Fragebogen

[ Die Mukopolysaccharidose....

(A) ist eine chronische Erkrankung
der Darmschleimhaut.

(B) ist eine verbreitete Stoffwechsel-
krankheit mit einer geschétzten
Inzidenz von 1:10 000.

(C) ist eine X-chromosomal vererbte
Krankheit.

(D) ist ein seltener, autosomal-rezes-
siv vererbter Enzymmangel.

(E) geht miteiner Saccharose-Unver-
traglichkeit einher.

E Eine typische Symptomkons-
tellation bei Mukopolysaccha-
ridose Typ I (MPS|) ist ...

(A) die Hepatosplenomedgalie, ver-
minderter Muskeltonus, Augen-
muskelldhmungen mit Strabis-
mus convergens/divergens.

(B) Hepatosplenomegalie, grobe Ge-
sichtsziige, Gelenkkontrakturen,
Hornhauttriibung.

(C) Bindegewebsschwache, diinne
Haut, geistige Retardierung, rezi-
divierende Krampfanfille

(D) Blutungsneigung, gehdufte
Atemwegsinfekte, asthenischer
Korperbau

(E) grobe Gesichtsziige, verminderte
Korperbehaarung, Hyperakusis,
Giberbewegliche Gelenke.

[E] DiePrivalenz der MPS | wird
geschatzt auf ...

(A) 1:100 000
(B) 1:10000
(C) 1:1000000
(D) 2,5:1000
(E) 5:10000

n Welche Aussage ist richtig?

(A) Mukopolysaccharide sind fiir den
menschlichen Organismus essen-
zielle Nahrstoffe.

(B) Mukopolysaccharide werden
heute als Glykosaminoglykane
bezeichnet und sind Struktur-
elemente wichtiger Organe.

(C) Die Schwere der MPS | wird durch
das AusmalR der Polysaccharida-
seaktivitat bestimmt.

(D) Das Ergebnis der Mutations-
analyse bei MPS list ausschlag-
gebend dafiir, ob eine Enzym-
ersatztherapie sinnvoll ist oder
nicht.

(E) Bei Morbus Hurler und Morbus
Scheie handelt es sich um Muko-
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polysaccharidosen anderer
Ursache als bei MPS 1.

E Die Diagnose bei MPS | wird
gesichert durch...

(A) die klinische Untersuchung und
eine Probetherapie mit Enzym-
ersatz.

(B) die Messung der Glykosamino-
glykanausscheidung im Urin.

(C) die Bestimmung der o-L-Iduroni-
dase-Aktivitat.

(D) die Mutationsanalyse.

(E) die histologische Beurteilung
einer Muskelbiopsie.

ﬂ Es werden Unterformen der
MPS | unterschieden. Welche
Aussage ist richtig?

(A) Zwischen Morbus Hurler und
Morbus Scheie kann klinisch und
biochemisch klar differenziert
werden.

(B) Der Scheie-Phanotyp gilt als
schwere Erscheinungsform der
MPSI.

(C) Patienten mit Hurler-Phdnotyp
erkranken erst im zweiten bis
dritten Lebensjahrzehnt.

(D) Alle MPS-I-Formen gehen stets
mit einer geistigen Retardierung
einher.

(E) DerHurler-Phdnotyp entspricht
der schwersten Krankheitsmani-
festation mit Symptomen in den
ersten Lebensmonaten.

Bei MPS | mit Beteiligung des
Zentralnervensystems....

(A) erscheinen Neugeborene zu-
ndchst normal entwickelt. Kog-
nitive Entwicklungsstérungen
werden meist bis zum 2. Lebens-
jahrsichtbar.

(B) bestehen bereits unmittelbar
nach der Geburt Paresen.

(C) sind nur das Seh- und Horsystem
betroffen, wihrend die geistige
Entwicklung durchaus normal
verlauft.

(D) duRert sich dies ausschlieRlich
mit der Entwicklung eines Hydro-
zephalus mit intrakranieller
Druckerhéhung.

(E) istim Wesentlichen das Riicken-
mark betroffen, was sich zu-
ndchst mit pathologischen Refle-
xen und spater mit motorischen
Stérungen dul3ert.

B} Welche Antwort ist richtig?

(A) Die fiir MPS I typischen Klauen-
hadnde sind auf Muskelspasmen
zuriickzufiihren.

(B) Das haufig vorkommende Karpal-
tunnelsyndrom verlduft meist
asymptomatisch.

(C) Nachtliche Hypopnoe-/Apnoe-
phasen lassen auf Stérungen des
Atemzentrums schlieBen.

(D) Die Hepatomegalie geht mit er-
heblichen Leberfunktionsstérun-
gen einher.

(E) Die unter anderem gehduft auf-
tretenden Mittelohrentziindun-
gen haben ihre Ursache in einer
Schwéche des humoralen Im-
munsystems.

E Die Behandlung bei MPS |
erfolgt ...

(A) meist rein symptomatisch, bei
Morbus Scheie per Enzymersatz-
therapie.

(B) mit der dreimal taglichen Enzym-
ersatztherapie peroral.

(C) sowohl symptomatisch als auch
mit der einmal wochentlichen in-
travendsen Enzymersatztherapie.

(D) nur per Knochenmarks- oder
Stammgzelltransplantation mog-
lich.

(E) mit einem aus Plazenten gewon-
nenen Enzymersatz zusétzlich zur
symptomatischen Behandlung.

m Welche Effekte hat die Enzym-
ersatztherapie bei MPS I?

(A) Leber und Milz verkleinern sich,
die Lungenfunktion und Beweg-
lichkeit sowie die Ausdauer bes-
sern sich.

(B) Die geistige Retardierung bei
ZNS-Beteiligung ist komplett
riicklaufig, das Horvermdgen
und die Gehstrecke nehmen zu.

(C) Die Blutungsneigung ldsst wegen
der Leberfunktionsverbesserung
nach, die Sehfahigkeit bessert
sich, das Kérperwachstum nor-
malisiert sich.

(D) Die Funktion der a-L-Iduronidase-
produzierenden Driisen bessert
sich, so dass nach 6-18 Monaten
die Enzymersatztherapie been-
det werden kann.

(E) Die Apnoe- bzw. Hypnoeraten
dndern sich laut den vorliegen-
den Studiendaten nicht.
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Fragen zur Person

Name, Vorname, Titel
StralRe, Hausnummer
PLZ, Ort

EFN-Nummer

Ich bin Mitglied der Arztekammer

Jahr meiner Approbation

Ich befinde mich in Weiterbildung zum

Ich habe eine abgeschlossene Weiterbildung in (bitte Fach eintragen)

Ich bin tatig als:

Assistenzarzt

Chefarzt Oberarzt Niedergelassener Arzt Sonstiges

Ich habe Interesse an weiteren Informationen zu MPS Typ | und bin damit einverstanden,
dass meine Adressdaten zu diesem Zweck an Genzyme weitergeleitet werden.

Lernerfolgskontrolle
(nur eine Antwort pro Frage ankreuzen)
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Erkldrung

Ich versichere, dass ich die Beantwortung der Fragen selbst und ohne fremde
Hilfe durchgefiihrt habe.

Ort/Datum Unterschrift

Feld fir CME-Wertmarke
Bitte hier Wertmarke aufkleben,

Abonnenten bitte Abonummer eintragen

Teilnahmebedingungen
der zertifizierten Fortbildung

Einsendeschluss ist der

31. Madrz 2009; an:

Georg Thieme Verlag

Joachim Ortleb, Postfach 3011 20
70451 Stuttgart

Fiir diese Fortbildungseinheit erhalten Sie 2 Fortbildungspunkte im Rahmen des

Fortbildungszertifikates der Arztekammern. Die CME-Beitrige der Zeitschrift

Kklinikarzt wurden durch die Arztekammer Nordrhein anerkannt. Hierfiir:

- missen 70 % der Fragen richtig beantwortet sein.

- muss die oben stehende Erkldarung sowie die Evaluation vollstandig ausgefiillt
sein. Unvollstandig ausgefiillte Bogen konnen nicht beriicksichtigt werden!

- muss lhre Abonnentennummer im entsprechenden Feld des Antwortbogens an-
gegeben oder eine CME-Wertmarke im dafiir vorgesehenen Feld aufgeklebt sein.

lhr Ergebnis

(wird vom Verlag ausgefiillt)

Sie haben von Fragen richtig beantwortet und somit
bestanden und 2 Fortbildungspunkte erworben nicht bestanden.

Stuttgart, (Stempel/Unterschrift)
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