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Epidemiologie

• Frequentie: 4 à 15/100.000 tss 45 en 64j

• 2de meest voorkomende vorm van 
jongdementie na AD

• Bij 30 à 40% autosomaal dominante 
overerving

Klinische classificatie 
frontotemporale lobaire degeneratie

1. Frontotemporale dementie 
(FTD):

• Karakterverandering en sociale 
gedragsstoornis 

2. Progressieve non-fluente
afasie (PNFA)

• Stoornis van taalexpressie

3. Semantische dementie (SD)
• Stoornis van woordbegrip en 

objectherkenning

4. Logopene afasie (LA)
– Stoornis van woordvinding

Gedragsvariant

Taalvarianten 
(Primaire Progressieve 
Afasie (PPA))

(frontotemporale dementie, ziekte van Pick)
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Frontale lob dementie, 
frontale variant FTD,
primair progressieve gedrags-
stoornis

Klinische classificatie frontotemporale degeneratie

1. Frontotemporale 
dementie (FTD):

• Karakterverandering en 
sociale gedragsstoornis 

2. Progressieve non-fluente 
afasie (PNFA)

• Stoornis van taalexpressie

3. Semantische dementie 
(SD)

• Stoornis van woordbegrip 
en objectherkenning

Neary et al., Neurology, 1998

Gedragsvariant

Taalvarianten 
(Primaire Progressieve 
Afasie (PPA))

Temporale variant FTD

(frontotemporale dementie, ziekte van Pick)Terminologie

Primair progressieve afasie
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Het taalnetwerk 
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objecten
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Vandenbulcke et al. Ann Neurol, 2005
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Vandenbulcke et al. Ann Neurol, 2005

Afasie
Afasie noemen wij het

Al is het erg:
de woorden vallen naast mij uiteen.

In het rond dansen zij.
Vaak speel ik met de letters;

Het blijkt dat de ernst niet in de letters zelf ligt, tot niemand er 
nog iets van

Begrijpt.
Onze gewichtige tante spraakkunst regeert

Terwijl nonkel
Borrelt met de losgeslagen 

Letters
Spoortjes van de guitige boekstaven rollen over het lettertapijt

En 
Zingen spraakonzinnig uit het repertoire van mijn hersens 

machine.
De ommekant
Is wel anders
Ik kan het niet 

verletteren
Ik kan het niet 
verwoorden

Noch verzinnen.
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Netwerk voor sociale cognitie

Moll et al., Nature Rev Neurosci, 2005

Amy
Amy

Herkenning van emotionele 
gelaatsexpressies

Gedragscontrole:
“interne rem”

“Theory of mind”
Begrijpen van andermans 

gedachten en gevoelens
zelfbewustzijn

Frontotemporale 
neurocognitieve stoornis DSM5

• Gedragsvariant:
– ≥ 3 gedragssymptomen

i. Ontremd gedrag

ii. Apathie of inertie

iii. Verlies van empathie

iv. Persevererend stereotiep of compulsief/ritualistisch gedrag

v. Hyperoraliteit en verandering voedingspatroon

– Sociaal cognitief en executief fie↓

• Taalvariant
– ↓ taalvermogen: spraakproductie, woordvinding, 

benoeming, grammatica, begrip

cognitieve domeinen
Geheugen: verbaal en visueel 

Executieve functies: planning, organisatie, abstract 
redeneervermogen

Taal: Benoeming, nazeggen, lezen, woordbegrip, 
spontane spraak, syntaxis

Herkenning: objectagnosie, prosopagnosie, 
vingeragnosie, links-rechtsagnosie

Praxis: Visuoconstructieve, ideatorische, 
ideomotorische apraxie, kledingsapraxie

Sociaal cognitieve vaardigheden: emotieherkenning, 
ToM

Raven’s coloured progressive matrices

Tower of London test

cognitieve domeinen
Geheugen: verbaal en visueel 

Executieve functies: planning, organisatie, abstract 
redeneervermogen

Taal: Benoeming, nazeggen, lezen, woordbegrip, 
spontane spraak, syntaxis

Herkenning: objectagnosie, prosopagnosie, 
vingeragnosie, links-rechtsagnosie

Praxis: Visuoconstructieve, ideatorische, 
ideomotorische apraxie, kledingsapraxie

Sociaal cognitieve vaardigheden: emotieherkenning, 
ToM, faux pas, moral judgments

Van den Stock J, De Winter FL, de Gelder B, Rangarajan JR, Cypers G, Maes F, Sunaert S, Goffin K, Vandenberghe R, 
Vandenbulcke M. Neuropsychologia. 2015
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De Winter FL, Van den Stock J, de Gelder B, Peeters R, Jastorff J, Sunaert S, Vanduffel W, Vandenberghe R, 
Vandenbulcke M. Cortex, 2016

FTD en emotieherkenning

Jastorff J, De Winter FL, Van den Stock J, 
Vandenberghe R, Giese MA, Vandenbulcke M, 
Human Brain Mapping, 2016

Frontotemporale NCS

• Waarschijnlijkwanneer causale genetische 
mutatie of beeldvormend hersenonderzoek

• Anders mogelijk

Imaging in frontotemporal lobe 
degeneration 

FTD PNFASD

R L R L R L

Structural imaging: MRI of CT

Vandenbulcke M, Handboek Ouderenpsychiatrie, 2010

Functional imaging: FDG PET (or SPECT) 

Vandenbulcke M, Handboek Ouderenpsychiatrie, 2010

Presymptomatic 
cognitive and 

neuroanatomical 
changes in 

genetic 
frontotemporal 
dementia in the 

Genetic 
Frontotemporal 

dementia 
Initiative 

(GENFI) study

Rohrer et al Lancet Neurol 2015
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Phenocopy FTD

Kipps et al., Curr Opin Neurol, 2010

Phenocopy FTD

Kipps, Curr Opin Neurol , 2010

R L

Ziekte van Pick TAU + UBIQUITIN TDP 43 + 

Genetica

• Chromosoom 17: 
– MAPT (Hutton et al., Nature, 1998)

– PGRN (Baker et al. , Nature, 2006; Cruts et al., Nature, 2006)

• Chromosoom 9 C9orf72 FTD (+ ALS)
• Chromosoom 3: CHMP2B (1995)

• Chromosoom 9: VCP (2004)

Patroon van atrofie bij PGRN mutatie

Kelley et al., Neurobiol aging, 2010
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Laat ontstaan frontaal syndroom

• Apathie

• Ontremming

• Dwangmatig gedrag

Krudop et al., Am J Geriatr Psychiatry, 2015

Beleid: non-farmacologisch

‘Voor iedere patiënt dient een nieuwe therapie 
ontwikkeld te worden’ (Irvin Yalom)

Beleid: Farmacologisch

• Trazodone(Lebert et al. Dement Geriatr Cogn Disord, 2004)

• SSRI’s (antidepressiva): Invloed op gedrag 

(Swartz et al. J Clin Psychiatry, 1997), niet op cognitie (Deakin et 

al. Psychopharmacology (Berl.), 2004)

• Antipsychoticain mate van mogelijke 
vermijden owv verhoogd risico op overlijden, 
apathie, isolement, parkinsonisme

Buoli et al., J Geriat Psych & Neurol, 2017
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