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2. kolo MPSC: NEUROLOGIA (35 bodov)

Pripadova Stadia I: (12 bodov)

65-ro¢nd Zena bola odoslana do nemocnice s 3-mesacnou anamnézou zmien spravania a
osobnosti spolu s postupnym uUpadkom kognitivnych funkcii. Bola v beznom zdravotnom
stave az do doby pred 3 mesiacmi, ked’ si jej rodinni prisluSnici v§imli, Ze sa zd4, Ze 'ahko
zabuda a zhorSuje sa jej funk¢énd porucha. Zabudanie sa spociatku tykalo ¢innosti kazdodenne;j
starostlivosti, obliekania a sebaobsluhy a neskor postupilo do takej miery, Zze nespoznavala
¢lenov rodiny. Neskor sa u pacientky objavila stuhnutost’ celého tela a zacala pocitovat
zrakové halucinacie, napriklad videla nahodné osoby vo svojom okoli. Pocas 2 tyzdiov pred
navstevou pohotovosti sa jej priznaky rychlo zhorSovali az do takej miery, Ze nebola schopna
ambulantnej chodze. Novo sa objavila aj inkontinencia mocu a stolice. Nefaj¢i ani
nekonzumuje alkohol a v minulosti nemala ziadnu vyznamnu lekdrsku, chirurgickt ani
psychiatrickd anamnézu.

V rodine sa nevyskytuje demencia ani iné neurologické poruchy. V ¢ase prijatia bola nema a
vyzerala chora. Tonus bol zvySeny a na vSetkych koncatinach boli pritomné prudké reflexy.
Celustné trhnutie bolo vyrazné a pritomny bol obojstranny palmomentélny reflex. Boli
zaznamenané kontinudlne myoklonické zaSklby zahtiajuce vSetky koncatiny. Pre zhorSujicu
sa ataxiu nebola schopnd ambulancie. ObcCas bola zaznamenand pritomnost vynutenej
odchylky pohl'adu oci. Bola pritomna paratonia hornych aj dolnych koncatin a obojstranna
extenzorova plantarna reakcia.

Rutinné laboratérne vySetrenia vratane sérologie na hepatitidu B, HIV a syfilis boli negativne.
Lumbalna punkcia na vyhodnotenie CSF spolu s kultivaciou odhalila nevyznamné nalezy
(celkovy pocet: 2/cumm len s lymfocytmi, cukor: 3,5 mmol/l a celkova bielkovina 62 mg/dl a
hladina ADA: 2,32 U/l). Hladiny hormonov S§titnej Zl'azy, vitaminu B12 a folatov boli v
normalnych medziach. RTG hrudnika, elektrokardiogram a ultrazvuk brusnej dutiny a panvy
boli inak bez pozoruhodnosti. EEG sprava ukézala kontinualne periodické komplexy a
generalizované pomalé viny, ako je zndzornené na obrazku niZsie.
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MRI mozgu odhalila vysoku intenzitu signalu v bilateralnej frontalnej a okcipitalnej kore, ako
je znazornené na obrazku nizsie. U pacienta sa zaznamenalo aj postihnutie pulvinarneho jadra
bilateralneho talamu s jemnym vysokym signalom T2, ktory dava vzhl'ad hokejky.
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Panel autoimunitnej encefalitidy (protilatky proti NMDA, AMPA-GIuR1, AMPA-GIuR2,
GABA-B receptorom, protilatke LGI-1 a protilatke CASPR2) bol negativny.

1. AKka je diagnoza a aké priznaky a nalezy poukazuju na toto ochorenie? Uved’te
aspon pat’. (6 bodov -> [ bod za diagnozu, 5 bodov za priznaky/ndlezy)

2. Co spdsobuje toto ochorenie? Vymenujte a opiSte typy tejto choroby. (4 body -> I
bod za pricinu, 3 body za typy)

3. Je tato choroba liecite’'na? Aka je prognéza pacienta? (2 body -> [ bod za to, ¢i je
choroba liecitelna, 1 bod za prognozu)

Pripadova Stadia II: (16 bodov)

18-ro¢ny vysokoskolédk, ktory byva na internate, pride na pohotovost’ s horickou a stuhnutym
krkom, ktoré sa zacali pred niekol'kymi hodinami. Opisuje tiez bolest’ hlavy a nevolnost,
ktoré sa zacali v rovnakom Case. Lekara nenavstivil od svojich 13 rokov. V jeho socialnej
anamnéze sa uvadza rekrea¢né uzivanie marihuany a obCasné pozitie alkoholu.

Pri fyzickom vySetreni sa zisti, ze ide o dobre Ziveného jedinca, ktory je zmédteny a v miernej
tiesni. Zivotné funkcie st teplota 39,4 °C, srdcova frekvencia 120 uderov za minutu, krvny
tlak 95/60 mm Hg a frekvencia dychania 20 dychov za minttu. Pri vySetreni srdca sa zisti
normalny S1 a S2 s pravidelnym rytmom bez Selestov, vzruchov alebo galopov. PIica st pri
auskultacii cisté. Brucho je mdkké a neohmatané s pozitivnymi ¢revnymi zvukmi a bez
utvarov pri palpécii. Na trupe sa objavuje petechidlna vyrazka. Jeho koza je studend a lepkava.
Kernigove a Brudzinského priznaky su pozitivne. Orientuje sa na osobu a miesto, ale nie na
¢as, a nema ziadne fokalne neurologické deficity. Ostatné vySetrenia st v medziach normy.

1. AKé st Kernigove a Brudzinského priznaky a aké d’alSie vySetrenia su u pacienta
indikované? (7 bodov - > 5 bodov za vysSetrenia, 2 body za opis priznakov)
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Pri vstupnom CBC vysetreni je pozoruhodny pocet bielych krviniek (WBC) 18 000/mm® (4
500 - 11 000/mm?® ) a pocet krvnych dosti¢iek 90 000/mm? (150 000 - 400 000/mm* ). PT je
17 sekund (11-15 sekund), INR je 1,4 (0,9-1,1), aPTT je 38 sekund (25-40 sekind) a d-dimér
je 1 100 ng/ml (< 500 ng/ml). Po nepozoruhodnom CT vySetreni hlavy sa vykona LP s
otvaracim tlakom 250 mm H, O (70-180 mm H, O). CSF ma Zltkasty, zakaleny vzhlad.
Vysledky analyzy CSF ukazuji po¢et WBC 10 000 buniek/mm’ (0-5 buniek/mm? ), 99 %
neutrofilov; bielkoviny 200 mg/dl (20-45 mg/dl); a glukézu 20 mg/dl (45-65mg/dl). Nizsie
uvedené farbenie CSF podla Grama ukazuje gramnegativne diplokoky. Kultivacia CSF,
CSF-PCR panel a krvné kultiry sa ocakavaji.

O styri hodiny neskor sa opakuje vySetrenie krvného obrazu, pri ktorom sa zisti pocet krvnych
dosti¢iek 22 000/mm® a pocet trombocytov 40 000/mm?® . Opakované koagulaéné vySetrenia
vykazuju hodnotu PT 25 sekiind, aPTT 45 sekund, INR 2.4 a d-dimér 3 500 ng/ml. Hladina
fibrinogénu je 0,1 g/1 (0,2-0,4 g/1).
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2. Aka je diagnoza vzhPadom na vek pacienta a laboratorne vysledky? Ktory
organizmus je najpravdepodobnejSim vinnikom? Charakterizujte organizmus a
uved’te najcastejSich povodcov u novorodencov a starSich pacientov. (5 bodov -> 1
bod za diagnozu, 1 bod za organizmus, 1 bod za jeho opis, 2 body za povodcov)

3. Ako by sa mala tito choroba liecit’? Aké s mozZné komplikicie akitnej formy
tohto ochorenia? (4 body -> 2 body za liecbu, 2 body za komplikdcie)

Pripadova Stadia I11: (7 bodov)

Na Kliniku portich hybnosti pri§la 80-ro¢na zena s 5-rocnou anamnézou zhorSujucich sa
motorickych symptomov. Jej pociatocné priznaky zahfnali tazkosti s chodzou, ktoré sa
postupne zhorSovali spolu s pritomnostou choreickych pohybov, vratane kyvania hlavou a
trasenia koncatin. Nevyskytli sa ziadne priznaky necitlivosti, inkontinencie mocu ani poruchy
pamiti (bola zaznamenand mierna zabudavost’, ktora sa pripisovala veku). V anamnéze sa
nevyskytli Ziadne vyznamné prijmy alkoholu.

Rodinna anamnéza bola vyznamna pre sestru s HD, ktord sa vyvinula v jej 40. rokoch, bez
relevantnej anamnézy u rodicov alebo starych rodi¢ov. U jej deti neboli zndme ziadne
priznaky Huntingtonovej chorey a doteraz neboli geneticky testované.

Pri vSeobecnom fyzikalnom vySetreni neboli zistené Ziadne tazkosti ani abnormality.
Neurologické vySetrenie odhalilo mierne abnormalne pohyby v tstach/obli¢aji a na hornych a
dolnych koncatinach. Asymetricka bradykinéza bola pritomnd na lavej strane viac ako na
pravej strane, ako aj mierna symetricka rigidita. Jej postoj bol normalny s pomalou chédzou a
miernym Stchanim. Priznaky dlhych drdh neboli pritomné, spolu s negativhym
Rombergovym priznakom, bez cerebelarnej dysmetrie alebo kmenovej ataxie. Genetické
vySetrenie odhalilo 28-ndsobntl expanziu CAG v alele huntingtinu na 4. chromozéme.

1. Aka je diagnéza pacienta? OpiSte patofyziolégiu tohto ochorenia. (2 body -> 1 bod
za diagnozu, 1 bod za patofyziologiu)



2. AKy je klinicky obraz tohto ochorenia a ako sa meni v zavislosti od jeho Stadia? (3
body -> 1 bod za klinicky obraz v kazdom Stadiu)

3. AKka stupnica sa vSeobecne odporuca na hodnotenie zavaznosti motorickych
priznakov pri tomto ochoreni? Stru¢ne ju opiSte. (2 body -> I bod za nazov
stupnice, 1 bod za opis)



