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Fraga 1.
Ange mest sannolik diagnos? Motiveral
Svar: Blefarospasm pga bilaterala symptom. Distinkta anamnestiska uppgifter
rérande ljuskénslighet. Funktionell a symptom skulle visa sig vid
undersokningen. Facialishemispasm &r sa gott som alltid unilateral. Man kan
aven overvaga om Litium skulle kunna vara orsak och att det i sa fall skulle
rora sig om tardiv dyskinesi.
Hur kan man fora diagnostiken vidare med klinisk undersdkning eller
ytterligare anamnestisk uppgift?
Svar: Lysa i dgonen, stressa patienten vilket skulle kunna provocera fram
symptomen. Om symptomen kommer b6ér man studera ev forekomst av
sensory trick. Det sisthamnda bor aven inkluderas i anamnesen.
Ar radiologisk undersékning indicerad? Motiveral!
Svar: Vi blefarospasm ar det normalt inte indicerat, daremot vid
facialishemispasm da man ev. kan pavisa en s.k neurovaskular konflikt.
Vilken behandling &r den mest adekvata?
Svar: Botulinumtoxin i orbicularis oculi bade vid blefarospasm och
facialishemispasm. Doser i allménhet hogre vid blefarospasm och man bor da
aven ge pretarsalt.

Fraga 2. Hur klassificerar du anfallen (enligt ILAEs foreslagna klassifikation 2010)?
Fokalt anfall utan medvetandeférlust med somatosensorisk aura foljt av afasi

. Vilka tva huvudsakliga typer av interaktionsproblem féreligger vid anvandning av per
oral hormonell antikonception och epilepsilakemedel. Ge ocksa exempel pa
lakemedel for respektive grupp.

Inducerande lakemedel som fenytoin och karbamazepin 6kar nedbrytningen av
etinylestradiol och gestager och ger minskad sdkerhet av hormonella preventivmedel.
Serumkoncentrationen av lamotrigin minskar vid anvandning av kombinerad
hormonell antikonception. Detta &r en effekt av dstrogen.

Vilka atgarder bor man vidta om patienten beréattar att hon ar gravid? Vid graviditet
bor man regelbundet félja serumkoncentration av lamotrigin och eventuellt justera
dosen. Remiss till specialistmodravard

. Vid behandling med antiepileptika &r det vanligt med biverkningar som t.ex. trotthet
och férsamrad kognition. Ge andra exempel pa en annan idiosynkratisk respektive en
dosberoende biverkan for a) lamotrigin samt b) valproat. Lamotrigin idiosynkratisk:



steven johnson syndrom, dosberoende ex tremor, sémnstorning, ataxiValproat
idiosynkratisk: leverskada, dosberoende ex haravfall, aptitokning, tremor

Fraga 3.

Duchenne och Beckers muskeldystrofi
- Forlust av dystrofin

- X-bundet arftlig

- Drabbar bara pojkar

- Vadhypertrofi

Dermato- polymyosit
- Mycket hogt CK

- Koppling till cancer

Inklusionskroppsmyosit (IBM)
- Drabbar évervagande flexormuskler i underarmen

- Drabbar 6vervagande man (C7)

Fraga 4.

Vilken diagnos 6vervager du i forsta hand och vilka statusfynd férvantar du dig?
Polyneuropati. Symptom fran perifera nervsystemet. Kansel storning perifert i
extremiteterna , symmetrisk distribution, “strumpformigt” och "handskformigt’,
nedsatta reflexer, nedsatt vibrationssinne. Eventuellt motorisk paverkan med nedsatt
dorsalextension framst i fétterna.

Du finner fynd som stammer val med de forvantade. Vilken laboratorieundersokning
valjer du for att bekrafta diagnosen? och vad forvantar du dig att den ska visa?



Neurofysiologisk undersokning. Neurografi och EMG, ev kvantitativ
kédnselundersokning (2 p). Den visar ofta en 6vervagande sensorisk axonal
polyneuropati med 6vervikt for tunnfiberengagemang (C-fibrer).

Du funderar pé att géra en likvorundersokning, men ar tveksam till nyttan. Resonera
utifran ev fynd (celler, protein, isoelektrisk fokusering) i likvor hos patient med
liknande bild som patienten.

Forhojt protein speglar blod-nervbarridrskada och kan tala for en immunmedierad
polyneuropati. Cellokning kan tala for annan genes ex Borrelia, annan virusinfektion,
maligna celler. Isoelektrisk fokusering mer ospecifik men &r oftast normal vid
polyneuropatier &v de immunmedierade.

Fraga 5.

Vad i anamnes kompletterar du med tanke pa Johans klumpighet och otydliga tal
redan som barn?

Arftlighet.

Vilka tva detaljer (neurologiskt) lagger du speciellt marke till i bilden av patienten?
Facialispaverkan och ptos

Vilken sjukdom misstanker du (motivera)?

Dystrofia myotonica

Du beslutar dig for att skicka patienten pa en neurofysiologisk undersékning med
neurografi, repetitiv nervstimulering och EMG for att bedéma perifer nervfunktion och
muskelengagemang.

Vid EMG undersdkningen fann man en bild (nedan). Beskriv vad undersékningen
visar
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Fraga 6

Ange diagnostiska dvervaganden.
Vad gor du?

Hur foljer du upp patienten?

Svar: Rutinblodprover: Hb i underkant (110), latt leukopeni, Latt forhojt TSH och T3
i underkant men i dvrigt inget speciellt anmarkningsvart.

CT utan kontrast visar inget anmarkningsvart

MR visar ett hogsignalerande omrade kortikalt och aningen subkortikalt frontalt i
centrum semiovale pa hoger sida. Forandringen ar forenlig med laggradigt
astrocytom.

Neuropsykologisk us visar betydande mental langsamhet. Kognitivt ser man i allt
normala resultat.

Likvorus: i allt inkl celler och protein-el-fores normala forhallanden.
EEG: inget anmarkningsvart i vila eller vid ljusstimulering.

Uppfoljning: Remiss till neurokirurg fér beddmning om ev operation



Fraga 7
A. Vilka typiska fenomen for narkolepsi forutom latt for att somna bor efterfragas?

B. Om misstankar om narkolepsi finns, hur gar du vidare utredningsmassigt for att
starka diagnosen?

C. Om du far stod for diagnosen narkolepsi, beratta om behandlingsalternativ.

D. Om patienten inte uppfyller diagnoskriterierna for narkolepsi och om
undersokningarna inte heller ger stéd for diagnosen, vad missténker du da att
patienten lider av?

Svar:
A. Kataplexi, somnparalys, hypnagoga hallucinationer.

B. Polygrafisk sémnregistrering. Lumbalpunktion med bl a undersékning av
orexinnivan

C. Modafinil, metylfenidat, amfetamin mot hypersomni
natriumoxybat mot kataplexi och dyssomni
ev SSRI/SNRI mot kataplexi

D. Obstruktivsémnapné

Fraga 8

Vilken diagnos anser du mest sannolik och varfor?
Namn nagra differentialdiagnoser, minst 3.
Utredning?

Svar:

A. Begynnande demenssjukdom, mojligen vaskular sjukdom eller subcortikal,

frontotemporal kognitiv nedséattning
B. Depression, Alzheimers sjukdom, NPH, metabol rubbning, SVD, FTD

C. CT/MR hjarna, neuropsykologisk utredning, LP



Fraga 9

Ange differentialdiagnostiska évervaganden? (herpesencefalit/annan
virusencefalit, limbisk encefalit, paraneoplastisk encefalit, ev. tumar, ev. vaskulit)

Vilken utredning foreslar du? (PCR herpes, andra virusserologier, TBE-serologi,
NMDA och andra neuronala antikroppar, paraneoplatiska ak, malignitetsutredning)

Vilken/vilka behandlingar rekommenderar du? (Acyklovir, Solu-Medrol, PE/ IVIG, ev.
Rituximab)

Fraga 10

Vilket egennamn har den kliniska bild som patienten uppvisar och vilken ar den
anatomiska bakgrunden?

(Brown-Séquards syndrom. Paverkan pa ena sidan av ryggmargen med symtom
beroende pa var bansystemen korsar medellinjen, dvs. tractus spinothalamicus med
kontralateral nedsattning av smarta och temperatur, tractus corticospinalis med
paverkan pa ipsilateral motorik och bakstrang med paverkan pa ipsilateral beroring,
vibration och proprioception )

Vilken lokalisation inklusive sida har rimligen férandringen som orsakar denna
bild?

(tryck pa vanster sida av brostryggmargen i niva ovan Th8)
Med tanke pa patientens bakgrund — vilket agens misstanker du i forsta hand?

(tuberkulos)

Fraga 11

Myastenia gravis



(endast yttre 6gonmuskler drabbas, unilateral el bilateral ptos, svaghet yttre
dgonmuskler och dubbelseende som varierar fran en undersokning till en annan och
Okar vid uttréttning, svaghet i m orbicularis oculi)

Progressiv supranukleéar pares

(forst blickpares nedat, foljt av blickpares uppat, och horisontella rérelserubbningar
av forst sackader och sen foljerorelser, till slut kan bada 6gonen bli helt ororliga)

Wernickes encephalopati

(abducenspares (bilateral men ej symmetrisk), nystagmus (horisontell el vertikal),
blickpareser (horisontell vanligast, unilateral el bilateral, INO férekommer)

Amyotrofisk lateralskleros

(i typfallet och i tidiga stadier av sjukdomen ingen paverkan pa égonmuskler, dvs
normal 6gonmotorik, fallbeskrivningar av rubbningar liknande PSP finns liksom
beskrivning av paverkad 6gonmotorik i sena stadier)

Fraga 12
Hur utfér man ett vestibulart impulstest?

(hall patientens huvud mellan dina hander och be henne fasta blicken pa din nasa,
vrid huvudet snabbt 5-10 grader at sidan, upprepa nagra ganger at bada hallen.
normalt = ej perifer skada = vestibulo-okulara reflexen fungerar; patologiskt = skada
pa 1l:a neuronet, dvs. vestibularisnerven pa den sidan, man ser en efterslapning och
aterstallningssackad

Hur utféor man ett cover test?

(ett 6ga i taget tacks Over alternerande i 5-6 sekunder, nar man sedan avtacker dgat
kommer ev. ett 6ga att rora sig vertikalt eller torsionellt, vilket talar for patologi i
hjarnstammen)

Hur paverkar resultatet av vestibulart impulstest och cover test din diagnostik och
fortsatta utredning/handlaggning?

(HINTS, ger vid det akuta vestibulara syndromet ledning i om det &r en central skada
sasom hjarninfarkt/-blodning i bakre cirkulationen eller perifer som vestibularisneurit,
dvs. inlaggning p& strokeavdelning och radiologisk utredning vs remiss till ONH-
klinik) Hur paverkar resultatet av vestibulart impulstest och cover test din diagnostik och
fortsatta utredning/handlaggning?

(Det viktigaste i akutsituationen ar att inte missa allvarlig orsak till det akuta vestibulara
syndromet. HINTS ger ledning i om det &r en central skada sasom hjarninfarkt/-blédning i



bakre cirkulationen eller perifer skada som vestibularisneurit, dvs. inlaggning pa
strokeavdelning och radiologisk utredning vs remiss till ONH-klinik

Vestibulart impulstest (head impulse test) och skevhetstest (test of skew) kombineras med
nystagmusriktning i den kliniska beslutsregeln HINTS (head impulse, nystagmus, test of
skew) for att identifiera stroke. Férekomsten av nagot av foljande vid akut vestibulart
syndrom talar fér stroke (minnes- ramsan INFARCT):

* impulstest negativt (IN) < riktningsvédxlande nystagmus (fast phase alternating: FA) ¢
Positivt tacktest (cover test) (refixation on cover test: RCT).

Studier talar for att denna beslutsregel har storre sensitivitet an MRT for att i akutskedet
diagnosticera infarkt i bakre cirkulationen.)

Nystagmus kan graderas som 1,2 el 3. Vilken grad har denna patient? (grad tva)

Vid vestibularisneurit: om nystagmus slar med snabba fasen at vanster — vilken sidas
nerv ar da drabbad? (hoger)

Fraga 13.

FFFFFS

SVAR:

Fraga 14.

Vad ar den mest sannolika forklaringen till patientens tillstand?

Vilken ar den basta undersokningen for att diagnosticera detta, var specifik?
Vad finner man sannolikt pa denna undersokning?

Finns det laboratorieprover som kan bidra till diagnostiken?

Hur ar prognosen vid detta tillstand?

Diffuse Axonal Injury (DAI)

MRI med blédningskansliga sekvenser (SWI, gradienteko, DTI)

Multipla mikroblédningar i cortikalt, i CC, hjarnstam och basala ggl. Odem i hjarnstam
NFL, NSE, S100B, Tau

Dalig prognos

Fraga 15.

Subarachnoidalblédning: DT utan kontrast inom 6 tim utesluter SAH
RCVS: DT angio visar kalibervaxlingar, foretradesvis i den bakre cirkulationen



PRES: MR visar vitsubstansférandringar av 6demkaraktar, foretradesvis posteriort
och temporalt

Sinustrombos: DTA eller MRA i venfas visar trombos i vendsa sinus

Migran: All ovanstaende utredning ar normal

1 p for varje korrekt diagnos och 1 p for varje korrekt utredning upp till 6 p

Fraga 16.

Glascow Coma Scale (GCS): Reaction Level Scale (RLS):
Vaken.
TABLE38-2 __Ej férdrsjd reaktion. Orienterad 1
Glasgow Coma Scale S5 eller oklar.
Kontaktbar vid I4tt stimulering. 2
BEHAVIOR RESPONSE SCORE Tilltal, enstaka tillrop, beréring.
5 Mycket s15 eller oklar
Eye opening  Spontaneously Kontaktbar vid kraftig stimulering. 3
response To speech Upprepade tillrop, ruskning,
To pain smartstimulering.
No response
Best verbal Oriented to time, place, and person
response Confused . 5?;3 samtal eller yttra
Inappropriate words « Félja med blicken och
Incomprehensible sounds
No response

fixera
« Lyda en uppmaning
« Avvirja smértstimulering

Best motor Obeys commands
response Moves to localized pain

—NwaVO | mNwAN [ =N wa

S : Medvetslos.
Plexion withdrawal from pain Lokaliserar men avvirjer ej smiirta. 4
Abnormal flexion (decorticate) MedvetsIos,
Abnormal extension (decerebrate) Undand rag;‘mde rérelse vid smarta 5
No response Medvetslos. 6
— Stereotyp bdjrérelse vid smirta.
Totalscore: gy response 15 Medvetslos. 7
Comatose client 8orless Stereotyp strackrorelse vid smarta.
Totally unresponsive 3 Medvetslds. 8

Ingen smértreaktion.

3 p per rétt beskriven skala dar foljande skall finnas med fér full poang:

GCS: Samtliga omraden som varderas med antalet poang i vardera med ungefarliga
”skalsteg” inom varje samt gransens fér coma = 1 (dvs 7-9).

RLS: 0,25 p for varje korrekt beskrivning av specifikt skalsteg. 1 p for niva 4 och uppat som
comagrans.



Fraga 17

(svaret bor innehalla foljande eller komponenter darav)

Sjukhistoria

Langsam symtomutveckling, duration minst 3-6 manader
Alder > 40 ar

Inget tidigare blodning, trauma etc

Sjukdomsprogress

Ingen komorbiditet som béattre kan forklara symtomen

Nervstatus

Gang- och balansstorning (obligat) + ytterligare en av kognitiv svikt och/eller urinbekymmer

| bifogad artikel finns tabell med diverse beskrivningar av gangrubbningen

| bifogad artikel finns tabell med karaktaristika av demensen

Fynd p& MR hjarna
Vida ventriklar (Evans index > 0,3), ej helt forklarad av atrofi
Ingen synlig obstruktion for likvorflode

Fynd som t ex forstorade temporalhorn, korpus callosumvinkel < 40 grader,
hogsignalerande forandringar (flair) runt ventriklarna, 6kad flodesvolym/hastighet i
akvedukten

Intrakraniellt tryck

<18 mm Hg (25 cm vatten eller 2,5 kPa)

Fraga 18.

Vad kan orsaka denna patients huvudvéark? Ange 2 mdjliga differentialdiagnoser.
Redogor for din fortsatta utredning.

Vilken behandling erbjuder du din patient?

10



Svar:
-Idiopatisk intrakraniell hypertension, episodisk spanningshuvudvark.
- Ogonbottenspegling samt LP med tryckmatning.

MRThjarna med venosa angiosekvenser (sinustrombos? Intrakraniell expansivitet?,
empty cella?). En remiss for 6gonbeddmning: staspapiller? och
synfaltsundersokning.

-For spanningshuvudvarksdiagnos kan bedémning av sjukgymnast vara att
rekommendera men detta ar nar lIH i detta fall har uteslutits.

IIH behandling: Acetazolamid (Diamox) med upptrappning till 2-4 g per dygn eller sa
hogt som pat tolererar biverkninagrna. Vid behov kan Topiramat laggas
till. Viktreduktion ska rekommenderas personer med Overvikt.

Fraga 19.
Hur sakerstaller du diagnosen och vilka differentialdiagnoser dvervager du?
Hur lagger du upp attackbehandlingen?
Nar overvager du profylaktisk behandling och vad rekommenderar du?
Svar:

1. Hortons huvudvark &r en klinisk diagnos. Méjligen kan du genomféra ett
nitroglyserintest om du finner sjukhistorien atypisk. En radiologisk understkning
tex CTskalle med tunna snitt Gver orbita kan ingd i utredningen speciellt om pat
ej ar besvarsfri mellan attackerna. | detta fall racker det med den kliniska
beskrivningen. Viktiga differentialdiagnoser: akut glaukom eller annan
dgonsjukdom som episclerit. Det forekommer ocksa Horners syndrom med
dgonsmarta vid carotisdissektioner men da ar huvudvéark och autonoma
symtom kontinuerliga och inte i attacker. | fallet ovan ar det i princip inget annat
an Horton.

2. Inj sumatriptan via autoinjektor dar antalet injektioner enl FASS &r max 2 st per
dygn (vissa dygn kan du tillata pat att ta det dubbla om han ar hjart-karlfrisk).
Om pat som i detta fall har fler attacker an han kan behandla med sumatriptan
bor du ocksa erbjuda inhalation av 100% oxygen som kan forskrivas pa recept
och ingar i lakemedelsrabatten..
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3. Profylaktisk behandling ska erbjuda patienter med manga attacker per dygn
som i detta fall, eller om pat inte svarar pa attackbehandlingen eller far
biverkningar. Du bor erbjuda profylaktisk behandling till svéal episodisk som
kronisk Horton. Forstahandsmedlet ar verapamil med upptrappning till 80 mg x
3. Dosen kan sedan tkas upp mot 700mg/dygn med regelbundna EKG-
kontroller infor varje upptrappningssteg och garna 6vergang till depot-beredning
av praktiska skal. Andrahandsmedel: litium till lAnga episodiska eller kroniska
besvérsperioder.

Fraga 20.

a. Namn vilka fakta i anamnes och status som talar mot att misstanka akut rekanaliserande
behandling.

Svar: Ep-anfall och postiktalitet, tidigare huvudvark, misstankt oskarpa papiller.

b. Forutom herpesencefalit (som varken denna eller féljande delfragor handlar om), vilka tva
Ovriga viktiga principiella differentialdiagnoser dar akut rekanaliserande behandling (med
trombolys/trombektomi) inte ar lampligaste behandling bér misstankas?

Svar: Tumor och sinustrombos

c. Du gor akut DT hjarna. Svaret ar att det finns en ytlig 2x2x3 cm stor lagattenuerande
forandring kortikalt vanster. Férandringen ter sig inte sarskilt expansiv. Undersoékningen
utférd endast utan kontrast. Vilken undersdkning bér nu akut utféras for att komma nérmare
diagnosen. Om du vill géra MR akut sa séger rtg att det kommer att ta minst 4 timmar innan
man kan gora detta nu i kvall.

Svar: Akut DT-angiografi med ventsa sekvenser.

d. Den undersokning som du bestallt enligt delfraga ¢ bekréaftar en av de tva diagnoser som
efterfragat i delfraga b. Vilken behandling bor insattas redan nu i kvall?

Svar: Antikoagulantiabehandling med Ilagmolekylart heparin.

e. Ange nagra riskfaktorer for den diagnos som nu bekréftats och diskutera aven
genusaspekter.

Svar: Puerperium, p-piller, infektion, koagulationsrubbning, obesitas, malignitet. Hos
yngre ar det oftare kvinnor som far sinustrombos. Hos aldre bade méan och kvinnor.

Fraga 21

a. Vad kallas med ett egenamn den storre artdr som forsorjer den lumbala delen av

ryggmargen?

12



Svar: Adamkiewicz artar

b. Beskriv den arteriella karlférsorjningen av ryggmargen aven hur forsorjning sker till
thorakal och cervikal ryggmarg. Tank aven péa att ge en beskrivning som anknyter till delfraga
a och den aktuella patientens férvantade symptombild.

Svar: se bilder. Skall diskutera vilka anatomiska strukturer som forsorjs av vilka
blodkarl.
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c. Vilka fynd i neurologisk undersokning foérvantar du dig om skadan sitter i Iumba}jlh
ryggmaérgen och &r orsakad av paverkan pa den artar som efterfragas i delfraga a?
Svar: Adamkiewiczs syndrom - Adamkiewiczs artar Ischemi nedom ca LI-niva

» Slappa pareser i benen

« Dissocierad kanselnedsattning nedom LI (fran ljumskniva)
» Bakstrangar sparas oftast

d. Lamplig behandling?
Svar: Symtomatisk behandling inklusive trombosprofylax.
e. En av lakarna pa avdelningen fragar om man skall géra akut MR.

Resonera kring vad du bor ge for svar.

Svar: Lampligt att gdra for att trots allt utesluta annan orsak i form av kompression.

22.
Tremor i vila, rorelse? Stelhet? Svart att knappa knappar, skriva? Balansformaga?

Ansiktsmimik, primitivreflexer, medrorelser vid gang, gadnghastighet, problem i vandningar,
tonus i armar och ben, finmotorik i hander, tremor (vilo-, kinetisk, postural, frekvens),

extremitetsreflexer halstamp, Pull test.
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MRT hjarna for att utesluta parkinsonism av strukturell orsak ex vaskular. Om tvekan finns
om det ror sig om ET eller PD kan man med fordel lata patienten genomga SPECT/
DATscan. Likvorundersdkning med tau, fosotau, betaamyloid, neurofilament,

monomaminometaboliter

Somnstdrning, depression, kognitiv svikt, obstipation, ortostatisk hypotoni, impotens,

svettningar, fatigue,smarta

Nar den medikamentella behandlingen av doglapp och dyskinesier inte ger tillracklig
symptomlindring. Apomorfin sc, Duodopa via PEG, DBS, framst STN. DBS ar troligen bast i

detta fall. Forekommande dysartri, balanssvarigheter och kognitiv dysfunktion kan férsamras

av STN-stimulering. Yngre patienter< 70 ar ffa lampliga.
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