doskolovani lékai

DOSKOLOVANI LEKARU
KONTROLNI TEST

1. Vyskyt tuberdzni sklerdzy je celosvétové udavan
vV rozmezi:

a) 1: 1000az1: 6000

b) 1: 6000 az 1: 10000

c) 1:10000az 1: 50000

d) 1:50000 az 1:100 000

2. Pro tuberdzni sklerézu typu 1 a 2 (TSC1 a TSC2) plati:
a) mutaci genu TSCI vznika defekt hamartinu

b) mutaci genu TSC2 vznika defekt tuberinu

¢) klinicky obraz TSC1 a TSC2 je neodlisitelny

d) klinicky obraz TSC1 a TSC2 se znacné lisi

3. Pro dédic¢nost tuberdzni sklerdzy (stejné jako pro dal-
$i neurokutanni syndromy) plati:

a) dédi¢nost je autozomalné dominantni

b) dédi¢nost je autozomalné recesivni

c) onemocnéni ¢asto vznikd na podkladé spontanni
mutace, tzv. sporadické pripady

d) je mozna autozomalné dominantni dédi¢nost, vznik
spontannich mutaci a mozaiky

4. Kozni projevy tuberdézni sklerozy:

a) musi byt pritomny u v§ech nemocnych TSC

b) jejich manifestace je vékové vazand, obvykle se objevuji
v détském véku

¢) vétsinou nedini subjektivni potize

d) maji tendenci k malignimu zvratu

5. Mezi neurologické a neuropsychiatrické nalezy
u tuberdzni sklerdzy nepatfi:

a) Westlv syndrom

b) Wunderlichtiv syndrom

c) SEN, SEGA, TAND

d) kortikalni dysplazie

6. Pro angiomyolipomy u tuberdzni sklerézy plati:

a) angiomyolipomy ledvin byvaji mnohocetné, oboustranné
a s vysokym obsahem tuku

b) v ostatni populaci se angiomyolipomy ledvin viibec ne-
vyskytuji

c) angiomyolipomy ledvin se mohou $itit do dolni duté
zily a déle az do pravé srdecni siné

d) angiomyolipomy mohou postihovat i jatra, slezinu
a pankreas

7. V diagnostice tuberdzni sklerézy se v soucasné
dobé¢ uplatnuji:

a) tzv. Vogtova triada (ktece, psychomotoricka retarda-
ce, adenoma sebaceum)

b) diagnosticka kritéria z roku 2012 (11 hlavnich a 6 ve-
dlejsich)

c) diagnostickd kritéria z roku 2012 (11 hlavnich a 9 ve-
dlejsich)

d) ke stanoveni diagndzy tuberdzni sklerdzy je nutné po-
tvrzeni mutace genu TSCI nebo TSC2

8. Novou nadéji pro nemocné tuberdzni sklerdzou je
1écba inhibitory mTOR (mammalian target of rapa-
mycin):

a) tato lécba se s uspéchem pouziva také u neurofibro-
matdzy typu 1

b) v1écbé tuberdzni sklerdzy je pouzivan pouze rapamy-
cin pro jeho antiprolifera¢ni ¢inek

c) vl1écbé organovych projevil tuberdzni sklerdzy je po-
uzivan vyhradné everolimus

d) podle provedenych klinickych studii maji mTOR in-
hibitory efekt na subependymalni obrovskobuné¢né
astrocytomy, angiomyolipomy ledvin, lymfangio-
leiomyomatézu plic, rhabdomyomy srdce, angiofib-
romy v oblic¢eji, poruchy chovani a epilepsii

9. Nejcastéjsi pricinou umrti pacienti s tuberozni
skler6zou v dospélém véku jsou:

a) epilepsie

b) postizeniledvin

¢) lymfangioleiomyomatdza plic u zen

d) rhabdomyom srdce

10. Organizace péce o nemocné tuberdzni sklerézou
vCR:

a) pokud neni u pacienta TSC potvrzena genovou analy-
zou, neni nutné klinické sledovani jeho ptibuznych

b) je nutna multioborova dispenzarizace vSech nemoc-
nych s tuberdzni sklerézou i v ptipadé, ze diagnoéza
TSC nebyla potvrzena genetickym vyS$etfenim

¢) je zadouci vytvoreni center specializované péce o ne-
mocné se vzacnymi onemocnénimi (VO)

d) centralizace pacientii neni nutnd, plné postacuji pra-
videlné kontroly ambulantnich specialistil
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