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1 Begriffsbestimmung

Der Begriff primar progressive Aphasie (PPA) wurde von Mesulam
(1982, 1987) gepragt und beschreibt eine demenzielle Erkrankung,
die sich vorwiegend in einem Sprachabbau duBert. Dabei bezeichnet
Aphasie eine zentrale Sprachstérung nach abgeschlossenem Sprach-
erwerb, die alle Komponenten des Sprachsystems betreffen kann.
Diese entwickelt sich aufgrund eines neurodegenerativen Prozesses
schleichend und schreitet im Erkrankungsverlauf fort, d. h. im Ge-
gensatz zur Aphasie nach einem Schlaganfall ist sie progressiv. Mit
primérwird darauf verwiesen, dass die sprachlichen Beeintrachtigun-
gen das vorherrschende klinische Merkmal sind. Im spateren Erkran-
kungsverlauf kénnen weitere kognitive Beeintrachtigungen hinzu-
kommen, die sprachliche Stérung bleibt jedoch vorherrschend (Me-
sulam et al., 2014).

2  Klassifikation der primir progressiven Aphasie

Das klinische Erscheinungsbild und die Klassifikation der PPA wurden
lange Zeit kontrovers diskutiert (fiir einen Uberblick zu den verschie-
denen Klassifikationen vgl. Croot, 2009). 2011 veréffentlichte eine
internationale Expertengruppe Konsensuskriterien zur Klassifikation
der PPA (Gorno-Tempini et al., 2011), die derzeit als Goldstandard
gelten und bereits im ersten Jahr nach ihrem Erscheinen an die 100
Mal zitiert wurden (Mesulam et al., 2014). Nach diesen Konsensuskri-
terien umfasst der diagnostische Prozess zwei Stufen. Zunachst wird
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festgestellt, ob bei einem Patienten die Basiskriterien fiir die Diag-
nose einer PPA in Anlehnung an Mesulam (2001) erfiillt sind: schlei-
chender Beginn, progredienter (progressiver) Verlauf und sprachli-
che Beeintrachtigungen aufgrund eines neurodegenerativen Prozes-
ses, die das Hauptsymptom in der initialen Krankheitsphase dar-
stellen. Wird nach diesen Basiskriterien bei einem Patienten eine PPA
diagnostiziert, erfolgt im ndchsten Schritt anhand des sprachlichen
Stérungsmusters die Zuweisung zu einer der Unterformen der PPA.

2.1 Die drei Varianten der PPA

Nach den Konsensuskriterien (Gorno-Tempini et al., 2011) werden
drei Varianten der PPA unterschieden: die nicht-fliissige/agrammati-
sche Variante, die semantische Variante und die logopenische Vari-
ante. Fir jede dieser Unterformen existieren klinische Kern- und Zu-
satzmerkmale.

Um einen Patienten der nicht-fllissigen/agrammatischen Variante
zuzuordnen, muss mindestens eines der beiden Kernmerkmale erfiillt
sein: Agrammatismus in der Spontansprache und/oder eine nicht-
flissige Spontansprachproduktion mit Sprechanstrengung, inkonsis-
tenten Lautfehlern und Entstellungen (Sprechapraxie). Zusatzlich
sind zwei der drei Zusatzmerkmale notwendig: beeintrachtigtes Satz-
verstandnis, unbeeintrachtigtes Wortverstandnis, unbeeintrachtigtes
semantisches Wissen.

Der semantischen Variante liegt ein konzeptuelles Defizit zu-
grunde. Dies muss anhand der beiden Kernmerkmale Beeintrachti-
gungen im Benennen und im Wortversténdnis (v. a. flir niedrig-fre-
quente Items) erkennbar sein. Zusatzlich werden mindestens drei
der folgenden vier Zusatzmerkmale gefordert: beeintrachtigtes se-
mantisches Wissen, Oberfldchendyslexie, -dysgraphie, unbeeintrach-
tigtes Nachsprechen und eine sowohl sprechmotorisch als auch
grammatikalisch unbeeintrachtigte Sprachproduktion.
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Die logopenische Variante (logopenisch: griechisch, Fehlen von Wér-
tern) ist die jlingst beschriebene Unterform der PPA (Gorno-Tempini
et al., 2004). Bei dieser Variante werden ein gestorter lexikalischer
Zugriff und eine Stérung der phonologischen Schleife des Arbeitsge-
dachtnisses vermutet. Zur Klassifikation missen deshalb beide nach-
folgenden Kernmerkmale bejaht werden: beeintrachtigter Wortabruf
in der Spontansprache und beim Benennen sowie beeintrachtigtes
Nachsprechen von langeren Phrasen und Satzen. Zusatzlich sind drei
der vier Zusatzmerkmale erforderlich: phonematische Paraphasien,
unbeeintrachtigtes Wortverstandnis und semantisches Wissen, kein
Agrammatismus und unbeeintrachtigte sprechmotorische Fahigkei-
ten.

Die klinische Diagnose der PPA-Varianten kann zusatzlich durch
Befunde aus der Bildgebung gestiitzt werden. Alle drei Unterformen
der PPA sollten mit einem linksbetonten Atrophiemuster einherge-
hen, wobei die nicht-fliissige/agrammatische Variante der PPA vor
allem mit posterior-frontalen und insularen Abbauprozessen von Ner-
venzellgewebe assoziiert ist, die semantische Variante mit der Loka-
lisation neurodegenerativer Prozesse im anterioren Temporallappen
und die logopenische Variante mit Atrophien im temporo-parietalen
Kortex. Die Klassifikation kann weiterhin durch einen histopathologi-
schen Befund bestatigt werden (Gorno-Tempini et al., 2011).

2.2 Probleme in der Anwendung der Konsensuskriterien

Zwischen 2011 und 2014 untersuchten verschiedene Forschergrup-
pen, inwieweit sich Patienten mit Hilfe der Konsensuskriterien von
Gorno-Tempini et al. (2011) einer der Varianten zuweisen lassen. In
den Studien von Sajjadi, Patterson, Arnold, Watson und Nestor
(2012), Wicklund et al. (2014) sowie Mesulam, Wieneke, Thompson,
Rogalski und Weintraub (2012) war es méglich, zwischen 59 % und
80 % der Patienten entsprechend der Kriterien zu klassifizieren. Der-
zeit existieren jedoch zur Diagnose noch keine einheitlichen Tests
und Cutoff-Werte. Eine weitere Herausforderung besteht darin, dass
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die Klassifizierung eines Patienten zeitsensitiv ist: Erfolgt sie zu friih,
sind die Symptome mdoglicherweise noch nicht ausgepragt genug fiir
die Zuweisung zu einer Variante. Bei einer spaten Klassifizierung
kann es zu einem Syndromwandel oder zum gleichzeitigen Auftreten
von Merkmalen mehrerer Varianten kommen (Mesulam et al., 2014).

Probleme bestehen insbesondere in der Diagnose der logopeni-
schen Variante der PPA, da sie jeweils Merkmale mit den anderen
beiden Varianten teilt (Leyton et al., 2011; Leyton & Hodges, 2014;
Mesulam et al., 2012; Mesulam et al., 2014; Sajjadi et al., 2012):
Sowohl bei der nicht-flissigen/agrammatischen als auch bei der
logopenischen Variante sind das Wortverstandnis und das semanti-
sche Wissen unbeeintrachtigt. Patienten beider Varianten kdnnen
Schwierigkeiten in der Flissigkeit der Spontansprache, im Nachspre-
chen und im Satzverstandnis haben, auch wenn dem unterschiedli-
che Ursachen zugrunde liegen (Agrammatismus und sprechmotori-
sche Defizite bei der nicht-flissigen/agrammatischen Variante; Sto-
rung des Arbeitsgedachtnisses und des lexikalischen Zugriffs bei der
logopenischen Variante). Die Abgrenzung der logopenischen und se-
mantischen Variante ist dadurch erschwert, dass Patienten beider
Unterformen eine Benennstérung zeigen bei gleichzeitig gut erhalte-
nen grammatikalischen und sprechmotorischen Fahigkeiten. Weiter-
hin diskutieren manche Forscher, ob das beeintrachtigte Nachspre-
chen ein Kern- oder ein Zusatzmerkmal der logopenischen Variante
darstellen sollte (Wicklund et al., 2014).

Aufgrund des komplexen sprachlichen Stérungsmusters, der he-
terogen ausgepragten Atrophien sowie der progredienten Natur der
Erkrankung ist es mdglich, dass sich ein universell anwendbares Klas-
sifikationssystem nicht entwickeln lasst (Mesulam et al. 2014).

3  Therapie der PPA

Im Folgenden werden kurz die Prinzipien und Therapiephasen des
proaktiven Managements (King, Alarcon & Rogers, 2007; Rogers,
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King & Alarcon, 2000) bei PPA geschildert. AnschlieBend wird detail-
lierter auf die Mdglichkeiten und Grenzen der lexikalischen Therapie
bei PPA im friihen Erkrankungsstadium eingegangen.

3.1 Proaktives Management der PPA

Ein wichtiger Unterschied zwischen einer Aphasie aufgrund eines
neurodegenerativen Prozesses und einer Aphasie nach Schlaganfall
liegt in der Progredienz der Erkrankung. Nach dem Ansatz des pro-
aktiven Managements (King et al., 2007; Rogers et al., 2000) muss
die Therapie der PPA den fortschreitenden Abbau sprachlicher und
spater auch weiterer kognitiver Fahigkeiten vorwegnehmen und sich
kontinuierlich anpassen - sie muss also in diesem Sinne proaktiv sein.

Im Erkrankungsverlauf entwickelt sich der von einer PPA be-
troffene Mensch von einem unabhdngig Kommunizierenden hin zu
einem abhdngig Kommunizierenden. Entsprechend der Abnahme sei-
ner sprachlichen Fahigkeiten ist er fiir eine gelingende Kommunika-
tion zunehmend auf die Unterstiitzung durch sein Umfeld angewie-
sen. Es werden drei Therapiephasen unterschieden (King et al.,
2007; Fried-Oken & Henry, 2013; Rogers et al., 2000):

- Direkte Therapie zu Erkrankungsbeginn: Hier wird mit dem
Erkrankten selbst gearbeitet. Er kann noch unabhéngig
kommunizieren und eine direkte Behandlung sprachlicher
Symptome ist moglich

- Ubergang vom unabhéngig Kommunizierenden zum abhin-
gig Kommunizierenden: Die kompensatorische, ressourcen-
orientierte Therapie mit dem Patienten und seinem Umfeld
steht im Vordergrund

- Indirekte Therapie bei abhangiger Kommunikation: Eine di-
rekte Intervention mit dem Erkrankten findet nicht mehr
statt. Die Therapie konzentriert sich auf die Beratung und
Stlitzung des Umfelds.
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Im nachsten Kapitel werden Studienergebnisse zur direkten Behand-
lung sprachlicher Symptome zu Erkrankungsbeginn vorgestellt. In
der Literatur lassen sich hier Uberwiegend Einzelfallstudien zur lexi-
kalischen Therapie finden (fiir einen Uberblick zu lexikalischer The-
rapie bei PPA vgl. Jokel, Graham, Rochon und Leonard (2014); fir
einen Uberblick zu Therapiestudien bei PPA vgl. Croot, Nickels, Lau-
rence und Manning (2009), Carthery-Goulart et al. (2013)).

3.2 Lexikalische Therapie bei PPA

Die meisten Studien untersuchten die lexikalische Therapie bei der
semantischen Variante der PPA (Dressel et al., 2010; Graham, Pat-
terson, Pratt & Hodges, 2001; Green Heredia, Sage, Lambon Ralph,
Berthier, 2009; Jokel & Anderson, 2012; Jokel, Rochon & Anderson,
2010; Savage, Ballard, Piguet & Hodges, 2013; Savage, Piguet & Ho-
dges, 2014; Snowdon & Neary, 2002). Zur Therapie bei der nicht-
fliissigen/agrammatischen Variante und zur logopenischen Variante
existieren derzeit nur wenige Studien (Beeson et al., 2011; Cotelli et
al., 2014; Henry, Beeson & Rapcsak, 2008; Newhart et al., 2009).

3.2.1 Therapieeffekte

Die publizierten Studien zeigen, dass eine lexikalische Therapie mit
PPA-Patienten im friihen Erkrankungsstadium mdglich ist. Die meis-
ten Studien berichten dabei, dass die Therapieeffekte spezifisch auf
gelibte Items begrenzt sind, eine Generalisierung auf ungeiibtes Ma-
terial findet nicht statt. Mdglicherweise ist dies jedoch auch abhangig
von der jeweiligen Variante: Wahrend in den meisten Therapiestu-
dien zur semantischen PPA-Variante keine Generalisierung stattfand
(Bier et al., 2009; Dressel et al., 2010; Graham et al., 2001; Jokel,
Rochon & Leonard, 2006; Jokel et al., 2010), traten Generalisie-
rungseffekte zumindest unmittelbar nach Therapieende bei der
nicht-flissigen/agrammatischen Variante (Cotelli et al., 2014; Henry
et al., 2008) und der logopenischen Variante (Beeson et al., 2011;
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Newhart et al., 2009) auf. Savage et al. (2014) untersuchten, inwie-
weit Patienten mit der semantischen PPA-Variante trainierte Worter
auf alltagsnahere Kontexte (Beschreiben von alltagsrelevanten
Handlungen und das Instruktionsverstandnis zu Hause) libertragen
kénnen und fanden signifikante Verbesserungen bei Patienten mit
leichten Beeintrachtigungen. Zum Transfer des Gelernten auf alltags-
nahere Kontexte sind dringend weitere Studien notwendig.

Die Aufrechterhaltung des Gelernten stellt bei einer progredienten
Erkrankung ein besonderes Problem dar. So wird in den Therapie-
studien zu PPA von einem Riickgang des Therapieerfolgs liber die
Zeit berichtet; trotzdem konnten in Follow-Up-Untersuchungen oft
noch Leistungssteigerungen im Vergleich zum Testzeitpunkt vor der
Therapie gefunden werden (Beeson et al., 2011; Bier et al., 2009;
Cotelli et al., 2014; Dressel et al., 2010; Green Heredia et al., 2009;
Jokel et al., 2010; Jokel & Anderson, 2012; Savage et al., 2013;
Snowdon & Neary, 2002). Jokel et al. (2006, 2010) wiesen auBerdem
nach, dass das Uben noch gekonnter Wérter deren Verfall aufhilt.

Einige wenige Studien zeigten, dass der Therapieerfolg mit einer
Modulierung der Hirnaktivitat verbunden ist (Beeson et al., 2011;
Dressel et al., 2010; Jokel et al., 2011).

3.2.2 Therapiemethoden und weitere Einflussfaktoren auf den
Therapieerfolg

Zur Verbesserung des Wortabrufs wurden Therapien mit semanti-
schen Aufgaben wie z. B. Wort-Bild-Zuordnung und Kategorisierungs-
tibungen und Therapien mit semantischen und phonologischen Hil-
fen (Bier et al., 2009; Henry et al., 2008; Henry et al., 2013; Jokel &
Anderson, 2012) durchgefihrt. Dressel et al. (2010) verglichen die
Wirksamkeit phonologischer und semantischer Hilfen bei einem Pa-
tienten mit semantischer PPA-Variante und fanden nach Therapie-
ende keinen signifikanten Unterschied zwischen semantisch und pho-
nologisch trainierten Wortern.
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Weiterhin lassen sich sowohl einige Therapiestudien mit einem Er-
rorless-Learning-Ansatz (Green Heredia et al., 2009; Jokel et al.,
2006; 2010; Savage et al., 2013; Snowdon & Neary, 2002) als auch
— wenn auch seltener — solche mit einem Errorful-Learning-Ansatz
(Dressel et al., 2010; Henry et al., 2013) finden. Mit der Methode des
Errorless Learning sollen Fehler im Lernprozess mdglichst vermieden
werden, um die Bildung von falschen Assoziationen zwischen Wort
und Objekt zu verhindern. In der lexikalischen Therapie bei PPA ka-
men hier beispielsweise einfache repetitive Ubungen zum Einsatz, in
denen das Bild mit dem zugehérigen Wort gezeigt, gelesen und/oder
vor- und nachgesprochen wurde, zum Teil erganzt mit personlich be-
deutsamen Objektbeschreibungen (Green Heredia et al., 2009; Jokel
et al., 2006, 2010; Savage et al., 2013; Snowdon & Neary, 2002). In
den Studien mit einem Errorful-Learning-Paradigma wurden Fehler
im Lernprozess, z.B. durch die Verwendung einer aufsteigenden Hil-
fenhierarchie bei erfolglosem Benennversuch, erlaubt (Dressel et al.,
2010; Henry et al., 2013). Jokel und Anderson (2012) verglichen di-
rekt Errorless und Errorful Learning, mit einem signifikanten Vorteil
flir das Errorless Learning bei sechs von sieben Patienten.

Aktuell wird auBerdem untersucht, ob Lernprozesse technisch un-
terstiitzt werden kénnen. Hier flihrte beispielsweise in einer jlingst
publizierten Studie bei einer Gruppe von Patienten mit nicht-flissi-
ger/agrammatischer PPA-Variante eine lexikalische Therapie mit
transkranieller Gleichstromstimulation zu signifikant besseren Ergeb-
nissen als eine Therapie ohne Stimulation (Cotelli et al., 2014).

Neben der Wahl der Therapiemethode werden noch weitere Ein-
flussfaktoren auf den Lernerfolg diskutiert: Zum einen scheint das
Therapieergebnis von der Schwere des semantischen Defizits abzu-
hangen (Dressel et al., 2009; Graham et al., 2001; Jokel et al., 2006;
2010; Snowden & Neary, 2002). Weiterhin beeinflusst vermutlich
auch die Verwendung von Therapiematerial, das fiir den Patienten
personlich bedeutsam und in seinem Alltag funktionell wichtig ist,
positiv den Therapieerfolg (Green Heredeia et al., 2009; Jokel et al.,
2006; Snowdon & Neary, 2002).
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Zusammenfassend sprechen die Ergebnisse der publizierten Studien
daflir, dass eine lexikalische Therapie in einem friihen Erkrankungs-
stadium erfolgreich sein kann. Dabei ist es sinnvoll, sich auf den Er-
halt, den Aufbau und die Wiederholung eines fiir den Patienten per-
sonlich bedeutsamen Sets an Wortern zu konzentrieren, das in die
Alltagskommunikation eingebunden wird. Der Behandlungserfolg
kann durch die personliche Relevanz des Therapiematerials sowie
durch die Beteiligung des Patienten an der Auswahl positiv beein-
flusst werden. Die Prognose des Therapieerfolgs scheint auBerdem
vom vorhandenen semantischen Wissen und von der PPA-Variante
abzuhdngen. Derzeit gibt es keine eindeutige Uberlegenheit einer be-
stimmten Therapiemethode, viele publizierte Studien favorisieren je-
doch aufgrund der fortschreitenden Erkrankung einen Errorless-Lear-
ning-Ansatz. Im Sinne eines proaktiven Managements sollten Thera-
pieziele und -methoden entsprechend des Erkrankungsverlaufs
kontinuierlich angepasst werden, so dass sich die Intervention zu-
nehmend auf ressourcen-, partizipations- sowie partnerorientierte
MaBnahmen hin verlagert (zu evidenzbasierten Schlussfolgerungen
aus Therapiestudien vgl. auch Croot et al., 2009; Jokel et al., 2014).
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