
Einleitung
Die posteriore kortikale Atrophie (PCA) beschreibt eine seltene,
komplexe neurodegenerative Erkrankung, die Ende der 1980er-
Jahre erstmals von Benson [1] in der Literatur beschrieben wur-
de und die als häufigste atypische Alzheimer-Demenz-Variante
gilt [2–4]. Die Erkrankung tritt in der 5.–6. Lebensdekade auf.
Zu Beginn der Erkrankung beklagen die Patienten visuell-räum-
liche Defizite, für die kein ophthalmologisches Korrelat erhoben
werden kann. Im Weiteren treten neuropsychologische Auffäl-
ligkeiten im Sinne von topografischer Desorientiertheit, Apra-
xie, kognitiven Störungen sowie Schwierigkeiten beim Lesen,

Schreiben und Rechnen auf, oft begleitet von affektiven Symp-
tomen [5]. Das zunächst fokal begrenzte Syndrom geht im Er-
krankungsverlauf in eine globale Demenz vom Alzheimer-Typ
über.

Fallbericht
Die stationäre Aufnahme der 54-jährigen Patientin erfolgte An-
fang 2016 elektiv bei ambulant psychiatrisch sowie stationär
psychosomatisch vorbehandelter gemischter ängstlich-depres-
siver Störung (F41.2G). Aus der Anamnese ergab sich, dass die
Patientin seit Ende 2014 erstmals in der Lebensgeschichte un-
ter diffusen Sorgen und Ängsten litt. Sie beklagte eine ausge-
prägte innere Unruhe. Darüber hinaus bestanden vegetative
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ZUSAMMENFASSUNG

Wir berichten von einer 54-jährigen Patientin, die über eine

seit einem Jahr erfolglos behandelte, progrediente Angst-

symptomatik mit rezidivierenden Sehstörungen mit room-

tilt-illusions sowie subjektiven Gesichtsfeldeinschränkun-

gen klagte und sich bei uns zur Einholung einer Zweitmei-

nung vorstellte. Sie berichtete außerdem über Störungen

der Konzentration und Aufmerksamkeit sowie über Schwie-

rigkeiten beim Schreiben, einhergehend mit verändertem

Schriftbild und Häufung grammatikalischer Fehler. Anhand

des Falles werden die relevanten anamnestischen und klini-

schen Angaben, die neuropsychologischen und bildmor-

phologischen Befunde sowie differenzialdiagnostische

Überlegungen bei Verdacht auf posteriore kortikale Atro-

phie, eine seltenere neurodegenerative Erkrankung mit

psychischen Symptomen, dargestellt.

ABSTRACT

We report on a 54-year-old patient who described a pro-

gressive anxiety disorder additionally recurrent sight disor-

ders associated with room-tilt illusions and subjective visual

field defects. She also reported disturbances of concentra-

tion and attention and of a modified typeface accompanied

by difficulty in writing with an increase of grammatical er-

rors. Based on the case, the relevant anamnestic and clini-

cal data, the neuropsychological and neuroimaging find-

ings and also differential diagnosis of the posterior cortical

atrophy, a rare neurodegenerative disease, will be discuss-

ed.

Kasuistik

* Mündlich vorgetragen: DGPPN Kongress 2016, 23.–26.11.2016, Berlin.
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Symptome. Hinzu kamen subjektive kognitive Defizite. Als
größten Belastungsfaktor benannte die Patientin die Situation
am Arbeitsplatz. Diese stand insbesondere im Zusammenhang
mit der eingeschränkten kognitiven Leistungsfähigkeit. Die Pa-
tientin gab an, dass die Kollegen sie seit geraumer Zeit nicht
mehr ernst nehmen und ihr nichts mehr zutrauen würden, was
sie auch verstehen könne, da ihr „nichts mehr gelinge“. Zum
Zeitpunkt der Vorstellung war die Patientin bereits seit einem
Jahr arbeitsunfähig. Auslöser für die Krankmeldung war eine
Episode am Arbeitsplatz, wo sie in einem Sanitärbetrieb als
kaufmännische Angestellte tätig sei, in der sie passager habe
nicht mehr lesen können. Außerdem habe sie nicht mehr aus-
sprechen können, was sie hätte habe sagen wollen. Darüber hi-
naus beschrieb sie, dass für eine kurze Zeit alles, was sie gese-
hen habe, „auf dem Kopf“ gestanden habe. Auch das Schreiben
sei ihr schwergefallen und es seien gehäuft Fehler selbst bei
einfachen Rechenaufgaben aufgetreten. Im Weiteren sei es
häufig zu Problemen beim Autofahren gekommen – die Patien-
tin sei mehrmals nach rechts von der Fahrbahn abgekommen.
Auch im häuslichen Umfeld hätten sich diverse Schwierigkeiten
ergeben. Die Patientin gab Einschränkungen in der Haushalts-
führung an – so gelang es ihr nicht mehr, ihr Bett frisch zu be-
ziehen und auch beim An- und Auskleiden benötigte sie we-
sentlich mehr Zeit als früher.

Bisherige ambulante neurologische, kardiologische und au-
genärztliche Vorstellungen waren ohne wegweisende Patholo-
gie.

Befunde
Psychopathologisch zeigte sich bei der Aufnahme in unserer
Klinik eine wache, bewusstseinsklare, allseits orientierte Patien-
tin. Es waren keine höhergradigen Aufmerksamkeits- und Ge-
dächtnisstörungen zu erheben. Affektiv wirkte die Patientin
ängstlich. Der formale Gedankengang war geordnet, jedoch
teilweise eingeengt auf die bestehenden Belastungsfaktoren.
Im inhaltlichen Denken bestanden Zukunftsängste, Sorge um
wichtige Bezugspersonen sowie um Gesundheitsfragen. Es er-
gab sich kein Anhalt für Wahnsymptome, Sinnestäuschungen
oder Ich-Störungen. Affektiv war die Patientin ratlos, depri-
miert, ängstlich und innerlich unruhig. Psychomotorisch wirkte
die Patientin unruhig. Es bestand eine Einschlafstörung. Darü-
ber hinaus beschrieb die Patientin eine ausgeprägte Vitalsymp-
tomatik mit Herzklopfen, vermehrtem Schwitzen, Schwindel
und Kopfdruck. Es ergab sich kein Anhalt für Eigen- oder Fremd-
gefährdung und die Patientin war tragfähig von Suizidalität dis-
tanziert.

In der körperlichen Untersuchung fand sich ein regelrechter
internistischer Status. In der neurologischen Untersuchung fie-
len eine grob sakkadierte Blickfolge sowie eine okuläre Apraxie,
eine diskrete Dysmetrie in den Zeigeversuchen, ein rechtsbe-
tonter Rigor sowie eine Hypomimie auf. Es zeigte sich ein sehr
lebhaftes Reflexniveau. Auffallend waren eine ausgeprägte
Apraxie, eine optische Ataxie und Schwierigkeiten bei der Aus-
führung komplexer Bewegungsabfolgen. Die Simultanwahr-
nehmung war ebenfalls eingeschränkt. Darüber hinaus zeigten
sich sowohl eine Dyslexie als auch eine Dysgrafie. Zusätzlich fie-

len Orientierungsstörungen auf, sodass sich zusammenfassend
klinisch das Vollbild eines Bálint-Holmes-Syndroms zeigte (opti-
sche Ataxie, Blickbewegungsstörungen, Simultanagnosie, Stö-
rungen der räumlichen Orientierung) [6].

Die neuropsychologischen Befunde sind ▶Abb. 1 zu ent-
nehmen.

In der kranialen strukturellen Kernspintomografie (sMRT)
wurde eine okzipital und parietal betonte kortikale Hirnsub-
stanzminderung vermutet sowie unspezifische, über die Alters-
norm hinausgehende Marklagerläsionen beschrieben. Der Be-
fund konnte in der voxelbasierten Morphometrie (VBM) und
der ROI-basierten Volumetrie (RBV) objektiviert werden
(▶Abb. 2). Die ergänzende Szintigrafie der Dopamintranspor-
terdichte (DaTSCAN) erbrachte einen regelrechten Befund.

In der Liquordiagnostik zeigten sich bei noch normwerti-
gem Beta-Amyloid 1–42 (766,2pg/ml; Normwert > 562) eine
erniedrigte Ratio (A-Beta42/A-Beta40: 0,38; Normwert > 0,5)
sowie erhöhte Tau- und Phospho-Tau-Werte (Tau-ELISA: 726pg/
ml; Normwert < 379; Phospho-Tau 98,9pg/ml; Normwert < 66)
als Hinweis auf einen neurofibrillären Abbauprozess.

Behandlung
Medikamentös reduzierten wir bei Unruhe Venlafaxin (auf
150mg) und ergänzten hinsichtlich der Angstsymptomatik Pre-
gabalin (bis 150mg), worunter die vorbestehende Doxepin-
gabe (25mg), bei nun zufriedenstellender Schlafqualität und
unter Beachtung der negativen Effekte hinsichtlich der anticho-
linergen Wirkung auf die Kognition, abgesetzt werden konnte.
Darüber hinaus begannen wir eine medikamentöse Therapie
mit Rivastigmin (4,6mg/24h), wofür in der Literatur in Einzel-
fällen eine Verbesserung der Aufmerksamkeit und der visuo-
räumlichen Fähigkeiten berichtet wurde [7].

Diskussion
Im vorliegenden Fall war die kortikobasale Degeneration (CBD),
welche sich als Funktionsstörungen im Bereich der Basalgan-
glien sowie der Großhirnrinde manifestiert [8, 9] zu diskutie-
ren. Als extrapyramidalmotorische Symptome bestanden ein
diskreter Rigor sowie die Hypomimie und als kortikales Symp-
tom die apraktische Störung. Weitere häufig vergesellschaftete
Symptome wie ein Sensibilitätsverlust, das Alien-limb-Phäno-
men oder Myoklonien wurden nicht erhoben. Gegen die Diag-
nose sprach die Bildmorphologie, die bei der CBD meist eine
auf den Parietallappen beschränkte Volumenminderung zeigt.
Darüber hinaus fehlte die typische asymmetrische striatale do-
paminerge Denervierung im DaTSCAN.

Bei der posterioren kortikalen Atrophie (PCA) liegt bildmor-
phologisch eine bilaterale parietookzipitale Volumenminde-
rung vor (▶Abb. 2). Erste klinische Manifestation einer PCA
kann eine schwere depressive Episode sein [5, 10]. Bei der PCA
handelt es sich um eine atypische Variante der Alzheimer-Er-
krankung mit typischem Liquorbefund eines neurodegenerati-
ven Abbauprozesses sowie Reduktion des Hippocampusvolu-
mens [3, 11, 12].
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Patientin, 54 Jahre
posteriore kortikale Atrophie

VBM: Hippocampus VBM und RBV: parietookzipital

Parietallappen

75,9 ml (σ = – 2,62)

38,5 ml (σ = – 3,96)

Okzipitallappen

+ 22

– 22 – 26

+ 18 + 14 + 10

▶Abb. 2 Strukturelle MRT-Auswertung mittels voxelbasierter Morphometrie (VBM) und ROI-basierter Volumetrie (RBV). Die Auswertung zeigt
einen charakteristischen Befund bei posteriorer kortikaler Atrophie mit Volumenminderung parietookzipital und im Hippocampus.

Teilung der Aufmerksamkeit

kognitives Tempo

formallexikalische Wortflüssigkeit

Lernleistung 1. Durchgang (verbales Gedächtnis)

Lernleistung gesamt (verbales Gedächtnis)

Aufbau nach Distraktion (verbales Gedächtnis)

verzögerter Aufbau (verbales Gedächtnis)

Konsolidierung (verbales Gedächtnis)

korrigiertes Wiedererkennen (verbales Gedächtnis)

Mini-Mental-Status-Test

semantisch-kategorielle Wortflüssigkeit

Objektbenennung

Figuren abzeichnen (Visuokonstruktion)

Figuren abrufen (figurales Gedächtnis)

Aufmerksamkeitsaktivierung ohne Hinweisreiz

Aufmerksamkeitsaktivierung mit Hinweisreiz

selektive Aufmerksamkeit (Go/Nogo-Aufgabe)

35,2

35,2

26,7

33,6

33,6

33,6

33,6

33,6

33,5

18,8

5,4

11,5

17,3

42,6

47,5

58,4

47,8

0 20 40 60 80 100

▶Abb. 1 Neuropsychologische Befunde der Patientin. T-Werte haben einen Mittelwert von 50 und eine Standardabweichung von 10. Der
Normbereich umfasst Werte von 40–60.
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Bedacht wurden auch die Lewy-Körper-Demenz [13] sowie
Prionenerkrankungen [14].

Neben der medikamentösen, symptomatischen Behandlung
liegt bei der PCA ein Schwerpunkt auf nicht medikamentösen
Maßnahmen. Hierunter fallen kognitives Training und Ergothe-
rapie [15, 16], darüber hinaus unterstützende Maßnahmen
zum Beispiel durch ein ambulant betreutes Wohnen, Haushalts-
hilfen sowie die Einleitung einer gesetzlichen Betreuung. Insbe-
sondere davon und auch von regelmäßigen Kontakten in der
psychiatrischen Institutsambulanz der Klinik mit Teilnahme am
Gruppenangebot profitierte die Patientin und ein Leben in der
gewohnten Umgebung ist bis anhin möglich, wobei die be-
schriebenen Defizite progredient sind.

Als Fazit bleibt festzuhalten, dass eine differenzierte neuro-
psychiatrische Diagnostik auf der Basis neurowissenschaftlicher
Hypothesen nicht erst nach vielen Monaten indiziert ist. Insbe-
sondere hinsichtlich der großen subjektiven Unsicherheit bei
unklarer Diagnose und erfolgloser Therapie sowie zur Einlei-
tung sozialmedizinisch supportiver Maßnahmen, aber auch
aufgrund der aktuellen Entwicklung von ursächlichen Therapie-
ansätzen in der Behandlung neurodegenerativer Erkrankungen,
ist eine frühzeitige Diagnosestellung von Bedeutung [17, 18].
Zum vorliegenden Kasus ist zu berichten, dass sich die Patientin
durch die Diagnosestellung deutlich entlastet erlebt hat.
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