubauen und die klinisch-therapeutische Ver-
sorgung weiter zu verbessern.

Bitte zogern Sie daher nicht, Hilfe in Anspruch zu nehmen.
Eine gute und individuell abgestimmte Behandlung ist mog-
lich und viele Menschen finden ihren Weg zuriick in ihren
Alltag und ihre Lebensqualitat.
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