
اپروچ به کره در بالغین

شما دستیار سال آخر نورولوژی می‌باشید. آقایی ۴۱ ساله با سابقه سیزده ماهه از حرکات اضافی که بیشتر در

اطراف دهان بوده و گاه در تنه و اندام‌ها نیز دیده می‌شود در بخش بستری شده است. علایم پیشرونده
است. سابقه‌ای از هیچ بیماری خاص یا مصرف دارو و مواد را نمی‌دهد. در معاینه غیر از موارد موجود در

ویدئو گاهی صدا در می‌آورد یا فین می‌کند. لطفاً ویدئو را مشاهده فرمایید.

در این مرحله برای رسیدن به تشخیص کدام‌یک از اقدامات فرا بالینی زیر را انجام می‌دهید؟

)بدون محدودیت در انتخاب گزینه‌ها  –  انتخاب گزینه غلط، نمره منفی دارد(

PMP_مدت آزمون:12آزمون:04_بیماریهای مغز و اعصاب

بازخوردگزینه
نمره

انتخاب
عدم

انتخاب
مرگ

Lung HRCT.انجام نشد
1.00-0.00

Brain MRI
1.000.00

Brain MRV.انجام نشد
1.00-0.00

Liver function tests
1.000.00

Skin biopsy.انجام نشد
2.00-0.00
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ESR, CRP, Complete blood cell count
1.000.00

Peripheral blood smear
2.000.00

Abdominal fat biopsy.انجام نشد
2.00-0.00

Thyroid function tests
1.000.00

Four-vessel angiography.انجام نشد
2.00-0.00

Electroencephalography.انجام نشد
1.00-0.00

CSF Pr. 14-3-3 measurement.انجام نشد
2.00-0.00
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Antinuclear antibodies, Anticardiolipin
antibodies, Lupus anticoagulant2.000.00

CSF RT-QuIC for prion diseases.انجام نشد
2.00-0.00

Serum ceruloplasmin
1.000.00

با توجه به نمای اسمیر خون محیطی و وجود تعداد بالای آکانتوسیت و MRI مغزی بیمار کدامیک از اقدامات
زیر را درخواست می‌کنید؟

   

)بدون محدودیت در انتخاب گزینه‌ها  –  انتخاب گزینه غلط، نمره منفی دارد(

بازخوردگزینه
نمره

انتخاب
عدم

انتخاب
مرگ

Measurement of serum CPK level
1.000.00

Measurement of serum uric acid level.انجام نشد
1.00-0.00

Measurement of 24-hour urinary copper level.انجام نشد
1.00-0.00
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Performing cardiology consult

In echocardiography four-chamber dilative
cardiomyopathy is evident

2.000.00

Performing GI consult.انجام نشد
2.00-0.00
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Performing 4-limb electrodiagnosis
2.000.00

Performing whole body PET scan.انجام نشد
3.00-0.00

Performing genetic test for trinucleotide repeat.انجام نشد
2.00-0.00

با در نظر گرفتن CPK بالا، وجود کاردیومیوپاتی اتساعی چهار بطنی و نمای NCS که در زیر نشان داده شده است
و EMG که تغییرات نوروژنیک در عضلات دیستال اندام‌ها نشان داده. 
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اولویت تشخیصی شما چیست؟ 

)محدودیت انتخاب:  1 گزینه  –  انتخاب گزینه غلط، نمره منفی دارد(

بازخوردگزینه
نمره

انتخاب
عدم

انتخاب
مرگ

Huntington disease like 2 -۱

۲- مک لود

۳- کره آکانتوسیتوز

0.000.00

۱- مک لود

۲- کره آکانتوسیتوز

Huntington disease like 2 -۳

2.000.00

۱- بیماری ویلسون

۲- مک لود

Huntington disease like 2 -۳

1.00-0.00
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Huntington disease like 2 -۱

۲- کره آکانتوسیتوز

۳- مک لود

1.00-0.00

برای کاهش علایم بیمار، کدام‌یک از داروهای زیر را می‌توان تجویز کرد؟

)بدون محدودیت در انتخاب گزینه‌ها  –  انتخاب گزینه غلط، نمره منفی دارد(

بازخوردگزینه
نمره

انتخاب
عدم

انتخاب
مرگ

Aripiprazole.درکاهش تیک و کره بیمار موثر است
2.000.00

Trihexyphenidylمی تواند باعث بدتر شدن علایم شود
2.00-0.00

Tetrabenazine.درکاهش تیک و کره بیمار موثر است
2.000.00

Levodopa-carbidopaمی تواند باعث بدتر شدن علایم شود
3.00-0.00

propranolol.در درمان علایم بیمار جایگاهی ندارد
1.00-0.00
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