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Die Durchfiihrung neuropsychologischer Testungen dient neben der Diagnostik und Schweregrad-

beurteilung einer intellektuellen Entwicklungsstorung bei diesen Patienten auch einer allgemeinen

Darstellung von kognitiven Leistungsprofilen, aber auch der differenzialdiagnostischen Beurteilung

anderer Storungsbilder insbesondere demenzieller Erkrankungen. Durch die pramorbiden kognitiven

Funktionsdefizite ist bei der Durchfiihrung ein spezifisches Fachwissen und die Auswabhl teils spezifi-

scher Instrumente notwendig, wofiir in der Schweiz noch keine Standards definiert sind.
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Einfiihrung

ie neuropsychologische Diagnostik ist fiir die Be-
D urteilung von kognitiven und psychischen Sto-

rungen von zunehmender Bedeutung, was sich
auch in den neuen diagnostischen Kriterien im DSM-5
(1) widerspiegelt (2, 3). Im ICD-11 ist, wie bereits im
DSM-5, eine separate Kategorie der «Neurodevelop-
mental Disorders» vorgesehen, der auch die intellektu-
ellen Entwicklungsstérungen zugeordnet sind, was
somit die bisherige eigene Kategorie der Intelligenz-
minderung (ICD-10: F7) aufhebt (4).

Neuropsychologische Untersuchung

des allgemeinen intellektuellen Leistungs-
niveaus

Die Intelligenz wurde historisch als Einzelfunktion, re-
spektive als globale einheitliche Entitdt aufgefasst (5).
Dies flhrte zum Konzept eines globalen Intelligenzquo-
tienten (IQ). Bei der Entwicklung von Tests zur Bestim-
mung des IQ wurde aber auch die Multidimensionalitat
der intellektuellen Féhigkeiten bertcksichtigt. Es wur-
den Tests entwickelt, die eine Vielfalt von Fahigkeiten
und Ressourcen einschlossen, die individuell unter-
schiedlich entwickelt sein kdnnen, um zusammen den
globalen Wert fir die Intelligenz, den IQ, respektive den
G-1Q (Gesamtintelligenzquotient) zu bilden.

Eine Intelligenzminderung (beziehungsweise neu eine
intellektuelle Entwicklungsstérung) wird als Zustand
von verzogerter oder unvollstandiger Entwicklung der
geistigen Fahigkeiten beschrieben und manifestiert sich
erstmals bereits friih in der Kindheit. Bei Verdacht auf in-
tellektuelle Entwicklungsstérung wird das allgemeine

intellektuelle Leistungsniveau nach Méglichkeit mittels
standartisierter Testverfahren eingeschatzt (1, 4, 6).
Ohne die Verwendung eines solchen muss strengge-
nommen «die Diagnose [sogar] vorldufig bleiben» (7).
Dazu sind fur Kinder und Erwachsene verschiedene
Testbatterien entwickelt worden. FUr Erwachsene er-
schien im Jahr 1955 die erste Version des Wechsler Adult
Intelligence Scale (8). Er wurde seither mehrmals aktua-
lisiert und revidiert (WAIS-R, 1981; WAIS-IIl, 1997; aktuell
WAIS-IV) und ist zur Intelligenzdiagnostik bei Erwachse-
nen weit verbreitet. Ein Uberblick Giber Testverfahren ist
in Lezak et al. zu finden (5). Bei deutlicher Beeintrachti-
gung kénnen nonverbale Verfahren wie der SON-R (9)
hilfreich sein oder Intelligenztests fir Kinder, wodurch
die Angabe eines kognitiven Referenzalters ermoglicht
wird (10).

Fir die Diagnose einer leichten Intelligenzminderung
muss, gemadss ICD-10, der Gesamt-IQ unter 70 Punkte
liegen, das heisst mehr als 2 Standardabweichungen
unterhalb des Mittelwertes der Normalverteilung. Dabei
gilt der IQ-Wert nur als Richtlinie, und andere Faktoren,
wie kommunikative- und adaptive Fahigkeiten, Selbst-
standigkeit und Alltagsfunktionen, Sozialverhalten, aber
auch die Entwicklungsgeschichte und der Bildungsweg
mussen bei der Diagnosestellung sowie die Schwere-
gradbeurteilung bertcksichtigt werden (1,4, 11-13). Bei
grenzwertiger Intelligenz spricht man gewdhnlich von
einer Lernbehinderung. Nach internationaler Konven-
tion handelt es sich dabei um Personen mit einem
Gesamt-IQ zwischen 70-85 (unterdurchschnittliche
Intelligenz) (3). Bei einem G-1Q < 50 verliert der IQ-Wert
zur Schweregradbeurteilung an Bedeutung (14). Die
klinische Beurteilung mit explorativen Verfahren, Verhal-
tensbeobachtung, anamnestischen Informationen und
Fremdbeurteilung gewinnen an Wert (10, 15).
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Neuropsychologische Untersuchung und
differenzialdiagnostischen Uberlegungen
Bei Verdacht auf Intelligenzminderung kann man sich
nicht einfach auf den klinischen Eindruck, gewisse Lei-
stungsschwéchen oder einen errechneten 1Q-Wert ver-
lassen. Beispielsweise kdnnen Patienten mit expressiven
Sprachentwicklungsstérungen «global» beeintrachtigt
wirken, bei nonverbalen Tests aber Leistungen im
Normbereich zeigen. Umgekehrt kann eine sprachlich
sehr gewandte Person im ersten Eindruck unauffallig
wirken, in den kognitiven und adaptiven Fahigkeiten
jedoch Einschrankungen vom Ausmass einer Intelligenz-
minderung aufweisen. Der Gesamt-IQ ist ein Summen-
wert aus verschiedenen Untertests und dadurch be-
sonders bei heterogenem Profil wenig aussagekraftig,
manchmal sogar irrefiihrend. Ein tiefer Gesamtwert kann
auf eine Intelligenzminderung hinweisen, obwohl
Defizite nur in bestimmten kognitiven Funktionsberei-
chen vorhanden sind. Andererseits kdnnen selektive
Defizite in bestimmten kognitiven Funktionsbereichen
trotz durchschnittlichem 1Q-Gesamtwert zu Schwierig-
keiten in Alltag, Schule, Beruf und sozialem Miteinander
fuhren.

Eine detaillierte neuropsychologische Untersuchung
umfasst neben den allgemeinen intellektuellen Funktio-
nen auch die Einschdtzung der verschiedenen neuro-
psychologischen Funktionsbereiche, wie Aufmerksam-
keits- und Exekutivfunktionen, Lernen und Geddachtnis,
visuell-rdumliche Fahigkeiten, sowie die grundlegenden
sprachlich/kommunikativen-, wie auch die schriftsprach-
lichen und rechnerischen Fahigkeiten (5). Die Ergebnisse
dienen als Grundlage fir eine differenzierte Analyse des
intellektuellen und kognitiven Leistungsprofils, um die
Art der kognitiven Entwicklungsstérung (globale Ent-
wicklungsstérung oder spezifische Teilleistungsstorung)
und deren Schweregrad korrekt einschatzen zu kénnen.
Andere komorbide Stérungen, wie z. B. Affekt- und Ver-
haltensstérungen, kommen bei intellektuellen Entwick-
lungsstérungen gehauft vor (4, 16-18) und miissen bei
der Beurteilung von Fahigkeiten bertcksichtigt werden.
Depressionen kénnen beispielsweise die kognitive Lei-
stungsfahigkeit verschlechtern und sich diesbeztglich
auch im Alltag bemerkbar machen (19). Symptome
einer Autismusspektrum-Stérung (ASS) sind hdufig, und
auch Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstorung
(ADHS) kann gemdss DSM-5 nun auch gemeinsam mit
ASS diagnostiziert werden (20). Haufig komorbid und
kognitiv relevant sind besonders auch neurologische
Stérungen, inklusive erworbene Hirnschadigungen, bei-
spielsweise nach Schadel-Hirn Trauma.

Neuropsychologische Untersuchung

bei intellektueller Entwicklungsstorung
und Demenzverdacht

Eine Demenz bei intellektueller Beeintrachtigung ist ins-
besondere im Zusammenhang mit Trisomie 21 hdufiger
als in der Normalbevélkerung und beginnt zumeist fri-
her (21). Aufgrund der vorbestehenden Entwicklungs-
defizite, die in dieser Gruppe sehr variabel sind und oft
auch nicht kognitive Stérungen beinhalten (Stérungen
des Affekts, Verhaltensstérungen, Sinnesbehinderun-
gen), sind demenzielle Erkrankungen schwierig zu dia-
gnostizieren. Zudem kdénnen die Ublichen Normwerte
von neuropsychologischen Testbatterien, die fur die All-
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Abbildung 1: Praxisbeispiel: Demenzdiagnostik bei Intellektueller Entwicklungsstérung
(IE) im Zentrum fiir Neuropsychiatrie — Intellektuelle Entwicklungsstérungen der Psych-

iatrischen Dienste Aargau AG

gemeinbevolkerung normiert sind, nicht zur Demenz-
abklarung bei Patienten mit intellektueller Beeintrach-
tigung genutzt werden.

Bei Demenzverdacht respektive Hinweisen auf einen
kognitiven Abbau ist, wie bei Personen ohne intellektu-
elle Beeintrachtigung, eine neuropsychologische Ein-
schatzung der aktuellen kognitiven Leistungsfahigkeit
grundsatzlich angezeigt. Dabei ist es wichtig, differen-
zialdiagnostisch auch andere mdégliche Ursachen, wie
beispielsweise somatische Erkrankungen, Delir, Depres-
sionen oder andere psychiatrische Stérungen sowie
Motivationsprobleme, aber auch den Einfluss von Psy-
chopharmaka, auszuschliessen (Ausschlussdiagnostik)
(22-24).

Es werden eher spezifische Instrumente fir die Anwen-
dung bei intellektueller Entwicklungsstérung empfoh-
len (25), von diesen sind jedoch, insbesondere in
deutscher Sprache, nur wenige validierte verfligbar
(z. B. DTMI und CAMDEX-DS) (21, 26-28). Ein einheitli-
ches Vorgehen mit dem entsprechenden Konsens der
zu verwendenden Instrumente fehlt (24). Verschiedene
national erarbeitete Richtlinien wie beispielweise der
USA (22, 29) Irlands (30) und Grossbritanniens (31)
geben einen Rahmen und es wird neben dem CEDIM
(23) auch ein auf Deutsch Ubersetztes Screening-Instru-
ment vorgeschlagen (22, 29).

Allgemein wird bei Personen mit Intelligenzminderung
empfohlen, neuropsychologische Test- und Fremdbe-
urteilungsverfahren systematisch und wiederholt, moég-
lichst vor Krankheitsbeginn einzusetzen (31-34), damit
Referenzwerte fir die Verlaufsdiagnostik verfigbar sind
und Verdnderungen frihzeitig erfasst werden kdnnen
(prospektive Assessment Strategie als Methode der
Wahl [22]). Bei Menschen mit Down-Syndrom wird im
Alter zwischen 35 und 40 Jahren, bei anderen Personen
mit Intelligenzminderung mit 50 Jahren erstmalig eine
vorsorgliche Untersuchung empfohlen (24, 26, 35).

Im Neuropsychiatrischen Ambulatorium der Psychiatri-
schen Dienste Aargau (PDAG) ist ein auf unterschiedlichen
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Besonderheiten der Person Weitere Faktoren

- Kognitive Beeintrachtigungen - Antwortverhalten

- Korperliche Beeintrachtigungen - Erwartungshaltung von Mitarbeitern
bei Menschen mit einem Down

- Verhaltensauffalligkeiten Syndrom

- Einschrankungen der
Kommunikationsfahigkeit
(Sprachverstandnis, -fertigkeit,
Sprechstérungen)

- Geringe Rollenerwartungen
- Psychiatrische Erkrankungen

- Psychopharmaka-Medikation

- Einschrankungen der
Introspektionsfahigkeit
(Selbstwahrnehmumg und Befinden)

- Normale altersbedingte
Abbauprozesse

H&ufige methodische Probleme

- «Underreporting»: unvollstandige oder fehlende
Erfassung von Symptomen

- «Overreporting»: Uberinterpretation von Symptomen in
Richtung einer Demenz

- «Diagnostic overshadowing»: Diagnostische Uberschattung

- «Baseline exaggeration»: Verstarkung von vor der
Erkrankung bestehenden Verhaltensweisen

Abbildung 2: Herausforderungen der Demenzdiagnostik bei Patienten mit intellektu-
eller Entwicklungsstérung. Quelle: mod. nach (32)

Empfehlungen und eigenen Erfahrungen basierendes
Abklarungsprozedere fir Demenzabklarungen bei Pa-
tienten mit intellektueller Entwicklungsstérung hand-
lungsleitend (Abbildung 1) (22, 23, 26, 28, 33, 36).

Praktischer Nutzen der neuropsycho-
logischen Untersuchung in der Therapie-
planung

Das erhaltene Defizitprofil und die differenzierte Dar-
stellung von Schwachen, aber auch Starken und Res-
sourcen helfen, den bendtigten Betreuungsumfang
und das Ausmass an Unterstltzung einzuschatzen, spe-
zifische Forder- und Kompensationsmassnahmen in die
Wege zu leiten sowie Platzierungs- oder Finanzierungs-
entscheide auf Basis Uberprufbarer Kriterien zu treffen.
Psychotherapeutische Methoden und Zielsetzungen
kénnen gemdss den vorhandenen Fahigkeiten definiert
werden.

Frihe und anhaltende Interventionen k&nnen die An-
passungsfahigkeit positiv beeinflussen. Mit einer erneu-
ten Einschatzung der kognitiven und adaptiven
Fahigkeiten im Erwachsenenalter kdnnen gleichzeitig
neue Fragestellungen beantwortet und aktuelle Pro-
bleme angegangen werden (1, 14).

Bei der Demenzfriiherkennung von Patienten mit intel-
lektueller Entwicklungsstérung liefert eine neuropsy-
chologische Untersuchung diagnostische Sicherheit
und dient letztlich, wie bei Personen ohne intellektuelle
Beeintrachtigung, der guten medizinischen und thera-
peutischen Versorgung, inklusive demenzspezifischer
Anpassung des Betreuungsumfeldes (24, 37).
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Herausforderungen in der
neuropsychologischen Untersuchung

Bei Personen mit Intelligenzminderung ist eine standar-
disierte Testdurchfiihrung und normbezogene Auswer-
tung gemadss Testmanual haufig nicht moglich. Die
Testdurchfihrung muss beispielsweise durch Instrukti-
onswiederholungen, Vereinfachungen, zusétzliche An-
weisungen oder Beispiele modifiziert werden (38). Der
Untersucher sollte sich auf die individuelle Kommunika-
tionsform einlassen und empathisch sowie respektvoll
auftreten (32, 39). Schwierigkeiten in der Testdurchfih-
rung aufgrund unterschiedlicher Faktoren wurden in
mehreren Studien berichtet. Eine Zusammenstellung
von verschiedenen Einflussfaktoren im Rahmen der
Demenzabklérung bei Menschen mit intellektueller
Entwicklungsstérung findet sich bei Kuske (32) (Abbil-
dung2).

Oft wird eine Demenz bei intellektueller Entwicklungs-
stérung von Betreuenden nicht erkannt, obwohl die De-
menzkriterien erfillt sind (32, 40). Das klinische Urteil ist
haufig nicht ausreichend, da es auf fremdanamnesti-
schen Angaben beruht und diese nicht immer verldss-
lich sind. Beispielsweise kdnnen die friheren Fahigkeiten
(Ausgangsniveau) wegen Personalwechsels nicht einge-
schatzt werden. Erste Anzeichen einer Verschlechterung
kénnen aufgrund der allgemeinen Einschrankungen
und der ohnehin gebotenen und haufig intensiven Un-
tersttzung untergehen (diagnostic overshadowing).
Die Abklarung von Menschen mit intellektueller Ent-
wicklungsstérung ist umfassend und oft mit vergleichs-
weise hoheren Kosten verbunden, da mehr zeitliche
Ressourcen bendtigt werden. Grinde sind die er-
schwerte Testsituation, die individuell anzupassenden
Verfahren und die verschiedenen Personen im Umfeld,
die miteinbezogen werden mussen (z.B. Eltern, Betreuer,
Beistdande). Eine frihe Diagnose und die damit verbun-
dene Behandlung und Platzierung in geeigneten Ver-
sorgungsangeboten (Wohnen) gleicht diesen Aufwand
wieder aus (34).

Die Durchfuhrung von neuropsychologischen Test-
verfahren ist erfahrenen Psychologen vorbehalten und
verlangt bei den beschriebenen Patienten vom Unter-
sucher neben spezifischem Fachwissen im Bereich der
intellektuellen Entwicklungsstérungen auch viel prakti-
sche Erfahrung. Die Auswahl der Tests und neuropsy-
chologischen Verfahren stellt noch immer eine
Herausforderung dar, und es existieren in der Schweiz
noch keine Richtlinien fur entsprechende kognitive Ab-
kldrungen (1,4, 22,41).

Ausblick

Die neuropsychologische Untersuchung leistet im Rah-
men einer multidimensionalen und interprofessionellen
Untersuchung einen wichtigen Beitrag in der Diagno-
stik, Beratung und Therapie von Personen mit intellek-
tueller Beeintrachtigung. Leider mangelt es in der
Schweiz an spezialisierten Abklarungsstellen fur er-
wachsene Personen mit intellektueller Entwicklungssto-
rung, obwohl «alle Menschen mit Behinderung von
allen Massnahmen der Gesundheitsférderung und Pré-
vention profitieren kdnnen [sollten]» (42). Dartber hin-
aus fehlt es an Standards und qualitatssichernden
Anforderungen sowie vielerorts auch an erfahrenem
medizinischem und psychologischem Fachpersonal,
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das sich auf den Bereich der intellektuellen Entwick-
lungsstérungen spezialisiert hat (43). Die Entwicklung
und Ausbildung geeigneter Fachkrafte mittels interdis-
ziplindrer Ausbildungsgénge ware in der Schweiz von
hohem Nutzen und eine wichtige Voraussetzung fur die
notwendige Qualitat in spezialisierten klinischen Abkla-
rungsstellen.

Im Rahmen der Swiss Society of Health in Intellectual
Disabilities (SSHID) ist kurzlich eine interdisziplinare Pro-
jektgruppe initiiert worden, die sich der Erarbeitung von
Leitlinien in der Diagnosestellung der Intelligenzminde-
rung widmet. Weitere spezifische Leitlinien nach dem
Vorbild des Handbuchs fir Fachleute «Assessments in
der Langzeitpflege fir Menschen mit Demenz» (44) und
anderer bereits bestehender nationaler Guidelines fur
Demenz und Delir (45-47) sollen folgen.

Ebenso wird empfohlen, die spezifischen Belange der
Patienten mit intellektueller Entwicklungsstérung in
den Gesundheitsstrategien des Bundes besser zu be-
ricksichtigen, woflr Aktivitdten u. a. von in diesem Be-
reich tatigen Organisationen notwendig sind (48). @
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Merkpunkte:

® Die neuropsychologische Untersuchung ist in
der psychiatrischen und psychologischen Dia-
gnostik und der Therapie von Personen mit
intellektueller Entwicklungsstérung von Be-
deutung.

® ZurDiagnosestellung einer intellektuellen Ent-
wicklungsstérung sind nach Moglichkeit stan-
dardisierte Testverfahren zur Beurteilung der
kognitiven Leistungsfahigkeit einzusetzen.

® Beider Diagnose demenzieller Erkrankungen
sollte man den Herausforderungen mit einer
prospektiven Assessmentstrategie (moglichst
friihe Beurteilung der kognitiven Fahigkeiten)
begegnen.

® Féhigkeitsprofile mit der Abbildung von Stér-
ken und Schwéchen sind zur Planung von
Massnahmen und der Einschatzung des Unter-
stiitzungsbedarfs dienlich und kénnen als Ent-
scheidungshilfe (z. B. zur Wohnform, zur
Finanzierung) herangezogen werden.

® Bei der neuropsychologischen Untersuchung
von Personen mit intellektueller Entwicklungs-
storung ist man vor besondere Herausforde-
rungen gestellt, weshalb vom Untersucher
spezifische Fachkenntnis und viel praktische Er-
fahrung verlangt wird.

® Qualitatsstandards und spezialisierte Ange-
bote miissen in der Schweiz forciert werden,
um Menschen mit intellektueller Entwicklungs-
storung die ihnen zustehende Gesundheitsver-
sorgung sicherstellen zu kdnnen.
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