Fraga 1.

Pa mottagningen traffar du d4 och da patienter med relativt nytillkomna och tilltagande
symtom pa muskulér uttrottbarhet. Vi tdnker oss nu tva olika patienter:

Dels en 22-érig kvinna som ér tidigare frisk och har intermittent hingande 6gonlock och
dubbelseende.

Dels en 73-drig man med hypertoni och lindrig KOL som ér uttrdttbar i armarna och far
sluddrigt tal nér han pratar lite langre stunder. Du finner i status en tydlig klinisk misstanke
om myastenia gravis hos bada tva.

a.

Hur delar man in myasteni efter debutalder? (1p)

Svar: Vi pratar om early onset vs late onset = EOMG och LOMG diir gréinse gdr vid 50 dr.
VLOMG

= very late dir dlder >65 dr. EOMG har storre andel kvinnor, LOMG tviirtom

Utredningen bekriftar din diagnosmisstanke.

Hur ser indikationerna ut for tymektomi?

For ett resonemang utifran patient och symtombild dér du ocksa vdger in olika
tankbara utfall av resultatet (antikroppsstatus) av den utredning du bor ha gjort. (4p)

Svar: Indikationer:

1. Fynd vid DT thorax - alltid vid tymom/tymushyperplasi.

2. Alder <40-50 dr (eller ev. upp till 60 dr vid AChR-pos eller seroneg, sillan efter
65 ar).

3. Ak-status Pos AChR- ak ja, seroneg ja, musk/LRP4+ nej

4. Generaliserad MG ja, okuliir mer tveksamt.

Nir 1 sjukdomsforloppet ska en tymektomi ske om den &r indicerad? (1p)

Svar: Nir patienten dr relativt stabil och inte har pdtagliga symtom, dvs inte tydliga
bulbiira eller andningsrelaterade symtom, helst lag steroiddos — infektionsrisk och
likning — men dndd de forsta dren efter debut. Effekten kommer langsamt over tid,
t.o.m. dr.



Fraga 2.

Din ingifta moster Marie &r 65 &r och behandlas med Levaxin efter en tyreotoxicos for nigra
ar sedan. Hon har tidigare varit man om alla kontakter med slidkten, men ringde inte pd din
senaste fodelsedag. Du blir kontaktad av din morbror som beréttar att Maries ndrminne har
forsdmrats gradvis det senaste aret, din fodelsedag &r inte det enda hon gldmt, och hon har fatt
problem med att klara bakning och matlagning. Hon har blivit orolig och grubblande. Hon har
slutat 19sa svara korsord som tidigare var en passion. Pa jobbet som ldgstadielédrare blev det
problem redan for tvé ar sedan och hon sjukskrevs under diagnosen depression fram till
pensionen. Antidepressiv medicinering av tva olika slag har hittills inte hjélpt. Hon hittade
inte till blomsterhandeln senast hon akte for att handla. Morbror hanterar numera alla
rdkningar. Vardcentralen har utfort en basal minnesutredning, inklusive normala tyroidea
vérden, och remitterat vidare till specialistmottagning for kognitiv medicin. Din kusin ringer
dig infor det besoket och har nagra fragor:

a. Vilken typ av demens misstdnker du i forsta hand? Motivera for din kusin! (2 p)

Svar: Alzheimers sjukdom. Nirminnesstorning pdtaglig tidigt, som pdaverkar arbete
och fritid, forsimrade sprakliga funktioner, depression som kanske foregick de
kognitiva symtomen, spatiala svirigheter

b. Vilka utredningar hoppas du att mottagningen kommer att géra och vilka resultat av
undersokningarna skulle stirka din misstanke ovan? (3 p)

Svar: MRT hjirna med atrofi i hippocampus/mediala temporalloben. FDG-PET
alternativt SPECT for att pavisa hypometabolism/hypoperfusion i hippocampus,
parietallob och temporallob. Neuropsykologisk bedomning. Likvorprover med
analys avseende Af42: AB40-kvot (ldg) och fosfo-tau och totala tau (forhéjda).

c. Finns det i sé fall ndgon behandling som kan verka sjukdomsmodifierande, hur
fungerar den och kommer moster att f4 den? (1p)

Svar: Monoklonala antikroppar som binder till och eliminerar f-amyloid frdn
centrala nervsystemet har visat effekt pa bordan av amyloida plack. Amyloidpatologi
behdover visas genom likvorundersokning eller F18 (flutemetamol)-amyloid-PET.
Det iir inte givet att Marie fir denna medicin, men inte heller osannolikt. EMA har
godkiint Lekanemab och NT-rddet forbereder ett s.k. ordnat inforande for
behandling av tidig Alzheimers sjukdom.



Fraga 3.

Allt dr inte spanningshuvudvérk eller ens migrdn. Det hidnder att man som neurolog traffar pa
patienter med mer ovanliga orsaker till huvudvérk/smirta fran huvudregionen. Har foljer tre
fall, observera att det dr tinkt som fall med primdr eller sekunddr huvudvérk. Skriv kortfattat
om trolig diagnos, utredning och behandling.

a.

Man 56 ér, tidigare visentligen frisk forutom forkylningsastma. I samband med
forsdmring av astma debuterade en aterkommande huvudvérk som utléses av att han
hostar. Den upptradde ocksé nér han skrattade at en rolig film pd TV. Huvudvérken ér
plotslig och intensiv. Duration max ett par minuter innan den avklingar. Lokalisation
bakhuvud med spridning upp mot hjissan. (2p)

Svar: Benign/primdir hosthuvudviirk. Utredning med MRT hjirna med kontrast (for
att utesluta patologi som t.ex. tumor i bakre skallgrop eller Chiari typ 1).
Behandling av primdir hosthuvudviirk med Indometacin, betablockerare, topiramat.
Plus atgdrder mot ev. orsak till laingdragen hosta...)

Kvinna 37 r med en anamnes pa migrén, i ovrigt tidigare frisk. Hon soker pa grund
av aterkommande mycket kortvariga episoder med skarp smérta som “en spik i
huvudet”. Debut {or ett par manader sedan. Episoderna kommer spontant utan nagon
utlosande faktor. Duration 5—10 sekunder. Frekvens ofta nagra enstaka per dag, men
kan ocksa komma i serier med flera hugg. Lokalisation hdgt upp pa hjdssan, oftast pa
ho sida men kan ocksa komma pa vénster sida. Hon negerar rodnad i 6gonen, tarflode,
néstidppa och har inte noterat ndgon ptos eller mios. (2p)

Svar: Primdir huggande huvudviirk (Ice pick headache, primary stabbing
headache). Utredning ej nodviindig vid typisk anamnes. MRT kan overvigas vid
strikt ensidig lokalisation, ffa om progressiva symtom. SR kan tas vid dlder> 50 dr.
Behandling: ingen alls, Indometacin eller melatonin.

Kvinna 47 &r tidigare frisk forutom en del ryggvirk. Inga kontakter med sjukvirden
senaste aret. Hon har nu med smygande debut allt storre besvér av en huvudvérk som
kommer nir hon sitter eller stdr. Den kommer sillan direkt nir hon reser sig utan efter
en stund. Den 6kar succesivt och blir till slut svaruthirdlig. Varktabletter hjélper ej.
Hon har noterat att den avklingar ganska snabbt nir hon ldgger sig. Situationen borjar
bli ohéllbar eftersom hon tillbringar allt mer tid i planlége. Huvudvérken &r lokaliserad
1 hela huvudet och har en molande och bultande karaktir. Hon kan ocksa kénna ett 1tt
illamaende. (2p)

Svar: Spontan intrakraniell hypotension sekundiirt till likvorliickage av ndgon
anledning, t.ex. en dural rift. Utreds med MRT hjirna for att pavisa ”sagging
brain” m.fl. tecken pd ldagt intrakraniellt tryck samt MRT helrygg for att forsoka
hitta tecken pa likvorliickage. Kan gd over spontant med vila och koffein, men vid
invalidiserande besviir kan epidural blood patch liggas lumbalt.



Fraga 4.

Sant och falskt om migrén och graviditet/amning. (6p)

Sant | Falskt

Migrin kan debutera under graviditet och &dr da for det mesta migrdn med X

aura.

Korttidsbehandling med NSAID kan ges under andra trimestern X
Menstruationsrelaterad migran minskar oftast forst under tredje trimestern X
Amning skyddar mot migrén X

Triptaner ar riskfria att anvdnda under amning X
Migrin okar risken for preeklampsi X




Fraga S.

Forklara hur typiska statusfynd hdnger ihop med anatomi (precisera vad i den del av
nervsystemet som ndmns dr paverkat och inte) hos en patient med:

a. Ryggmairgspéverkan av subakut kombinerad degeneration av B-vitaminbrist (2p)
Svar: sensibilitetsnedsiittning brukar vara mest framtridande, motoriska symtom
senare och varierar beroende. Vit substans, framfor allt bakstringar.

b. Balataxi pa grund av cerebellér atrofi av langvarigt alkoholmissbruk (2p)
Svar: dystaxi/ataxi som inte dr sd framtridande i extremiteter.
Vermis/mittstrukturer pdverkade.

c. Stroke i djupa storhjarnskérnor som gett yviga / hyperkinetiska rorelser i hoger

kroppshalva (2p)
Svar: Hemibalism orsakas ofta av stroke i kontralaterala nucleus subthalamicus
(thalamus mer ovanligt men ocksd ok



Fraga 6.

Du diagnosticerar juvenil myoklon epilepsi hos en 21-érig kvinna och inleder behandling med
levetiracetam, men patienten rapporterar fortsatta tonisk-kloniska anfall ungefér varje ménad
trots dos 1500 mg x 2.

a. Vilka frdgor vill du ha svar pa vid aterbesoket som paverkar din fortsatt handlaggning
— ange minst tre (1,5p).
Svar: tex tid pad dygnet, livsstilsfaktorer, foljsamhet till ordination,
graviditetsplanering

Du bestdmmer dig for ldkemedelsbyte och presenterar tva ldkemedel for patienten.

b. Vilka forordar du, varfor och vad anger du som for- och nackdelar med respektive
lakemedel? (2p)
Svar: tvd likemedel som beskrivits adekvat, tex lamotrigin, valproat, topiramat men
dven andra ok med bra forklaring

Juvenil myoklon epilepsi ér ett epilepsisyndrom inom gruppen genetiska generaliserade
epilepsier.

c. Ange tva andra genetiska generaliserade epilepsisyndrom och vad som kédnnetecknar
dem avseende debutélder, ingdende anfallstyper och prognos (2p)
Svar: CAE, JAE eller generaliserad epilepsi med tonisk-kloniska anfall enbart.
Facit enl ILAE.

d. Patienten har list pd internet om SUDEP och vill veta mer. Vad sdger du? (0,5p)
Svar: Adekvat patientinformation om SUDEP.



Fraga 7.

65-4rig kvinna, nyligen alderspensionér. Opererad gastric sleeve for fem ar sedan. Hypertoni,
annars frisk. Sokt HC for tio dagar sedan pga kénselbortfall i fotsulor bilateralt, samt
tilltagande nervsmirtor armar och ben. Inga besvér fran ansiktet. Insatt pd amitriptylin. Soker
nu pa akutmottagningen pga tilltagande symptom fran extremiteter. I nervstatus noteras
svaghet ffa i benen, dven armar. Kéansel for stick nedsatt extremiteter. Bicepsreflexer sidlika,
triceps, akilles och patellarreflex ej utldsbara. Ogonrdrelser och ansiktsmotorik ua. Avgiende
jour har bestillt en akut MR cervikalrygg och du far nu besked om resultatet.

a. Sannolikt fynd pa MR och sannolik diagnos? (1p)
Svar: Normalfynd. AIDP/GBS (0.5 poiing var)

b. Vilka tva diagnostiska metoder kan ge ytterligare stod for den diagnosen? (1p)
Svar: LP, neurografier (0.5 poiing var)

c. Vilken behandling ordinerar du? (1p)
Svar: Plasmaferes (fem stycken v a d) eller IVIG (2 gram/kg fordelat pa 2-5 dagar) Atminstone
ena alternativet ska anges for Ip

Patienten skrivs ut efter 10 dagars vérdtid; forbéttrad avseende pareser. Fortfarande
neuropatiska smirtor i benen. Rehab p4 hemorten planerad. Aterbesok planerat om 1 méanad
blir av forst tvd manader efter utskrivning. Patienten har d& hunnit hora av sig pga en
forsdmring sedan 2-3 veckor: ny smaérta vid beroring tillkommit ffa pd underbenen. Benen
tyngre och har aterupptagit anvindande av rullator. Fumligare hdnder, svérare gé i trappor

d. Vilken diagnos far nu misstankas? (1p)
Svar: CIDP (Ip)

e. Vilken behandling ordinerar du? (1p)
Svar: Kortikosteroider, t ex metylprednisolon pulsbehandling eller IVIG (Atminstone
ena alternativet ska anges for Ip)

Denna behandling far patienten prova under 6 manader, men under den tiden fortsatt langsam
forsdmring, lampligt behandlingsalternativ? (1p)

Svar: Byte till andra alternativet ovan (Ip)



Fraga 8.

En 28-4rig man soker vérd for 1dngvarig dagtrotthet. Han berdttar att han under de senaste 2—3
aren har ként sig trott hela dagen, fatt svarare och svarare att hélla sig vaken, vilket nu
paverkar hans arbete och fritidsaktiviteter. Trots att han sover 7—8 timmar per natt och uppger
god nattsdmn, har han svart att hélla sig vaken under arbetsdagen. Han beskriver specifikt att
han ofta "slumrar till" i bilen, vid kontorsmdten eller nér han tittar pa TV, d&ven om han
forsoker hélla sig vaken. Hans arbetsuppgifter som ingenjor kraver hog koncentration och det
har blivit allt svarare att fokusera och hélla sig alert under hela arbetsdagen. Han har borjat dta
sOtsaker pa eftermiddagen infor kundkontakter vilket resulterat i viktuppgéng. Han kénner att
ndgonting inte stimmer och soker nu hjilp.

Som nybliven specialist i neurologi dr din forsta misstanke att han drabbats av narkolepsi.

a. Vilka typiska symptom for narkolepsi, forutom latt for att somna, bor du fraga efter?

(Ip)
Svar: kataplexi, hypnagoga hallucinationer, somnparalys

b. Hur utreds narkolepsi? (1p)
Svar: Somnregistrering (MLST polysomnografi eller actigrafi, LP med orexin/
hypokretin, HLA typning HLA-DQB1*06:02-haplotypen stirker misstanke om
symptom (dock forekommer denna normalt i ca 15-25% hos kaukasisk befolkning)
Provtagning for uteslutande av andra orsaker inkl tyroidea status, leverstatus etc.
(MR hjiirna for uteslutande av annat)

c. Vari CNS beskrivs att skadan som ger de typiska symptomen sitter? (1p)
Svar: Skadade nervceller i hypotalamus (laterala del)

Om det visar sig att din patient har narkolepsi

d. foresla behandlingsalternativ, bdde farmakologiska och icke-farmakologiska for denna
patient? (2p)
Svar: Icke farmakologisk: somnvanor, livsstil, kost och motion, kortvariga sovstuder
dagtid/powernaps for dterhimtning.
Farmakologisk (symptomatisk):
Modafinil, metylfenidat, amfetamin for dagsomnighet
SSRI (venlafaxin, fluoxetin) mot kataplexier
Natriumoxibat (till kviillen i tvadosforfarande med 2,5-4 timmars
mellanrum),Wakix (pilolisant) i endos forfarande pa morgonen mot dagsémnighet
och kataplexier

Om patienten inte uppfyller diagnoskriterier for narkolepsi och inte heller unders6kningarna
ger stod for diagnosen,

e. Vad kan han da drabbats av? (1p)
Svar: OSAS, idiopatisk hypersomni, depression (klein-levine).



Fraga 9.

Motorneuron sjukdomar (MNS) &r en grupp neurodegenerativa sjukdomar med progressiv
forlust av en eller flera grupper av motorneuron, ibland i kombination med andra skador. De
vanligaste varianterna i Sverige hos vuxna forkortas klassisk ALS, BFA, PBP, PLS, PMA,
SBMA.

a.

Vad stér forkortningarna f6r? (1,5 p)
Svar:

Amyotrofisk lateral skleros

Benign fokal amyotrofi

Progressiv bulbir pares

Primidr lateral skleros

Progressiv (spinal) muskelatrofi
Spino bulbdir muskelatrofi

Vilka av foljande pastdende om MNS é&r sanna respektive falska? Varje ritt svar ger +0,5
podng medan felaktigt svar ger -0,5 podng, avsaknad av svar ger 0 podng.

Sant Falskt

b. Affektlabilitet kan vara forsta symtom vid klassisk ALS.

Svar: Sant, Kommentar: ALS/PMA/PBP kan debutera med icke-motorsymtom t ex
affektlabilitet veckor till manader innan motorsymtom debuterar

Affektlabilitet dr ett tecken pa depression.
Svar: Falskt, Affektlabilitet dir tecken pd frontallobs skada

Brocas afasi kan vara forsta tecken pd ALS och PMA.

Svar: Sant, Olika typer av progressiv afasi men sdrskild Brocas afasi kan ses vid
ALS och PMA (och PBP) och kan t ex vara 1:a symtom hos patienter med mutation
i genen C9orf72.

En EMG undersokning pé en patient med Patrikios ALS

variant i tidigt skede kan utfalla normal.
Svar: Sant, Pseudo-neuritisk ALS dven betecknad Patrikios och Maries ALS variant
(1918) kan i flera mdnader ha polyneuropati-liknande symtom inkl. neuralgiform
viirk i fotterna och i nervstatus littutlosbar Achilles- och/ patellareflex (oftast pd
ena sidan) och ingen muskelatrofi eller fascikulationer i borjan. CSV-NfL och
MEP/TMS iir oftast patologisk. Patrikios ALS variant dr ett av skdlen till att EMG
behdover utforas vid flera tillfillen.



MEP (Motor Evoked Potential, 4ven betecknad TMS)
med elektromagnetisk stimulering av motor kortex kan
avslgja subkliniska skador pé 1: a motorneuron hos en
patient som endast har tecken pa skada pé 2: a motorneuron
1 nervstatus.

Svar: Sant, MEP eller TMS kan ibland visa 1: a motorneuron skada i form av
centralt forlingd ledningstid hos en patient som i nervstatus enbart har skada pd 2:
a motorneuron (och dirmed ”lyfta” diagnosen fiin PMA till ALS), eller avslija en
mer utbredd sjukdomsprocess i armar och ben diir patienten inte har kliniska tecken
(och ”lyfta” diagnosen till possible eller definitiv ALS enligt El-Escorial
kriterierna).

. ALS patienter med dominerande skada pé 1: a motorneuron
1 nervstatus har som grupp sdmre prognos dn patienter med
dominerande skada pé 2: a motorneuron.

Svar: Falskt, Det ir omvint: patienter med dominerande skada pd 1: a
motorneuron i klinisk nervstatus (spasticitet, mycket littutlosbara sen-striick
reflexer) har oftast lingre overlevnadstid iin patienter med dominerande skada pa
andra motorneuron (t ex uttalad muskelfortvinning, areflexi)

Pa gruppniva géar det inte kliniskt att skilja

familjar ALS fran sporadisk (isolerad) ALS.

Svar: Sant, patienter med familjir ALS sjukdom kan kliniskt helt likna patienter
som siger att de inte har ALS sjukdom i sliikten.

Neuralgiform virk dr vanlig vid Patrikios ALS variant.

Svar: sant, patienter med Patrikios ALS variant kan — per definition — ha sensoriska
symtom (men sdillan sensoriska tecken) ofta i form av neuralgifrom viirk i fotsulor
och ibland dven i benen.

Selektiv visuospatial nedsittning dr ett vanligt fynd vid
neuropsykologisk utredning av en ALS patient med
frontallobs syndrom.
Svar: falskt, visuospatiala funktioner dr oftast bevarade hos patienter med ALS
(medan t ex exekutiva funktioner och sprakfunktioner kan vara pdverkade)
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Fraga 10.

b.
till

Pleiotropism kan ses vid familjar ALS. Sant Falskt
Svar: Sant, Flera gener som predisponerar for drftlig ALS (t ex mutation i
C999rf72, FUS, TBK1, VCP genen) predisponerar diven for andra sjukdomar, t
ex kan vanlig klassisk ALS sjukdom, Fronto-temporaldemens (FTD),
Parkinsons sjukdom, atypisk schizofreniformt syndrom och bipolir sjukdom ses
hos olika individer i en familj, alla fororsakad av mutation i C9orf72-genen.

Gangliosidantikropparna GD1a och GM4 ér starkt associerade
sporadisk PMA.
Svar: Falskt, Gangliosidantikroppar dr inte ett patogent fynd vid PMA.

Dysfagi ér oftare dn dysartri eller dysfoni debutsymtom

vid PBP.

Svar: Falskt, ALS sjukdom som debuterar med symtom frdn lesion i
hjirnstammen (PBP) debuterar mycket oftare med dysartri eller dysfoni dn
dysfagi. Har en patient framst dysfagi symtom bor man i forsta hand misstinka
neuromuskuliir transmissionsrubbnings sjukdom eller strukturell sjukdom (t ex
tumor i pharynx eller esofagus, hog cervikalt diskbrdck

BMI >25 korrelerar positivt med forldngd 6verlevnadstid
hos patienter med ALS.
Svar: Sant, pd gruppniva har patienter med forhojd BMI biittre prognos.

.Cortical spreading depression dr ett klassiskt tecken pa PLS.
Svar: Falskt, cortical spreading depression dr ett fenomen vid migrin med aura
sjukdom och har inget med PLS att gora.

Det finns en viss korrelation mellan 6kad halt

av neurofilament L (NfL) i cerebrospinalvitskan

och kortare overlevnadstid vid ALS.
Svar: Sant, flertalet typer av ALS sjukdom har forhojd CSV-NfL och pd grupp nivd ses
en korrelation med simre prognos.

Normal halt av NfL i ryggmirgsvétska utesluter
en tidig ALS/PBP sjukdom
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Svar: Falskt, i sdllsynta fall kan patienter med ALS, PBP, PMA ha normal CSV-
NfL. Vissa patienter kan initialt ha normal NfL koncentration och forst efter 6-
12-18 manaders forlopp ha forhojd NfL halt.

Trotthet dr en vanlig biverkning vid medicinering

med rilutek/riluzol

och kan foranleda dosreduktion eller t o m utséttning.

Svar: Sant, dos-beroende trotthet, spinningshuvudviirk och/eller GI symtom ses
hos nagra procent som medicineras med rilutek/riluzol.

Det finns ett sdkerstdllt etiologiskt samband

mellan vissa typer ALS

sjukdom och vissa typer FTD (Fronto-temporal demenssjukdom).
Svar: Sant, flera av de samma sjukdomsgener som predisponerar for ALS
sjukdom predisponerar dven for FTD. Det iir t ex inte ovanligt i familjer med
TBK1 eller C9orf72 genen att ett syskon drabbas av klassisk ALS, en annan av
FTD (med personlighetsforindring och afasi som frimsta symtom) och en tredje
syskon av bada ALS-FTD.

Alla patienter med klassisk ALS sjukdom

utvecklar s smaningom

en bulbér pares med dysartri och dysfagi.

Svar: Falskt, i epidemiologiska studier avlider upp mot 20% av patienterna med
spinal ALS sjukdom i respirationssvikt innan sjukdomsprocessen medfor klinisk
dysartri och dysfagi.

. Foljande sjukdomar ar alla relevanta differentialdiagnoser

till ALS: InklusionBodyMyositis, CJD, spinalstenos, MMN,

FTD, Polymyositis, SBMA.

Svar: Sant, ALS dr ett heterogent syndrom och flera typer kan ha varierande
tecken i nervstatus som sjukdomen utvecklar sig. Exempelvis kan en patient med
mycket uttalad skada pa 2: a motorneuron kan vara helt utan kliniska tecken pd
skada pa 1:a motorneuron och likna SBMA. En patient med ALS med FTD kan
likna CJD.

En EMG undersokning i tungan pa en patient med dysartri

pa grund av Progressiv bulbir pares (PBP) kan utfalla normal.

Svar: Sant, ofta kan bara ett eller tvd instick med EMG nal utforas i tungan och
det iir inte maojligt att flytta pd ndlen pd samma sdtt som vid EMG i t ex vastus
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lateralis. Det finns dirfor en betydande risk att neurogena forindringar inte
upptiicks.

Fraga 11.

Pa mottagningen traffar du en 77-arig gentleman som fick diagnosen Parkinsons sjukdom for
1 ar sedan. Han har diskret vilotremor i ena armen. Létt-méttlig bradykinesi och rigiditet 1
samtliga extremiteter. Viss postural instabilitet och tendens till propulsion. En ganska uttalad
symmetrisk gingrubbning men ingen freezing. MOCA 25/30 poéng. Ovr. rutinnervstatus
visentligen normalt. Sedan tidigare hypotyreos, psoriasis, TIA, hypertoni, hyperlipidemi samt
op. for bukaortaaneurysm. Han har gjort en MRT av hjidrnan (se bild) men ingen ytterligare
utredning. Har L-dopa (sinemet 12,5/50 mg 2x3) som haft viss effekt. Stir dessutom pa
amlodipin, simvastatin, solifenacin, clopidogrel och Levaxin.

Patienten tycker inte att medicinen har tillriacklig effekt. Han har bl a fatt svérare att ga och
tycker sig hasa fram.

a. Rontgenbilden visar vida ventriklar. Sammanfatta de viktigaste fynd som kan tala for
Parkinsons sjukdom och/eller NPH (2p)
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Svar: Rittningsmall: beriknat Evans index, 0.5 p; nimna éppetstiende akvedukt,
0.5 p; nimna kallosumvinkel, 0.5 p; nimna DESH (utsliitade faror/konvexitet vs
vidgad fissura sylvii, 0.5 p)

Vad ér din arbetsdiagnos och vilka differentialdiagnoser har du? Vad forvéntar du dig
att se vid respektive diagnos sett utifrain MR bilden, lumbalpunktion och andra
utredningsmodaliteter. Redovisa gérna kortfattat och i tabellform? (1,5p)

Svar: (Bedomningsmall: 1.5 poiing; t ex NPH, Parkinson, Parkinson plus, vaskulir
demens, Alzheimer osv)

Om du efter ytterligare utredning fastnar for att rekommendera en shuntoperation.

C.

vilken information &r sdrskilt viktigt att ange pd remissen utifrdn neurokirurgens
perspektiv? (0,5p)

Svar: (Bedomningsmall: pagaende Clopiodrogel behandling, tidigare laparotomi,
0.5 poiing).

Hur tidnker du kring behandling? Diskutera olika atgdrder och potential for forbattring

(Ip).
Svar: ((Bedomningsmall: Shunt? I svenska kvalitetsregistret biittras ca 50% i ADL
funktion efter kirurgi, i vetenskapliga studier anges ofta 70-80% forbittrade).

Det glymfatiska flodesvigar har de senaste aren diskuterats kring patofysiologi av bade
Parkinson och NPH.

.

Rita en figur dér du jamfor en traditionell beskrivning av likvorflode och glymfatiskt
flode (1p)

Svar: (Riittningsmall: Traditionella — t ex araknoidala villi; plexus choroideus;

korrekt flodesriktning; Glymfatiska — t ex AQP4, periarteriell, perivaskuliir,
interstitiellt flode, korrekt flodesriktning osv., 1 poing)
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Fraga 12.

En 50-arig man inkommer pa remiss frdn primérvérden pa grund av foréndrat rorelsemonster.
Redan nir han kliver in i rummet noterar du tydliga avvikelser, ansiktsmimiken &r utsldtad, han
ror sig langsamt och gér med korta steg. Symtomen utvecklats successivt under de senaste sex
aren. Han har svért att hinga med vid promenader och finmotoriken har forsdmrats. Balansen
ar samre och han har fallit upprepade ggr de senaste aren. Han sover oroligt, drémmer intensivt
och kan rora sig hiftigt under somnen. Nekar till hallucinationer. Inga besvar med ortostatisk
hypotension eller miktion. Partner rapporterar 6kad stresskinslighet och tendens till apati.
Luktsinnet dr nedsatt. Han &r sjukskriven frén sitt arbete som maskinforare. I status noteras
forutom den géngpaverkan som redan beskrivits dven rigiditet och nedsatt forméga for
repetitiva rorelser 1 alla extremiteter med forldngsamning och upphakningar. Hoger
kroppshalva dr ndgot mer drabbad. Avsaknad av postural respons ses vid pull-test. Ingen tremor.
Pa MMSE presterar han 25/30.

1. Du misstidnker Parkinsons sjukdom men &vervéger dven differentialdiagnoser. Vilka
tva differentialdiagnoser bor sérskilt beaktas i detta fall? Motivera. (2p)
Svar: Lewybodydemens och Progressiv supranukleiir pares

2. Efter vidare beddmning och utredning (dér visualisering av det presynaptiska
dopaminsystemet dr patologiskt och inga utredningsresultat talar for ndgot annat dn
Parkinsons sjukdom) beddmer du att patienten sannolikt sokt sent i
sjukdomsforloppet och att det nog dnda ror sig om Parkinsons sjukdom. Du anvénder
dig av MDS-UPDRS-kriterierna och kommer fram till att han uppfyller kriterierna for
clinically probable Parkinson’s disease”.

a) Patienten uppfyller sdledes kriterierna for parkinsonism enligt MDS-

UPDRS. Motivera varfor. (1p)

b) I fallbeskrivningen finns en red flag och ett stddjande kriterium med. Vilka
ar dessa? (1p)

Svar: a) Fyller kriterierna for parkinsonism i och med obligat bradykinesi

(i extremitet) + tilliigg av rigiditet.

b) Red flag: dterkommande fall (MDS-UPDRS; recurrent (>1/y) falls
because of impaired balance within 3 y of onset); Stodjande kriterium:
nedsatt luktsinne (MDS-UPDRS; the presence of either olfactory loss
or cardiac sympathetic denervation on MIBG scintigraphy)

3. Med tanke pd patientens alder vid symtomdebuten borjar du dven fundera kring om
det kan finnas ndgon genetisk orsak.
¢) Hur stor andel av Parkinsons sjukdom bedoms vara drftlig (i procent)?

(Ip)
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d) Mutationer i SNCA-genen ér kénda for att orsaka Parkinsons sjukdom
med genomsnittlig debutalder kring 45 ar. Vad kodar SNCA-genen for?

(Ip)

Svar: a) ca 10-15 % av fallen anses vara drftliga/familjira (intervall mellan 5-20 % ger
ritt, det beror pd hur man definierar; utifran kinda gener eller
familjehistoria/forstagradssliktingar)

b) SNCA kodar for alpha-synuclein

Fraga 13.

Cerebral smakaérlssjukdom kan manifestera sig pé flera olika sétt. MR-diagnostik &r vardefull
for att pavisa cerebral smakarlssjukdom. Ange typ av smakérlssjukdom som illustreras i
foljande MR-bilder frdn Duering et al. Neuroimaging standards for research into small vessel
disease—advances since 2013. Lancet Neurology 2023; 22: 602—618 :

1. Denna akuta fordndring har en ‘ny’ bendmning enligt Duerings artikel. (1p)

Svar: Recent small subcortical infarct (2 p), lakundr infarkt (1p). Max 2 p.

2. Dessa forandringar kan ses hos en patient som haft tidigare ischemisk stroke. (1p)

Svar: lakundra infarkter
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3. Dessa konfluerande icke kortikala fordndringar med 6kad signal kan t ex ses hos éldre
patienter. (1p)

FLAIR

Svar:WMH

4. Flera sma forandringar med lag signal, pilarna indikerar ndgra av dessa (1p)

T2*-weighted and SWI

Svar: mikroblédningar

5. Kortikala forédndringar med minskad signal som pilarna indikerar (1p)

T2*-weighted and SWI

Svar: kortikal superficiell sideros
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6. Bilden illustrerar ett mycket stort antal sma punktformiga icke kortikala fordndringar med
okad signal. (1p)

T2-weighted

Svar: vidgade perivaskuliira rum
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Fraga 14.

En 75-4rig kvinna med hypertoni men i1 6vrigt frisk for sin &lder har sista 2 veckorna haft
upprepade (4-5 st) stereotypa attacker av svaghet i ho hand och arm. Attackerna borjar med
svaghet och domning och stickningar i handen och sprider sig sedan under loppet av 3—5
minuter till forst ho arm, sedan ho ansiktshalva. Symtomen pégar i cirka 5—10 minuter och gér
sedan over. Ingen huvudvérk. Pat dr nu symtomfri pa akutmottagningen och DT, DTA, DTP,
EEG, EKG, rutinlab normala.

1. TIA, epilepsi, migrian har 6vervégts, men det finns ocksé ett annat tillstdnd som
behover beaktas — vilket? (2p)
Svar: Transient focal neurological episodes (TFNEs) caused by Cerebral Amyloid
Angiopathy (CAA) = “Amyloid spells”

2. Lamplig kompletterande utredning. (2p)
Svar: MR hjirna med blodningskinsliga sekvenser

3. Diskutera kring lamplig behandling om diagnosen bekréftas (2p)
Svar: undvik antitrombotisk behandling om maojligt pga ékad blodningsrisk.
Lamotrigin eller levetiracetam har foreslagits som maojligt att préova.
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Fraga 15.

1) MS-diagnos ir viktigt att stédlla sa tidigt som mdjligt eftersom tidig effektiv behandling
leder till béttre prognos. Dérfor har man genom aren jobbat hart for att kunna hitta bade
specifika och inte minst sensitiva markdrer for att kunna ldgga "MS-pusslet”.

I de kommande nya diagnoskriterierna har man darfor lagt in ett antal nya fynd som kan
stodja MS-diagnos som inte funnits forut:

a) Tvénya fynd pd MR finns definierade som del i den diagnostiska proceduren. Beskriv
dessa, rita girna schematiskt (4p)
Svar: CVS och PRL med beskrivningar/ritningar

b) En ny parameter i liquor kan anvéndas for att pavisa spridning i tid, vilken ar det? (1p)
Svar: KFLC, Kappaindex eller motsvarande beskrivning

c) Enny (5:¢) MS-typisk region for MS-lesioner finns definierad i den diagnostiska
algoritmen, vilken &r det? (1p)
Svar: Nervus optikus
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Fraga 16.

2) Vid behandling av MS ér det viktigt att principiellt kinna till verkningsmekanismerna av
dessa for att kunna ge adekvat information och uppf6ljning av patienterna.

a)

b)

Tvé lakemedel har en vil dokumenterad tendens att ge s kallad rebound
inflammation, det vill sdga sjukdomen kommer tillbaka med hogre aktivitet &n innan
behandlingen startade. Vilka tva lakemedel &r det? (2p)

Svar: Natalizumab och fingolimod

Tre behandlingar anvénds helt eller delvis via principen immunrekonstition, det vill
sdga behandlingen ges som enstaka eller begrinsat antal kurer med malséttning att
eradikera autoimmuna celler permanent eller for lang tid framat. Namn tva av dessa
behandlingar/ldkemedel. (2p)

Svar: AHSCT, kladribin, (alemtuzumab)

c) Vid framfor allt forsta dosen av anti-CD20 terapier kan det uppkomma sk

cytokinfrisdttningssymptom. Vad &r orsaken till detta och hur kan man minska risken
for det? (2p)

Svar: Lysering av B-celler som dirmed frisitter cytokiner som finns lagrade.
Premedicinering med antihistamin och kortison
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Fraga 17.

Ogonenen kan drabbas vid neurologiska sjukdomar av olika slag. Nedanstiende fyra patienter
beror detta viktiga organ i nervsystemet.

a) En 62-4rig man soker pga att hdger 6gonlock hénger sedan en tid tillbaka. Av och till
dubbelseende, kan inte séga att det dr i ndgon specifik blickriktning. I status ser du
hogersidig ptos ner till halva pupillen, 6gonmotorik ua. Kranialnerver i vrigt ua
liksom Ovrigt nervstatus.

- Det finns ett test du kan gora pé akuten oavsett var du jobbar for att testa en av de

viktigaste differentialdiagnoserna, vilket test dr det? (1p)
Svar: Istest

b) Enung kvinna soker pga bilateral ptos och flutuerande dubbelseende. Besvéren har
kommit i perioder senaste halvaret.
- Vad édr viktigt att fA med i anamnesen fOr att eventuellt undvika onddiga utredningar

eller behandlingsforsok? (1p)
Svar: Botoxbehandling?

¢) En 34-arig kvinna remitteras till mottagningen pga att hon ibland ser dubbelt” samt
kénner sig yr men inremitterande husldkare har inte sett ndgot sdkert avvikande vid
undersokning av dgonens foljrorelser. Vid undersdkning av 6gonrorelser tycker du att
vénster 0ga foljer lite “trogare” vid undersokning med “H-rorelse”. Du testar da
sackader och ser att vd 6ga sackar efter tydligt i medioversion (dé dgat ror sig mot
nésan) vid sackadrorelse at hoger (se skiss nedan) samt att du ser ett par
nystagmusslag i blickriktningen pa hoger 6ga i samband med sackaden.

4—9 <———'G

- Vad ér det for 6gonmotorikstorning patienten har? (1p)

Svar: INO

- Var sitter skadan? (1p)
Svar: Fasciculus Longitudinalis Medialis (ipsilateralt)
- Vilken dr den mest sannolika diagnosen? (1p)

Svar: MS
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d) En 43-drig man soker akut pa 6gon for snabbt pdkommen nedsatt syn pa forst hdger
och sedan vinster 6ga. Ogonrdrelser upplevs smirtsamma pa bigge sidor. Vid
undersokning noteras visus: H: finger-rikning; V: 0,2; bilat RAPD samt bilat
papillsvullnad. En akut MR visar svullna synnerver utefter hela dess langd bilat med
kontrastladdande perineurium.

- Vilken dr den mest sannolika diagnosen? (1p)

Svar: MOGAD
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Fraga 18.

En 74-4rig kvinna med diabetes och hypertoni inkommer till akutmottagningen. Hon
drabbades for 3 timmar sedan av akut pdkommen balansnedsittning och yrsel i samband med
att hon gick ut med soporna. Hon himtades med ambulans och ligger och blundar med en
krékspése 1 ena handen. Rutinnervstatus dr ua férutom en spontan nystagmus.

a)

b)

d)

Vilket neurootologiskt undersékningsbatteri bor du nu genomfora och vad ingér? (2p)
Svar: HINTS+ — Head Impulse test, Nystagmus, Test of Skew + test for unilateral
nytillkommen horselnedsdittning

Undersokningsbatteriet visar bild som vid perifer skada. Vad innebér det att den
neurootologiska testningen visade? (2p)

Svar: Patologiskt Head Impulse test. Nystagmus som dir oéverviigande horisontell,
inte byter riktning och inte ir rent vertikal. Test of Skew dr negativt. Det foreligger
ingen nytillkommen horselnedsiittning.

Om hon har en skada i vénster balansnerv och ddrmed en destruktionsnystagmus — at
vilket hall slar nystagmusens snabba fas? (1p)
Svar: Hoger

Ungefér hur stor andel av patienter med akut vestibulirt syndrom péd akutmottagningen
har en central orsak? (1p)
Svar: 10-15%
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Fraga 19.

En 34-4rig tidigare frisk kvinna, inkommer till akutmottagningen efter att ha drabbats av ett
oprovocerat epileptiskt anfall pa sin arbetsplats. Enligt arbetskollegor f6ll patienten plotsligt
ithop, fick tonisk-kloniska ryckningar i armar och ben under cirka en minut och var darefter
forvirrad och trott. Ambulans tillkallades, och vid ankomst till akuten cirka 30 minuter senare
var patienten fortfarande postiktal. I status noteras subtila spraksvarigheter med att hitta ord.
Neurologiskt status i dvrigt u.a. Datortomografi av hjdrnan u.a.

MR ett dygn senare visade ett langstrickt, diffust avgrinsat och infiltrativt omrade i den
vénstra frimre delen av hjdrnan — frdmst lokaliserat till nedre delen av gyrus frontalis inferior,
med utbredning mot insula. Lesionen uppvisade dkad signal pd T2 och FLAIR, med en viss
miss-match mellan sekvenserna utan masseffekt och en mycket diskret kontrastuppladdning 1
ett litet omrade perifert. Bilden tolkades som forenlig med ett 14ggradigt gliom. Du som ny
specialist inom neurologi ska ronda patienten pa avdelning och &r ansvarig for vidare
handldggning.

1. Hur informerar du patienten om den radiologiska diagnosen och behovet av fortsatt
utredning innan definitiv klassificering? Vad finns for differentialdiagnoser? (3p)

Svar: Forklara att det handlar om en avvikelse som ofta ses vid langsamt viixande
processer, dir en laggradig tumor dr en av mijligheterna — Fortsatt utredning
kriivs, vanligtvis i form av en vivnadsanalys (biopsi eller operation), samt molekylir
diagnostik. Understryk att denna information dr avgorande for att kunna fatta riitt
beslut om behandling och prognos.

Differentialdiagnoser

o Ldggradigt gliom (vanligaste misstanken i denna situation)

o Dysembryoplastisk neuroepitelial tumor (DNET)

o Gangliogliom

e Postiktala fordindringar

o Inflammatoriska processer (t.ex. MS-plack, sillsynta autoimmuna encefaliter)

* Glios efter tidigare tyst infarkt eller trauma

2. Vilka ér de huvudsakliga kriterier for att klassificera laggradiga gliom (astrocytom
eller oligodendrogliom) enligt WHO5-2021? (3p)

Svar: WHO:s klassifikation av CNS-tumorer uppdaterades senast 2021 (WHO5)

och innebar ett stort skifte mot en mer molekylirbaserad klassificering, snarare in
enbart histologisk. For laggradiga gliom (tidigare WHO grad I1) giiller att bade
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histologiska och molekylirgenetiska kriterier mdste vara uppfyllda for att ge en
korrekt diagnos.

Kriterier for Astrocytom grad 2:

Histologi; Diffus viixt av astrocytiira tumérceller, utan mitoser, mikrovaskulir
proliferation eller nekros
Molekyliirgenetik:

o IDHI- eller IDH2-mutation mdste finnas

o TP53-mutation och/eller ATRX-forlust dr vanliga och stodjer diagnosen

(1p/19q-codeletion ska INTE foreligga, annars klassificeras tumoren som
oligodendrogliom)

Kriterier for Oligodendrogliom grad 2:

Histologi; Monomorfa celler, ofta med "fried-egg''-utseende och forkalkning.
Molekyliirgenetik:

IDH - eller IDH2-mutation mdste finnas

1p/19q-codeletion mdste pavisas

(Ytterligare genetiska fynd: ofta mutationer i CIC och FUBPI)
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Fraga 20.

Du far remiss pd en 84-arig kvinna med eliquisbehandlad formaksflimmer, hjartsvikt, astma,
och tidigare lungembolier frdn 6gonmottagningen. Fyra manader tidigare trillade patienten
handlost och slog 1 huvudet. Efter det upplevde hon forsdmrad syn pa hoger 6ga dir en rosa
hinna tackte for synskérpan till viss del. Blev da opererad For ett epiretinalt membran och
vitrektomerad. Men har fortsatt dalig syn med handrorelser pa 4 meters avstdnd. Synskérpa
vénster 0ga 0,3. Innan du bdrjar tinka pé specifika neurologiska sjukdomar behover du
utesluta tva viktiga differentialdiagnoser relaterade till systemsjukdomar.

a. Vilka diff. diagnoser? (2p)
Svar: Optikusinfarkt :AION och NAION

b. Vad kdnnetecknar (alderskategori, symtom, m.m.) de ovanstaende forslagen? (2p)
Svar: Anterior ischemisk opticusneuropati = arteristisk AION, 15%, trombotisk
inflammation, hos dldre > 60 dr, prodromer, temporalisartrit
NA-AION = icke-arteristis, 85% ischemi i de bakre ciliarartirerna , vanligt hos
patienter mellan 40- 60 dr, med riskfaktorer (diabetes, rokning, hypertoni,
somnapné m. fl.)

Tiden gér och 6vriga kollegor hittar ingen forklaring utifrdn systemisk sjukdom pé patientens
nedsatta syn.

c. Vilka undersokningar foreslar du som neurolog och hur motiverar du dessa? (1,5 p)
Svar: MR HJIARNA/ Orbita, LP, VEP med tanke pd inflammation

d. Samtliga dina undersdkningar utfaller normala. Kan man gé vidare? Vad ér den sista
pusselbiten? (0,5 p)
Svar: genetisk utredning, LHON

27



Fraga 21.

58 arig gift man med hereditet for MS, arbetar som séljare och har hypertoni och

hyperlipidemi. Tidigare opererad for benign lungtumor (hamartom). I slutet av 90-talet
stresshuvudvirk. Start av svaghet i vinster ben sedan 4 manader. Sedan en vecka tillkomst av
svaghet, stickningar och obehagskénsla vid beréring av vénster arm och vinster ansiktshalva.
Patienten beréttar att han under en langre tid haft svarigheter att boja huvudet bakat da han

kan tappa balansen och svimma. Har ocksd problem med att bdja huvudet framéat pga vérk i
nacken. I status noteras normal kranialnervstatus, latt nedsatt kraft och kinsel vénster sida,

inklusive kénsel 1 ansiktet. Nedsatt vibrationssinne dver malleolerna bilateralt. Pos. Babinski
bilateralt.

a.

Var sitter problematiken och vad &r viktigast att utesluta i forsta hand? (1p)
Svar: Kraniocervikala overgdngen, foramen magnum, kompression

Némn 3 differentialdiagnoser i nuldget? (1,5 p)
Svar: MS, tumor, syringomyeli

Utredningen visar inga tecken till inflammation, men avsldjar en annan ovanlig
diagnos med strukturella férandringar som forklarar anamnes och statusfynden.
Vilken? (1p)

Svar: Chiari-1 missbildning och omfattande syrinx under foramen magnum och ner
till Th3. Avvikande kiirl och cystiska forindringar i medulla oblungata

Finns det ytterligare undersokningar som man ska gora preoperativt och med vilka
fragestéllningar? (1 p)
Svar: Konventionell angiografi for att utesluta kirlmissbildningar och fistel.

Vad bor man undvika utifran den missténkta diagnosen? (0,5)
Svar: LP

Vilken kirurgisk behandling gér att erbjuda patienten? (0,5)
Svar: dekompression
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g.

Vad brukar vara den huvudsakliga symtomen postoperativt? (0,5)
Svar: smdrta/huvudviirk
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