é |/OMDYSTROPHIA
REGISZTER
NEUROMUSCULARIS
MUNKACSOPORT

1. Betegadatok / A beteg személyes adatai

Orszag:
. C o Viros:
Tarsadalombiztositasi azonosito jel:...........cceeevnnenen.
, Inzézmény:
NV

Vizsgald orvos:
Vérminta azonosito kod:

Mintavétel ideje:
Neme: Férfi / N6 avere e

Etnikum: Fehér / Fekete / Indiai / Azsiai / Egyéb: .......

A kérdéiv kitoltésének idopontja: ............................... (év/honap/nap)

2. Anamnézis/ Kortorténet / Rizikofaktorok

Altalanos adatok:

Allergia: igen / nem

Dohanyzas: igen / nem
Amennyiben igen:  mennyisége (cigaretta/nap):.....................
Milyen hosszu ideje dohdnyzik? .................cccoeeeanl.
Amennyiben aktudlisan nem dohédnyzik:
Dohanyzott korabban? igen / nem
Amennyiben igen:  mennyisége: (pcs/occasion):............

Milyen rég hagyta abba? .................oooiiin,

Alkoholfogyasztas: igen / nem
Amennyiben igen:
Gyakorisag: alkalmanként/havi rendszerességgel/hetente/naponta

Alkoholfogyasztas az utols6 2 hétben: .......................
Amennyiben nem:
Fogyasztott korabban alkoholt? igen / nem
Amennyiben igen:
alkalmanként/havi rendszerességgel/hetente/naponta

Milyen hossz ideig?........ccooviiiiiiiiiiiiiiie e
Mennyi id6vel ezel6tt hagyta abba?..........cccccveeneeene.
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Utmutatd az alkohol grammban megadott mennyiségének mebecsléséhez:
1 dl sor (4.5 vol. %) = ~3.5 g alkohol
1 dl bor (12.5 vol. %) = ~10 g alkohol
1 dl rovidital (50 vol. %) = ~40 g alkohol

Diéta: igen / nem
Ha igen: diabetikus / gluténmentes / vegetarianus / paleolit / laktozmentes /

Gyogyszerhasznalat: igen / nem
(Az orvosa altal felirt gyogyszereket itt nem kell megemliteni.)

Amennyiben igen:

Anyagcsereadatok / endokrinologiai kértorténet

Diabetes mellitus:  igen/nem
Amennyiben igen:  l.-es tipus / ll-es tipus / IlI-as tipus / MODY

Lipidanyagcsere-zavarok: igen/nem
Ha igen: Miota ismert? (EVEK):.....o.ooviiriiiiiii i,
Pajzsmirigy betegség: igen/nem
Amennyiben igen:  tilmikodés/alulmitkodés/egyéb:.........
Diagnozis €ve........coovviiiiiiiiii,

Kardiologiai betegtorténet:

Magasvérnyomas-betegség: igen/nem
Diagndzis €ve......ccovvviiiiiiiiiiiii

Supraventricularis ritmuszavarok: igen/nem
Ha igen: pitvarfibrillation / atrial flutter / AV block / other:

Ventricularis ritmuszavarok: igen/nem
Ha igen: Tawara-szar  block / ventricular extraszisztolé /
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Pacamaer implantacio: igen/nem
Ha igen: Diagnozis:......cooviviiiii e
Beiiltetés datuma:  év ...... hoénap.....nap
Cardiomyopathia: igen/nem
Ha igen, Diagnozis datuma:  ...... év...... honap.....nap
Cataracta: igen/nem
Ha igen: egyoldali / kétoldali

Tortént-e operacio: igen/nem

Egyéb kronikus betegség: igen/nem

Neuromuscularis betegség a csaladi anamnézisben: igen / nem
Amennyiben igen:
Dystrophia myotonica: igen / nem

Faciosclapulohumeralis dystrophia:  igen/ nem
Ha igen, a beteggel valo kapcsolata:*:.............coooiiiiiiiiiiiii i,
Mitochondrialis betegség: igen / nem

* Apa /anya / testvér / gyermek / apai nagyapa / apai nagyanya / anyai nagyanya / anyai nagyapa / apai
unokatestvér / anyai unokatestvér / édesapa testvérei / €édesanya testvérei / testvérek gyerekei (nephew,
niece) / unokak / apai nagyapa testvérei / apai nagyanya testvérei / anyai nagyapa testvérei / anyai
nagyanya testvérei / egyéb vérrokonok / csaladtagok, akik nem vérrokonok (férj, feleség, egyéb)

Rendszeresen szedett gyogyszerek: igen / nem
Kérem a gyogyszerek nevét a hatoanyg nevével adja meg, nemzetkozileg alkalmazott dozisokban

(pl. ug, mg, 9)
Amennyiben igen:

Dozisa:

Egység: g/ mg/1U

Folyadék esetén annak koncentracidja (pl. 10%, / 1g/2ml, stb.):......................e.
Hényszor szedi egy nap: .............

Alkalmazas modja:  intravénas / oralis / subcutan / intramuscularis

Egyéb jegyzet: ....oooviiiiiiii

3. Tiinetek / Panaszok:
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Neuromuscularis panaszok:

Kéziigyetlenség: igen/ nem
Amennyiben igen, midta:..............ooiiiiiinL. (évek)
Szoritoeré csokkenés (targyak kézbol valé kiesése): igen/ nem
Haigen, miota:...............ccevvvinnnn.n. (évek)
Okolbezart kéz kinyitasa nehézséget okoz: igen/ nem
Amennyiben igen, miota:................ooeiiiiin.. (évek)
Fésiilkodés: nehéz / nem okoz nehézséget
Amennyiben igen, miota:..............cooevviiininnnan. (évek)

Mérsékelt megterheléssel jaré hazimunka (mosas, porszivozas):
nehéz / nem okoz nehézséget

Nagy megterheléssel jaré hazimunka:  nehéz / nem okoz nehézséget

Amennyiben igen, Midta:..........ocovvririiieriiniinanininnns (évek)
Székbdl valé felallas: nehéz / nem okoz nehézséget
Amennyiben igen, miOta:.........ocoevuiiiiiiiiiiiiiia. (évek)
Sétahoz segédeszkozt igényel: igen/ nem
Amennyiben igen, miOta:.........ocoevuiiiiiiiiiiiii. (évek)

Hany Iépcséfokot tud megtenni pihenés nélkiil:
kevesebb mint 5
5/10 1épcsdfok
tobb mint 10 1épcsdéfok
Labzsibbadas: igen / nem

Ha igen: egyoldali / kétoldali

Eszméletvesztés: igen / nem
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Ha igen, hany alakalommal? ............ccocoiiiiiiiice

Szivgyoégyaszati panaszok:

Rendszertelen szivverés: igen/nem
Amennyiben igen, naponta hany alkalommal? ............cccooeiiiiiiiii

Milyen régota tapasztalja €zt?...........coiiiiiiiiiiiiiiiii (évek)
Mellkasi fajdalom: igen/ nem
Ha igen: Milyen jellegii a fajdalom?
[J késszuras [ nyomo ] gbresos " tompa

Lokalizalhato a fajdalom?  igen/nem

Stlyossdga VAS szerint: ............ccceeeininnn.

Gyogyszerszedést indikal-e? igen / nem

Homalyos latas: igen / nem
Ha igen: egyoldali / kétoldali
Midta észIeli? ..o (évek)
Testsuly vesztés: igen / nem
Ha igen: Mennyi id6 alatt? (hetek):..............cocoeeiennnn.
Mekkora sulyt? (Kg):...oooovivriiiiiiiiiiiieee,

4. Statusz / Fizikalis vizsgalat

e Altalanos statusz:

Vérnyomas: ........... A Hgmm Szivfrekvencia: ...... /minute

Testsuly: ..., kg Testmagassag: .................. cm
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Oxigénszaturacio: ........................ %

e Altalanos neurolégiai statusz

o Szem:
Ptosis: igen/ nem
Ha igen, melyik oldali: "1 bal (7 jobb "1 kétoldali
Pupilla: 1 Isocoria 1 Anisocoria
Pupillareflex: [ normal 1 koros
Ha kiesett, melyik karosodott:
1 direkt 1 indirekt
Szemmozgasok: 71 normal 1 koros
Ha koros: 1 n. ocumomotorius paresis
1 n. throchlearis paresis
1 n. abducens paresis
Latas: ] normalis ] csokkent
Ha csokkent, az érintett oldal: 1 bal 1 jobb
] mindkettd
Latotér: [J normalis ] csokkent

Ha csokkent, milyen tipusu defektus::
"1 homonim hemianopia

1 heteronim hemianopia

o Nervus facialis: [] normalis [] facialis aszimmetria
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Ha van, aszimmetria tipusa: [ central " periférikus
Paresi melyik oldalt értinti: [ bal "1 jobb
o Also agyidegek:
n. glossopharyngeus: ") normalis 1 koros
Ha koros, melyik odlal értintett: " bal "1 jobb
n. vagus: 1 normalis "1 koros
Ha koros, melyik oldalt érinti: " bal "1 jobb
n. hypoglossus: 1 normalis "1 koros
Ha koros, melyk oldalt érinti: " bal "1 jobb

o Mozgatorendszer:
Meélyreflexek: 1 normalis "1 koros
Amennyiben koros:  [] hyperreflexia:..........c.ccceeeiennnn.
[ hyporeflexia..........................
Tonus: 1 normalis "1 koros

Amennyiben koros: [ hypotonia: ...........................

Trofia: " normalis ] kéros
Amennyiben koros: [ hypotrophia...............................
Clatrophia......cooooeeeeiii

01 hypertrophia............coooviinen..

o Erzékor: 71 normalis 1 koros
Amennyiben igen: [] érintés 1 hémérséklet
L] propriocepcio "] vibracio

Tuneti eloszlas: [] disztalis szimmetrikus
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[ disztalis aszimmetrikus
[J proximalis szimmetrikus
[J proximalis aszimmetrikus

[J csak egy teriilet érintett:...................

o Koordinacio

Romberg helyzet: [ stabil 1 instabil
Ujj az orrhoz proba: [ normlalis 1 koros
Ha koros, oldalisag: 1 bal oldali 1jobb oldali

1 kétoldali
Eloszlas: ] als6 + fels6 végtagi
] csak also végtagi
] csak fels6 végtagi
o Beszéd: 1 normalis 1 koros
Ha koros: ] motoros aphasia "1 szenzoros aphasia

[ szenzomotoros aphasia (1 dysarthria

] dysphonia
e Izomstatusz:
Spontan myotonia: igen / nem
Ha igen: 1 egyoldali, azon beliil “lbal [ljobb

(1 kétoldali
Percussziés myotonia: igen / nem
Ha igen: 1 egyoldali, azon beliil “lbal [ljobb

"1 kétoldali

Facies myopathica: igen / nem
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Izomeré (1-5):

Muscles

Jobb oldal

Bal oldal

Nyaki flexi

Nyaki extenzid

Vall elevacio

Vall addukcio

Vall abdukcio

Konyokflexio

Konyok extenzid

Csuklo flexid

Csukd extenzid

Ujj addukcio

Ujj abdukcid

Csipd flexiod

Csipd extenzid

Csip6 addukcid

Csipd abdukcid

Térhajlitas

Térd feszités

Dorzalflexio

Plantarflexid

6 perces jarasteszt: ........................ooe (méter)

Relaxacios tesztek:

9 lyuku teszt:

Jobb.............(secundum)

Szoritéero (gépen mérve):

5. Examinations

e Véresoport: (10 [JA [ AB B

@)

RH: [ pozitiv

(secundum)

(secundum)

(secundum)

(secundum)
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e Laborvizsgalatok: igen / nem

Amennyiben igen:

Natrium (mmol/l)

Kalium (mmol/l)

Koleszterin (mmol/l) Conversion: 1 mg/dL=88,4mmol/|
Triglycerid (mmol/l)

LDL — koleszterin (mmaol/l)

HDL- koleszterin (mmol/l)

GOT (U/l)

GPT (U/)

Gliikoz (mmol/l)

Inzulin

Haemoglobin A1C

TSH

Koros TSH érték esetén: szabad T4
Koéros TSH érték esetén- szabad T3
FGF-21

Kreatinin kindz (CK)

Szérum - progranulin

e Végtag MRI vizsgalat: igen / nem

Amennyiben igen, a kovetkez6 szekvenciak:

Szekvencia: T1 [ T2 FLAIR [0 STIR
Eredmény:  [] normalis 1 koros izomkép
Koros esetén: (1 izomatrophia
Clenyhe
] kozépstulyos
[stlyos

[ zsiros degeneracio

[ talyog

¢ Koponya MR (nativ): igen / nem
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Ha igen: [ normalis

[J fehérallomanyi 1ézid

LocalizaCiO:........cooiiiiiiii i,
e Szemészeti vizsgaltat: igen / nem
Ha igen: [JNormalis  [ICataracta  [1Retina eltérés
Oldalisag: [ Egyoldali
] Bal
1 Jobb

[1 Kétoldali

e Sziv elektrophisiolégia: igen / nem

Ha igen, a diagnozis:

] Pitvarfibrillacio (] Pitvari flutter
[ Kamrai ritmuszavar [] 3 s feletti aszisztolia
[1 AV block

CTEgYeb: o,
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6. Skalak, kérdoivek

A tablazat nemzetkozileg hitelesitett kérdoivek adatait tartalmazza.

MIRS

Szekcio neve

Kérdés
szama

Elért pont

Elérheto pont

A (Neuropszichologia)

1-5

1-5

1-5

1\

1-5

B (Motoros rendszer)

1-5

1-5

1-4

v

1-5

1-5

VI

1-5

Wl

1-5

Vil

1-5

IX

1-4

C (Miotonia)

1-6

1-3

1-5

Y

1-4

D (Napi rutin)

1-4

1-5

1-5

v

1-4
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SF36
Kérdés szama Elért pont Elérhet6 pont

1 1-5

2 1-5
3A 1-3
3B 1-3
3C 1-3
3D 1-3
3E 1-3
3F 1-3
3G 1-3
3H 1-3
31 1-3
3J 1-3
4 A 1-2
4B 1-2
4C 1-2
4D 1-2
5SA 1-2
5B 1-2
5C 1-2

6 1-5

7 1-6

8 1-5
9A 1-6
9B 1-6
9C 1-6
9D 1-6
9E 1-6
9F 1-6
9G 1-6
9H 1-6
91 1-6
10 1-5
11A 1-5
11B 1-5
11C 1-5
11D 1-5
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7. Dementia DM1 betegekben

Montreal Cognitive Assessment:  igen/nem
Elértpont: ........cooooviiiiiiiinn..
Addenbrooke’s cognitive test: igen / nem

Elértpont: ..........oooiiiiiiiiinnl.

8. Alkalmazott kezelés és komplikaciok:

Kardiolégiai gyogyszerelés: igen / nem
Vérnyomascsokkentok: igen / nem
Haigen, a hatdanyag: .............coiiiiiiiiiiiis
Antiarrhytmias szerek: igen / nem

Haigen, a hatdanyag: .............coiiiiiiiiiiiiiiiiiiias

Statin kezelés: igen / nem
Ha igen: Hatoéanyag: ........ccoviiiiiiiiiiii e,

[zomféjdalom: igen / nem

Véres vizelet: igen / nem

Azothemia: igen / nem

Ha igen: Kreatinin: ............
Szamitott GFR:............ (ml / min / 1,73 m?)

Egyéb gyogyszerek: igen / nem

Haigen, a hatébanyag: ..............cooiiiiiiiiiiiiinn.e

Testedzés, gyogytorna: igen / nem

Ha igen: Gyakorisag: [ ritkan "1 rendszeresen
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Ha rendszeresen: ................... / hénap
Gyakorlat tipusa: ...
Féjdalom testmozgaskor: igen / nem

Ha igen, a fajdalom helye: ...........................

Epikrizis

Az epikrizis célja 6sszegezni a fenti trlap legfontosabb eredményeit, ezért Iényegében ez egy
rovid osszefoglalo, mely reményeink szerint jo képet ad a beteg altalanos allapotarol.
Tiinetek kezdetének ideje: év hénap (nap)

Diagnozis felallitisanak ideje: év hénap nap

Ismert ér kezelt betegségei:

] Hipertonia "1 Dyslipidaemia (1 Arrhytmia [] Pacemaker implantacio
] Cataracta ] Diabétesz [J Hyper- / Hypothyreosis
Status:
] Proximalis izomérintettség "1 Disztalis izomérintettség
] Izomfajdalom ] Sulyos izomatrophia
Laborparaméterek:
1 Lipidmetabolizmus zavarai 1 Atherogen diszlipidémia
{1 Majenzim eltérések "] Emelkedet szérum gliik6z szint

1 Insulin anyagcsere zavara "1 FGF-21 anyagcsere zavar




