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-- CONHECIMENTOS ESPECIFICOS --

u Questao 21 |

Acerca dos principais tumores do sistema nervoso central (SNC)

na inféncia, julgue os itens a seguir.

I Os gliomas, tumores originarios da glia, podem ser

encontrados em todo o SNC (encéfalo e medula espinal) e

dividlem-se em trés subtipos histologicos principais:
astrocitomas, ependimomas e oligodendrogliomas.

I Os gliomas de baixo grau, na avaliacdo radioldgica, ndo
costumam evidenciar edema peritumoral importante e
apresentam-se hipodensos e com restrigdo a difuséo.

III O meduloblastoma ¢ o tumor maligno mais comum em
criangas. Ha descricdo de casos familiares nas sindromes de
Turcot, Li-Fraumeni e Gorlin-Goltz.

IV A hidrocefalia € um achado diagndstico muito frequente
(>50% dos casos) em pacientes portadores de tumores

intramedulares.

Estdo certos apenas os itens

O lelll

@ IlelV.

O IlelV.

O© [ Ilelll

@ I,IlelV.

u Questao 22 |

O exame neuroldgico é parte fundamental da propedéutica

médica e da avaliagdo de uma crianga, dadas as diversas
particularidades da faixa etaria pedidtrica. Em relagdo a esse

tema, assinale a opg¢do correta.

O Espera-se que, no exame do equilibrio dindmico, o paciente
de cinco anos de idade consiga realizar a marcha em tandem
para tras e pule girando sem sair do lugar.

® Espera-se que, aos trés anos de idade, a crianga consiga
reconhecer, com os olhos fechados, as posi¢des segmentares
e os objetos familiares.

® Segundo Brazelton, o recém-nascido possui seis estados
comportamentais: sono profundo, sono leve, sonoléncia,
vigil, olhos abertos e choro.

® Em se tratando de avaliagdo do reflexo de protegdo, espera-se
que, a partir dos seis meses de vida, a crianca, ao ser
projetada contra a mesa do exame, leve ambos os membros
superiores & frente do rosto; essa manobra ¢ chamada de
manobra do paraquedas e auxilia na avaliagdo da
propriocepgéo da crianca dessa idade.

® Com doze meses de vida, a crian¢a consegue construir uma

torre com trés ou quatro cubos.

u Questio 23

As doengas infecciosas do sistema nervoso sdo causas de
morbimortalidade na faixa etaria pediatrica. A avaliaggo rapida e
precisa pode ser determinante para o melhor progndstico. No que
diz respeito a avaliacdo liqudrica desses pacientes, assinale a

opgao correta.

O Ha contraindicagdo relativa de pungdo lombar em paciente
séptico ou hipotenso bem como em paciente que apresente
nivel de rebaixamento de consciéncia compativel com uma
escala de coma de Glasgow menor ou igual a 8.

® Caso ocorra crise epiléptica, faz-se necessario aguardar
24 horas para a realizagdo de puncdo lombar.

® Liquor xantocrdmico em recém-nascidos a termo e
prematuros ¢ uma alteragfio que se restringe a ocorréncia de
meningite bacteriana e viral.

® A proteinorraquia sempre esta relacionada a um processo
inflamatorio subjacente, isto ¢, a processos infecciosos e
autoimunes.

@ E absolutamente contraindicada a realizagdo de puncio
lombar em pacientes portadores de plaquetopenia

<50.000/mm3 ou RNI> 1,4, pois, nesses casos, o risco de

sangramento e do surgimento de hematoma é muito grande e,

portanto, deve-se iniciar tratamento adequado empirico.

u Questio 24 |

Os distarbios paroxisticos e ndo paroxisticos s@o relativamente

comuns na infancia, sendo a distingdo entre eles de extrema
relevancia, dadas as condutas requeridas. A respeito desse tema,

assinale a op¢do correta.

O Auras migranosas e epilepsias podem apresentar-se com
parestesias localizadas, sintomas visuais (como alucinagdes) e
fendmenos psiquicos.

® O fendmeno de shuddering ¢ um evento ndo epiléptico
benigno que consiste em tremores rapidos da cabega, dos
ombros, podendo acometer o tronco; sua etiologia ¢ genética
e autolimitada, por isso dispensa terapéutica medicamentosa.

® Os distarbios paroxisticos nio epilépticos mais comuns em
lactentes sdo: sincopes, distirbios do sono, crises ndo
epilépticas psicogénicas, tiques e migranea.

® Hemiplegia alternante da infincia ¢ um distirbio raro do
neurodesenvolvimento, que se caracteriza por episddios
recorrentes de hemiplegia, sendo uma condi¢@o autossdomica
recessiva.

@ A sindrome da perda do folego pode estar associada a perda
de consciéncia em até 65% das criangas com idade de

6 meses a 5 anos.
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u Questio 25 |

Os distirbios do desenvolvimento do SNC sdo alteragdes

estruturais congénitas que ocorrem durante 0 processo
morfogénico fisiologico. Em relagdo a tais distarbios, assinale a

opgéo correta.

O A encefalocele é um disturbio do fechamento anterior do tubo
neural em que hé prolapso do encéfalo e de suas membranas,
podendo essa condig@o estar relacionada com a sindrome de
Meckel e ocorrer na sindrome de Walker-Warburg.

® A falha de fechamento do tubo neural anterior pode causar
anencefalia, que geralmente ocorre no final do 1.° trimestre
de gestacdo; o uso de folato auxilia a prevenir esse tipo de
malformag@o.

® A causa mais comum da plagiocefalia, uma forma assimétrica
da cabega com um achatamento unilateral, € a craniossinostose.

® A displasia septo-dptica ¢ caracterizada pela tétrade classica
de hipoplasia dos nervos dpticos, alteracdes de linha média,
da hipofise e atrofia cerebral.

@ Pacientes portadores de sindrome de Joubert apresentam, ao
exame de ressonancia magnética encefalica, um sinal
caracteristico chamado “sinal do dente molar”, achado
relacionado a falta de migracdo celular para formacdo do
mesencéfalo.

u Questio 26

Na classificagdo da Liga Internacional contra a Epilepsia (ILAE),

as sindromes epilépticas na infancia sdo distribuidas em grupos.

A respeito dessa classificagdo, julgue os itens a seguir.

I As sindromes epilépticas generalizadas abrangem as

idiopaticas: epilepsia mioclonica juvenil, epilepsia juvenil

tipo auséncia e epilepsia com crises tonico-clonicas
exclusivas.

IT O grupo das sindromes epilépticas combinadas (generalizadas
e focais) abrange apenas a epilepsia com crises induzidas pela
leitura.

IIT A sindrome de Rasmussen estd inserida primariamente no

grupo das sindromes epilépticas focais.

Assinale a opgdo correta.

O Apenas o item II esta certo.
® Apenas o item III esta certo.
® Apenas os itens I e II estdo certos.
© Apenas os itens I e III estdo certos.

@ Todos os itens estdo certos.

u Questio 27

Uma crianga do sexo feminino, com dois anos de idade, ¢

atendida em ambulatério, com quadro de involugdo do
neurodesenvolvimento. Os pais referem que, a partir dos oito
meses de idade, a crianca que, anteriormente, ja sentava sem
apoio, sorria e tinha bom contato visual, passou a ter perda
desses marcos. Relatam, ainda, que a lactente iniciou movimento
repetitivos com as maos, principalmente esfregando uma a outra.
Atualmente, mostram-se muito preocupados, pois a crianca
apresenta atraso do  desenvolvimento  neuropsicomotor
importante, nio tem nenhuma interacdo social e apresenta perda

completa da fung@o das méos.

Em relacdo a esse caso clinico hipotético, assinale a opcdo

correta.

O Apesar de ser mais comum no sexo masculino, a doenga
descrita no caso clinico apresentado pode ocorrer no sexo
feminino.

® Como tratamento eficaz dos sintomas apresentados pela
paciente, deve-se utilizar corticoterapia em altas doses.

® O critério diagnostico mandatério da apresentago classica da
sindrome descrita no caso clinico apresentado requer
evidéncia de regressdo do neurodesenvolvimento.

® O quadro clinico apresentado sugere mutagdo do gene
MECP2, que ocorre em pequena parcela dos pacientes que
apresentam os sintomas descritos.

@ A descri¢do do quadro clinico da paciente indica sindrome de
heranga autossémica recessiva.

u Questio 28

Os distarbios do sono durante a inféncia séo queixas comuns no

ambulatorio do neurologista infantil. No que concerne a esse

tema, assinale a opgéo correta.

O No periodo neonatal, um ciclo de sono completo, com
duragdo em torno de 40 a 50 minutos, compreende o sono
ativo e o sono indeterminado.

® De acordo com a 3.2 edi¢fo da classificagdo internacional dos
distirbios do sono, a crianca com um a dois anos de idade
deve ter em média de 9 a 10 horas de sono ao dia.

® A narcolepsia tipo I na infdncia é causada pelo aumento da
hipocretina e esta associada a sobrepeso e obesidade.

® Disturbios

caracterizados por movimentos simples, estereotipados, que

do movimento relacionados ao sono sdo
ocorrem durante o sono, € devem ser diferenciados dos
movimentos complexos que ocorrem durante as parassonias e
durante as crises epilépticas do lobo temporal.

@ As parassonias podem ocorrer tanto no sono REM, como os
pesadelos, por exemplo, quanto no sono NREM, como o

sonambulismo € o terror noturno.
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A hipertensdo intracraniana ¢ uma entidade neurologica que deve
ser rapidamente identificada e manejada de forma assertiva. Em
relagdo & hipertensdo intracraniana idiopatica na inféncia,
assinale a opg#o correta.

O Na faixa etaria pediatrica, os valores de pressfo intracraniana
ndo variam em relagéo ao peso ou a idade do paciente, apenas
com a presenga ou ndo de sedativos utilizados para a
realizag@o de exames de imagem.

® Em pré-puberes, a obesidade ¢ o maior fator de risco para
essa patologia.

® Ao contrario do que se observa na populagio adulta, algumas
criangas podem desenvolver o quadro patoldgico e ndo
apresentar cefaleia, sendo a alteracdo visual a queixa mais
comumente descrita.

® O diagndstico dessa patologia baseia-se em altera¢des
clinicas evidentes (ex. papiledema), neuroimagem sem
evidéncias de lesdo expansiva intracraniana, hipertensdo
intracraniana  aferida e com
proteinorraquia > 80 mg/dL.

@ O tratamento de referéncia n3o deve ser realizado com
acetazolamida em criangas menores de 12 anos.

u Questio 30 |

Assinale a opc¢do que ¢ apresentado critério diagndstico da

neurofibromatose do tipo 1.

avaliacdo  liquorica

O dois ou mais neurofibromas plexiformes

® seis ou mais maculas cor de café-com-leite, de didmetro
menor que 5 mm em pré-piberes e menor que 15 mm em
pos-puberes

® dois ou mais meningiomas

© presenca de efélides axilares

@ presenga de schwannoma vestibular unilateral

u Questao 31 |

Paciente do sexo feminino, com 12 anos de idade, em
consulta no pronto-socorro relatou cefaleia em hemicranio
esquerdo de forte intensidade que surgiu ha aproximadamente
15 horas, associada a nduseas e vOmitos, fotofobia e fonofobia.
Informou que foi acometida por mais de 15 desses episodios e,
apenas no ultimo més, ja apresentou 3 episodios. Relatou,
também, que essas crises sdo incapacitantes, impedindo-a de
realizar suas atividades habituais. Refere antecedente de asma.

Com relagfo ao caso clinico hipotético descrito, assinale a opgdo
correta.

O Recomenda-se a realizagdo imediata de tomografia

computadorizada de cranio, pois a principal hipotese ¢ de

hipertensdo intracraniana.

O diagnostico mais provavel é sinusite etmoidal.

Nao ocorre melhora do quadro algico com o repouso.

O alivio sintomético da crise com analgesia endovenosa e a

prescri¢do de amitriptilina como tratamento profilatico é uma

das condutas terapéuticas corretas a ser prescrita pelo

plantonista.

@ O propanolol é uma boa opg¢éo como tratamento profilatico,
uma vez que as crises sdo recorrentes.

© Q@0

u Questio 32

Paciente do sexo masculino, com 10 anos de idade,
compareceu a uma consulta neuropediatrica indicada pela escola,
uma vez que a crianga vinha apresentando dificuldades escolares,
como lentiddo na escrita e na leitura de textos simples, trocas de
letras com sons e grafias parecidas, dificuldade em soletrar,
dificuldade no reconhecimento de palavras, inversdo de letras e
problemas de memorizagdo. Foram realizados testes de
consciéncia fonética sugestivos de dislexia na crianga, e a mée
entregou uma ressonancia magnética cerebral (RMC) de seu filho
mais velho, com 12 anos de idade, que mostrava um cisto de
aracnoide em regido temporal e uma calcificagéo inespecifica em
fossa posterior. Como medida educativa, o neuropediatra fez

varios comentarios em relagdo a dislexia.

Considerando a situagdo clinica hipotética apresentada e os
multiplos aspectos a ela relacionados, assinale a opgéo correta.

O A dislexia nfo possui etiologia familiar e hereditaria.

® A mie deve ser informada que, no caso em tela, o cisto de
aracnoide deve ser o causador da dislexia.

® A dislexia é mais frequente no sexo feminino.

® Para diagnosticar uma crianga com dislexia, ¢ mandatdria a
realizacdo de processamento auditivo central.

@ Em individuos com capacidade cognitiva normal, a dislexia

sensoriais, distarbios de

nio ¢é fruto de disthrbios

desenvolvimento em geral ou de escolarizagéo inadequada.

u Questao 33

A mae de uma paciente do sexo feminino, com 12 anos de

idade, de cor branca, assintomadtica, em uso de quetiapina 25 mg
e melatonina 5 mg, diagnosticada com intolerancia congénita, pé
plano congénito e epilepsia, relatou gestagdo sem intercorréncias,
nascimento a termo, parto cesareo, peso de 3,55 kg e indice apgar
9-10. O desenvolvimento neuropsicomotor foi compativel com a
idade cronoldgica até 1 ano e 6 meses de idade, quando houve
regressdo psicomotora com caracteristicas autistas, estereotipias
muito sugestivas na linha média, sem conservagdo do uso das
maos, insOnia, agressividade, sensibilidade a dor reduzida,
mantendo algum contato visual e gritos aparentemente sem
motivos. Em consulta neuropediatrica para acompanhamento de
rotina, a paciente obteve teste genético positivo para a mutagédo
no gene MECP2 (variante ¢.763>T no éxon 4 do gene MECP2),
o que levou a alteragdo no aminoacido ARG-255.

Internet: < revista.acm.org.br>. (com adaptagdes)

Assinale a op¢do que apresenta o diagndstico correto para o caso
clinico em tela.

doenga de Segawa
doenca de Krabbe
sindrome de Rett

sindrome de Asperger

® 0 @0 9O

sindrome do X fragil
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u Questio 34 |

Paciente do sexo masculino, com 14 anos de idade,
cursando o ensino fundamental, foi encaminhado ao atendimento
neuroldgico pelo orientador da escola devido a uma queda no
rendimento escolar. Embora sempre tenha sido 6timo aluno, no
ultimo ano suas notas cairam com rapidez, sobretudo nas
disciplinas que envolviam célculo. Na consulta, o paciente
relatou que, recentemente, ao ser apresentado a um determinado
numero, ele se sentiu compelido a contar de forma progressiva
até o referido numero e depois, de forma regressiva, até chegar
ao zero. Referiu ndo conseguir interromper esse comportamento
e sentir-se incomodado com isso, além de correr o risco de
reprovagdo na escola. O paciente apresentava ansiedade,
principalmente quando era frustrado, baixa tolerdncia a
frustracdo associada a comportamento opositor desafiante —
iniciada na idade pré-escolar e escolar € com melhora no inicio
da adolescéncia —, era alérgico a penicilina, portador de
intolerancia a lactose e glomerulonefrite, e negou o uso de drogas
e alcool. Seu irmdo mais novo era celiaco e a tia materna era
portadora de esquizofrenia. A mée do paciente negou
intercorréncias no periodo neonatal e gestacional e disse que ele
apresentava desenvolvimento neuropsicomotor normal.

Assinale a opgéo correta acerca do relato clinico apresentado.

O A indicagdo da clozapina como op¢do terapéutica no caso em
que o paciente esteja utilizando a eritromicina como
profilatico para a glomerulonefrite aumenta o risco de o
intervalo QT no eletroencefalograma ser reduzido.

® A terapia cognitivo-comportamental individual e familiar
junto com a farmacoterapia é a melhor opg2o de tratamento
para o paciente em questfo e a gravidade da situagdo pode ser
determinada com escalas de avaliagdo, como a escala de
Yale-Brown.

® A tomografia computadorizada por emissdo de féton tinico
(SPECT) de cranio pode evidenciar alteragdes.

A possibilidade de o paciente ser portador da sindrome de
Guilles de La Tourrete deve ser levada em considerac3o.

Por reduzir o limiar epileptogénico, a clozapina pode ser uma
escolha adequada como farmacoterapico.

Espaco livre

u Questio 35

Paciente com 3 anos de idade, terceiro filho de pais néo
consanguineos, sem antecedentes familiares relevantes. Gesta IV,
para Il e um aborto espontdneo. A gravidez foi vigiada e
decorreu sem complicagdes. Parto eutdcico com 38 semanas,
com indice apgar 9-10. A somatometria foi adequada e o periodo
neonatal deu-se sem intercorréncias. No pardmetro peso, 0
desenvolvimento estaturoponderal até os 22 meses seguiu os
percentis P 25-50 e, a partir dai, desceu para valores inferiores ao
percentil 5. Até os 6 meses, o comprimento seguiu o P 25-50; dos
6 aos 22 meses, o P 10-25; posteriormente, o P5. O perimetro
cefalico manteve-se no P25-50. O desenvolvimento
neuropsicomotor foi adequado, mas a genitora informa histérico
de desequilibrio e quedas frequentes desde os 18 meses de idade.
Antecedente de duas otites médias agudas no primeiro ano de
vida e varicela ndo complicada aos 13 meses de idade. Sem
antecedentes de infecgdes pulmonares. Aos 22 meses de idade,
recorreu ao servigo de urgéncia na sequéncia de queda com
traumatismo craniano simples. Ao exame objetivo, apresentava
uma marcha atéxica, sem dismetria ou apraxia ocular. O restante
do exame neurologico foi normal. A ressonidncia magnética
cerebral ndo mostrou alteragdes. A mée nega alteracdes cutaneas
ou oculares. A consulta aos 30 meses revelou telangiectasias
oculares discretas, marcha atdxica sem aparente agravamento,
sem apraxia ocular ou disartria evidente e os reflexos
osteotendinosos ndo pareciam diminuidos. Aos 3 anos de idade,
ndo se verificou agravamento do quadro neuroldgico, embora ja
se observem mais telangectasias oculares e algumas nos
pavilhdes auriculares. Até a data do exame, ndo ocorreram
infeccdes que  justificassem  qualquer terapéutica ou
internamento.

Nascer e Crescer, 2005, 14 (1), p. 23-25. Internet: <repositorio.chporto.pt > (com adaptagdes)

Com base no caso clinico hipotético precedente, assinale a opgéo
correta.

O A escoliose e o carcinoma renal sfo fatores associados a
ataxia-telangiectasia.

@ A expectativa de vida de pacientes como o em aprego supera
os 40 anos de idade.

® A elevacio de alfa-fetoproteinas e o aumento da sensibilidade
a radiacdo dos linfocitos e fibroblastos sdo comuns em
pacientes com ataxia-telangiectasia, o que facilita o raciocinio
clinico para diagnostico da doengca.

® A ataxia-telangiectasia ¢ uma ataxia cerebelar degenerativa
de padrdo autossOmica recessiva, causada por perda de
fungdo do gene FRDAL. E a ataxia hereditaria mais comum,
ocorrendo com frequéncia de aproximadamente 1:50.000 na
populag@o caucasiana.

@ O déficit de imunoglobulinas (Ig) ¢ frequente na enfermidade
em questdo, afetando principalmente a IgE e a IgG.

u Questio 36

Paciente com 2 anos de idade, atendida em ambulatorio
de neuropediatria, apresentou quadro de atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor. A genitora relatou pré-natal
completo e sem intercorréncias no periodo gestacional. O apgar
da crianga foi de 5-6. Ao realizar exame neuroldgico, foi
identificada uma microcefalia, marcha ainda com apoio, atraso
na aquisi¢do da linguagem, a paciente apenas balbucia e
apresenta déficit auditivo. A tomografia computadorizada de
cranio mostrou calcificagdes periventriculares e cisto temporal a
direita.

Na situagdo hipotética em aprego, o diagndstico mais provavel
para essa paciente € de

citomegalovirose congénita.
rubéola congénita.

sifilis congénita.

anoxia neonatal.
toxoplasmose congénita.

PO0O0O
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u Questio 37 |

Em relagdo & doenga de Wilson, assinale a opgéo correta.

O As alteragdes neuropsiquiatricas mais frequentes sfo as
ataxias, a disartria e mudangas na personalidade (humor labil,
impulsividade, comportamento autolesivo), podendo, em
fases mais tardias, apresentar o classico riso sardonico
(espasmos nos musculos da face).

® E um distarbio autossdmico dominante, que resulta em uma
maior absor¢do de cobre pelo intestino delgado com
deposicdo desse metal em varios tecidos corporais,
principalmente no figado e no sistema nervoso central.

® As primeiras alteragdes costumam ser hematoldgicas e
geralmente em sintomaticos, em que ja existe anemia,
leucopenia e plaquetopenia desenvolvidas.

© A ressondncia magnética auxilia no diagnostico da doenga de
Wilson, podendo demonstrar hipointensidade no cerebelo em
T2 com pequeno sinal da face do panda.

@ Os anéis de Kayser-Fleischer, anéis verdes ou dourados em
volta dos olhos, que ocorrem por deposicdo de cobre na
membrana de Descemet, estdo presentes em 90% dos
individuos com doenga de Wilson, em todos os estagios da
doenca, e tornam-se um sinal patognomodnico quando
acompanhados de sintomas neuropsiquiatricos.

u Questao 38 |

No que se refere aos disturbios peroxissomais, assinale a opg¢éo
correta.

O Os disturbios peroxissomais sdo um grupo de disturbios
metabolicos  hereditarios que ocorrem quando os
peroxissomos estdo hiperfuncionantes.

® A sindrome de Zellweger, a adrenoleucodistrofia neonatal e a
doenca infantil de Refsum fazem parte de um grupo de
doencas denominadas distirbios do espectro de Zellweger,
que apresentam sintomas sobreponiveis, sendo a sindrome
Zellweger a forma menos grave e a doenca de Refsum a
forma mais grave.

® Na doenca de Refsum, o nivel sérico de &cido fitnico
encontra-se reduzido.

® A sindrome de Zellweger ocorre mais comumente na
adolescéncia, enquanto a doenca de Refsum ocorre mais
precocemente, ou seja, na primeira infincia, podendo se
manifestar até mesmo no periodo neonatal.

® Na doenga de Refsum, o acido fitdnico, que ¢ um produto do
metabolismo das gorduras, se acumula nos tecidos, causando
lesdes nos nervos e na retina, além de perda de audigfo,
anosmia, movimentos espasmddicos e alteragdes dsseas e
cuténeas.

u Questao 39 |

Paciente com 12 anos de idade, diagnosticado com
TDAH, com predominio de queixas de desatengdo, medicado
com metilfenidato ha 2 anos, ndo apresentou melhora em seu
quadro clinico e nem no rendimento académico.

No caso clinico hipotético descrito, a opgdo terapéutica adequada
para substituir o atual farmaco seria a prescrigéo de

0 litio.

® demesilato de lisdexanfetamina.
® divalproato de sodio.

@ desvenlafaxina.

® bupropiona.

u Questio 40

Paciente com idade

atendimento neuropediatrico acompanhado por seu responsavel.

10 anos de compareceu ao
A criancga tinha historico de atraso grave do desenvolvimento,
exibindo repeticdo imediata e involuntaria de sons ambientes e

vocalizagdes feitas por outras pessoas.

O fendmeno descrito na situagdo hipotética precedente ¢&

conhecido como

O ccopraxia.

@ disartria.

® dispraxia.

® ecolalia.

O disfonia.

u Questio 41

Entre as lisossomopatias, a que apresenta heranca ligada ao

cromossomo X € a

@ doenga de Gaucher.

® doenga de Pompe.

® doenga de Tay-Sachs.

® gangliosidose 1.

@ doenga de Fabry.

u Questao 42 |

Nos quadros de lisossomopatia, podem ser controladas com a

administracdio da terapia de reposi¢do enzimatica (TRE) liberada

pelo Ministério da Satude

0 a

mucopolissacaridoses I, II, IV e VI.

doenca de Pompe, a doenca de Fabry e as

@ a doenga de Tay-Sachs, a doenga de Sandhoff e a doenga de
Krabbe.

® a doenga de Tay-Sachs, a doenga de Pompe, Niemann Pick
dos tipos A e B e as mucopolissacaridoses 111 e VII.

® a doenga de Sandhoff, Niemann Pick do tipo A, a sindrome
de Hurler e a doenga de Krabbe.

@ a sindrome de Hunter, a doenga de Sandhoff e a doenga de
Krabbe.

u Questio 43

Assinale a opg@o em que é citada a doenga desmielinizante mais

comum da infincia e que geralmente cursa com apresentacio

monofasica na maioria dos casos.

O encefalomielite aguda disseminada (ADEM)
polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica
esclerose multipla

espectro da neuromielite dptica

® © @ ©

miastenia grave
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u Questio 44 |

Em relagdo ao coma infanto-juvenil, julgue os itens a seguir.

I Em se tratando de paciente comatoso, é essencial examinar o
nivel de consciéncia, o ritmo respiratério, as pupilas e o
fundo de olho, a motricidade ocular extrinseca e o padréo de
resposta motora.

II Hepatoesplenomegalia sugere erro inato do metabolismo IM
ou doengas linfoproliferativas.

III Hipertensdo, bradicardia e irregularidade respiratoria
constituem a triade de Cushing, que indica hipertensdo
intracraniana.

IV Quando os estimulos verbais ou tateis vigorosos ndo forem
suficientes para determinar alguma resposta, devem-se aplicar
os estimulos dolorosos.

V A pun¢do lombar deve ser realizada em todos os casos de
coma para afastar infec¢do do sistema nervoso central (SNC).

Estdo certos apenas os itens

0O lell

O IleV.

© LIllelV.

® ILleV.

@ LILIIelV.

u Questao 45 |

O traumatismo craniencefalico (TCE) é importante determinante
de mortalidade e incapacidade infantojuvenil, em especial na
faixa etaria de zero a quatro anos e na adolescéncia. Acerca desse
tema e de aspectos a ele relacionados, assinale a opg¢éo correta.

O Hematoma subdural (HSD) ¢é uma colegdo de sangue
externamente a dura-mater, sendo o seu mecanismo mais
comum o trauma na regido temporal, que provoca fratura
oOssea e lesdo da artéria meningea média.

® Hematoma epidural ou extradural (HED) é uma cole¢do de
sangue no espaco entre a dura-mater e a aracnoide, formando
uma colecdo em meia-lua que pode estender-se por toda a
convexidade do hemisfério.

® Disfungfio neuroldgica transitéria desencadeada por TCE
(geralmente leve), a concussdo cerebral caracteriza-se por
perda breve da consciéncia e estd associada a alguns desses
sintomas: cefaleia, nduseas e vomitos, desequilibrio, tonturas,
amnésia, confusdo mental.

® Fraturas do cranio s3o incomuns na populagdo pediatrica e s6
ocorrem ap6s trauma muito grave.

@ A lesdo axonal difusa (LAD) corresponde ao dano localizado
da substancia branca. Nos exames de imagem dessa lesdo, ¢
encontrado pequeno foco de hemorragia em apenas uma
regido do encéfalo.

u Questio 46

Em relagdo as causas de acidente vascular encefalico (AVE)
infantil, que, apesar de raro, esta entre as dez principais causas de
mortalidade na infancia, assinale a opg&o correta.

O A trombose venosa cerebral ¢ uma causa muito rara de AVE
na infancia e no periodo neonatal, sendo seu quadro clinico
muito caracteristico, com crises epilépticas, ataxia e paralisia
de nervo craniano.

® Cerca de metade dos casos de AVE hemorragico em criangas
tem como causa as cardiopatias congénitas.

® Doenga falciforme é um importante fator de risco precoce
para AVE isquémico que, em menor grau e em uma fase mais
avangada, pode cursar com o AVE hemorragico.

® A doenga de Moyamoya é uma patologia cerebrovascular
cronica e progressiva, com caracteristicas oclusivas
particularmente no territorio das artérias carotidas, e por isso
¢ uma causa relevante de AVE hemorragico.

@ Os defeitos da coagulagdo sanguinea podem predispor a AVE
na infancia, razdo por que a hemofilia ¢ uma causa importante
de AVE isquémico na infincia.

u Questio 47

Em relagdo as manifestagdes neurologicas
sistémicas, julgue os itens que se seguem.

em doengas

I A doenga celiaca, ou enteropatia sensivel ao gluten na
infancia, pode desencadear quadro clinico de cefaleia, atraso
do desenvolvimento, distirbios de aprendizagem, ataxia e
neuropatia periférica.

II A evolugdo da encefalopatia hepatica costuma provocar
rigidez extrapiramidal, movimentos coreiformes, ataxia e
crises epilépticas. Nesse quadro, as causas de insuficiéncia
hepatica aguda incluem hepatite viral, ingestdo de substancias
hepatotdxicas (medicamentos, por exemplo), erros inatos do
metabolismo, hepatite autoimune e sindrome de Reye.

Il A sindrome da secrecdo inapropriada de hormonio
antidiurético (SIADH) é uma das causas mais comuns de
hipernatremia grave no ambiente hospitalar e para ela ndo ha
nenhum tipo de tratamento.

IV A encefalopatia urémica pode estar presente nos quadros de
insuficiéncia renal aguda e cronica e, clinicamente, ela se
manifesta com flutuagdo do nivel de consciéncia,
desorientacdo, desatencgfio, inversdo do ciclo sono-vigilia,
cefaleia e crises epilépticas. Sem tratamento, essa
enfermidade evolui para torpor e coma.

V A cetoacidose diabética desencadeia sintomas inespecificos,
como cefaleia, letargia, crises epilépticas, torpor, e
progressivamente coma, sendo o diabetes melito do tipo 1 a
principal causa de cetoacidose em criangas.

Assinale a opg&o correta.

O Apenas os itens Il e V estdo certos.

® Apenas os itens I, I e I1I estfo certos.

® Apenas os itens I, IIT e IV estéo certos.
® Apenas os itens I, I, IV, e V estéo certos.
@ Todos os itens estdo certos.

u Questao 48 |

Em conformidade com o DSM-5, assinale a op¢do correta acerca
do transtorno do déficit de ateng@o e hiperatividade (TDAH).

Fatores genéticos e ambientais ndo estdo envolvidos na
etiologia do TDAH.

TDAH ¢ uma patologia para a qual ndo ha tratamento.

O diagnostico de TDAH ¢ clinico, ndo havendo marcador
biologico ou exame de imagem que o determine.

Estudos epidemioldgicos sugerem que o TDAH acomete
cerca de 40% das criangas na maioria das culturas.

@ Ha predominio do sexo feminino nos quadros de TDAH.

u Questio 49

Em relagdo a comorbidade e ao diagnéstico diferencial do
TDAH, assinale a opgéo correta de acordo com o DSM-5.

© 0 ©

O O transtorno do espectro autista cursa como comorbidade em

mais de 90% dos casos de TDAH.

Transtornos de ansiedade e transtorno depressivo maior

ocorrem em mais de 50% dos individuos com TDAH.

TDAH e deficiéncia intelectual nunca sdo diagnosticados

conjuntamente.

Nos casos isolados de transtorno especifico da aprendizagem

(como a dislexia), os sintomas de desatengdo somente se

manifestam no contexto académico, ao passo que, no TDAH,

as manifestagdes do transtorno estdo presentes em mais de

um ambiente.

@ Para o diagndstico preciso de TDAH, o déficit escolar deve
estar sempre presente na histdria clinica do paciente desde a
pré-escola.

(]

®

©
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u Questio 50

Os procedimentos para a determinagéio da morte encefalica (ME) devem ser iniciados em todos os pacientes que apresentem coma nio
perceptivo, auséncia de reatividade supraespinhal e apneia persistente. Acerca desses procedimentos, assinale a opgéo correta.

O requisito para a adogdo dos referidos procedimentos é a presenca de lesdo encefalica de causa desconhecida e reversivel.

Para a adogdo dos procedimentos em questdo, é necessaria apenas a avaliagdo clinica, desde que ela seja feita por médico
capacitado para dar o diagnostico.

Eletroencefalograma é o tnico exame complementar aceito para diagnosticar ME e comprovar auséncia de perfusfo sanguinea
encefalica ou de atividade metabdlica encefélica ou de atividade elétrica encefélica.

Para a determinagdo de ME, o exame clinico deverd comprovar coma nfo perceptivo e auséncia de reatividade supraespinhal
manifesta pela auséncia dos reflexos fotomotor, corneopalpebral, oculocefélico, vestibulocaldrico e de tosse.

Para a determinagdo de ME, ¢ obrigatorio que o médico especificamente capacitado seja um neurologista.

@ © @ ©9©

Espaco livre




