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A persisténcia do reflexo de Moro é considerada anormal
a partir de:

(A) 3 meses.
(B) 1 més.
(C) 2 meses.

(D) 6 meses.

Crianga, 7 anos, masculino, destro, previamente

diagnosticado com asma e epilepsia, faz uso continuo de
montelucaste de sédio, valproato, lamotrigina e piridoxina.
Ele chega a emergéncia em estado confusional que,
segundo a mée, comegou h&a 24 horas. Ela nega febre,
cefaleia ou sintomas gastrointestinais. Ndo ha relato de
traumatismo. Os sinais vitais a entrada sdo: PA = 102/60
mmHg, frequéncia cardiaca = 86 bpm, frequéncia
respiratéria = 28 ipm, temperatura axilar = 36,3°C. Os
exames laboratoriais detectaram hiperamonemia. Esse
achado provavelmente é um efeito colateral do
medicamento:

(A) Montelucaste de sédio.
(B) Valproato.
(C) Lamotrigina.

(D) Piridoxina.

O diagndstico diferencial do transtorno do espectro autista
engloba as seguintes entidades, EXCETO:

(A) Sindrome de Landau-Kleffner.
(B) Doenca de Tay-Sachs.
(C) Deficiéncia auditiva.

(D) Atraso isolado da fala.

A diferenca basica entre as distrofias musculares de
Duchenne e Becker é:

(A) O nivel sérico de creatinoquinase (CK) eleva-se
apenas na distrofia de Duchenne.

(B) As criancas com distrofia de Duchenne param de
deambular até 18 anos de idade, mas aquelas com
Becker param de deambular até 25 anos.

(C) Pacientes com a distrofia de Duchenne néo
possuem a proteina distrofina, enquanto aqueles
com Becker possuem uma distrofina disfuncionante.

(D) A distrofia de Duchenne decorre de mutacdes no
gene DMD, enquanto a de Becker origina-se de
mutacdes no gene BMD.

mAs criancas com neurofiboromatose tipo 1 podem

apresentar o0s seguintes achados nos exames de
ressonancia magnética do encéfalo:

(A) Lesdes hipointensas nas imagens ponderadas em
T2, hemangioblastomas, schwannomas e tuberes
corticais.

(B) Lesbes hiperintensas nas imagens ponderadas em
T2, gliomas das vias opticas e neurofibromas
plexiformes.

(C) Tuberes corticais, cistos inter-hemisféricos,
meduloblastomas, plexos coroides aumentados e
captacdo de contraste pela leptomeninge.

(D) Hamartomas subependimarios, astrocitomas de
células gigantes, espessamento cortical e giros
corticais alargados.

Adolescente, 14 anos, feminino, queixa-se de cefaleia

recorrente. Os episodios surgiram ha 6 meses e repetem-
se 2 a 6 vezes por dia. Costumam comecar durante o
sono. A paciente afirma que no inicio a dor é retro ou
periocular, depois expande-se para todo o hemicranio,
mas permanece unilateral. Os pais relatam que ela néo
consegue ficar parada durante a dor. Ndo ha nausea ou
vomitos, mas ela apresenta hiperemia conjuntival e
lacrimejamento ipsilaterais a dor. O diagndstico provavel
é:

(A) Cefaleia em salvas.
(B) Enxaqueca.
(C) Cefaleia secundaria.

(D) Cefaleia tensional.

Recém-nascido, masculino, apresenta hemorragia
intraventricular no 2° dia de vida. Na evolug&o, observou-
se dilatag¢&o ventricular. Ele nasceu de parto cesarea apés
33 semanas de gestacéo e seu peso foi adequado para a
idade gestacional. O critério mais importante para
distinguir a causa da ventriculomegalia entre hidrocefalia
e dilatagdo ex vacuo é:

(A) Grau de dilatagdo dos cornos frontais dos
ventriculos laterais.

(B) Grau de dilatacdo dos cornos temporais dos
ventriculos laterais.

(C) Espessura da substancia branca periventricular.

(D) Momento de aparecimento da dilatacéo ventricular.

m Recém-nascido, 1 més de idade, masculino, apresentou-
se com crises epilépticas na 32 semana de vida. As crises

consistem em séries recorrentes de crises tonicas e crises
focais motoras. O eletroencefalograma mostrou um
padrdo de surtossupresséo persistente durante o sono e a
vigilia. A sindrome epiléptica mais provavel é:

(A) Dravet.

(B) West.

(C) Ohtahara.

(D) Lennox-Gastaut.
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m Correlacione cada transtorno do desenvolvimento na

primeira coluna com o déficit respectivamente implicado
na segunda coluna e, em seguida, escolha a sequéncia
correta de respostas.

1. Dislexia

() Habilidades visuoespaciais

2. Deficiéncia do
aprendizado ndo verbal

() Agnosia auditiva verbal

3. Distlrbio especifico da
linguagem

( ) Consciéncia fonoldgica

4. Sindrome de Landau-
Kleffner

() Processamento dos
estimulos auditivos

(A) 2-1-4-3.
(B)
©

©)

2-4-1-3.

3-4-1-2.

4-1-2-3.

Crianca, 6 meses de idade, feminino, consulta-se por

espasmos em flexdo. No exame oftalmolégico, observa-se
coloboma de retina e a ressonancia magnética do
encéfalo demonstra agenesia de corpo caloso. O
diagndstico é:

(A) Sindrome de Aicardi.

(B) Esclerose tuberosa.

(C) Sindrome de Morsier.

(D) Doencga de Zellweger.

O tumor que pode causar disseminacdo metastatica no
neuroeixo é:

(A) Meduloblastoma.
(B) Meningioma.
(C) Astrocitoma anaplasico.

(D) Glioma do nervo éptico.

Assinale os pares cranianos mais
comprometidos na sindrome de Moebius:

comumente

(A) VeVl
(B)
©

(D)

e VII.

Vil e XI.

Vile V.

Os principais agentes infecciosos causadores de

meningite no periodo neonatal sdo:

(A) Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis e
Listeria monocytogenes.

(B) Escherichia coli, Neisseria meningitidis e Listeria
monocytogenes.

(C) Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis e
Listeria monocytogenes.

(D) Streptococcus do grupo B, Listeria monocytogenes e

Escherichia coli.

Ao exame neurologico, a avaliagdo da diadococinesia é
possivel a partir de:

(A) 5 anos.
(B) 7 anos.
(C) 9anos.

(D) 3 anos.

Paciente com lesdo expansiva supratentorial evolui com
alteracdo da consciéncia, anisocoria, com pupila a
esquerda midriatica e fracamente responsiva a estimulo
luminoso. Trata-se de herniagdo:

(A) Cerebelar.
(B)
©

(D)

Uncal a direita.
Transtentorial.

Uncal a esquerda.

Com relagdo a miastenia grave na infancia, ¢ CORRETO

Exame Nacional para Obtencéo do Certificado da Ar

afirmar:

(A) Ocorre diminuicdo da acdo da acetilcolinesterase.

(B) A prednisona e a prednisolona sao terapias de
primeira linha.

(C) E causada pela diminuicido da quantidade de
acetilcolina nas vesiculas pré-sinapticas.

(D) Os sintomas oculares séo tardios, ocorrendo em até
80% dos casos.

Crianca, 9 meses de idade, feminino, ha 2 semanas

iniciou episédios estereotipados de flexdo dos membros,
de forma subita, que se repete em salvas, varias vezes ao
dia. Desde o inicio do quadro, ndo consegue mais manter-
se sentada sem apoio ou engatinhar, 0 que conseguia
fazer anteriormente. Antecedente de lesdo cardiaca
diagnosticada em ultrassom pré-natal. Ao exame de
lampada de Wood, sdo observadas quatro lesBes
hipopigmentadas. A primeira opcdo terapéutica para o
tratamento das crises é:

(A) Prednisolona.
(B)
©

(D)

ACTH.
Vigabatrina.

Valproato de sddio.
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A causa mais prevalente de crises no periodo neonatal é:

(A) Encefalopatia hipéxico-isquémica.
(B) Disturbios hidroeletroliticos.
©)

(D) Hemorragia intracraniana.

Infeccao.

Malformacédo do desenvolvimento cerebral com auséncia

de separacdo apenas da porcdo anterior dos hemisférios
e auséncia da porgdo anterior do corpo caloso. Trata-se
de:

(A)
(B)
©
()

Holoprosencefalia alobar.
Holoprosencefalia semilobar.
Hidranencefalia.

Displasia septo-6ptica.

Paciente, 4 anos, feminino, é trazida & avaliagdo por

quadro de déficit intelectual grave e crises epilépticas. A
avaliacdo clinica, apresenta microcefalia e movimentos
estereotipados de maos, com incapacidade do uso
funcional destas. Andlise genética demonstrou mutagao
no gene MECP2. Trata-se de:

(A)
(B)
©
(D)

Doenca de Huntington.
Sindrome de Angelman.
Sindrome de Rett.

Sindrome de Aicardi-Goutiéres.

Com relagdo a etiologia e fatores de risco associados a
paralisia cerebral, ¢ CORRETO afirmar:

(A) ldade materna elevada (> 40 anos) ou baixa
(< 20 anos) esta associada a maior risco de paralisia
cerebral.

(B) A ocorréncia de crises no periodo neonatal ndo esta
associada a maior risco de paralisia cerebral.

(C) Asfixia perinatal é a causa mais prevalente de
paralisia cerebral.

(D) A prevaléncia de paralisia cerebral é diretamente
proporcional ao peso de nascimento.

Crianga, 8 anos, masculino, trazido a avaliagdo por mau

rendimento escolar. Reconhece letras, mas ndo €
alfabetizado. Ndo conhece nimeros. Tem contato social
pobre com criancas da mesma idade e evita contato
visual com adultos. Histéria de diversos casos de
dificuldade de aprendizagem na familia materna. Ao
exame, apresenta face alongada, fronte e orelhas
proeminentes, articulagbes hiperextensiveis e hipotonia
global leve. O principal exame a ser solicitado para
investigacao etioldgica é:

(A)
(B)
©
(D)

Ressonancia magnética de cranio.
Analise molecular do gene FMR1.
Cromatografia de aminoacidos.

Cariotipo.

Exame de neuroimagem deve ser obrigatoriamente

solicitado para crianga com quadro de cefaleia com as
seguintes caracteristicas:

(A) Cefaleia com inicio na adolescéncia.

(B) Cefaleia cronica, sem progressao na intensidade ou
frequéncia da dor.

(C) Cefaleia com caracteristicas de enxaqueca, com
antecedente familiar positivo.

(D) Cefaleia com anormalidade focal ao exame

neuroldgico.

Lactente de 8 meses, masculino, com vacinacao em dia, é
levado ao servico de urgéncia com histéria de febre ha
24 horas. Ao exame, apresenta choro inconsolavel e
auséncia de interacdo com o examinador. Puncéo
liquérica lombar revela liquido com 800 células/mm®
(90% neutrdfilos), glicorraquia 12 mg/dl (glicemia
concomitante: 80 mg/dl), proteina 120 mg/dl e auséncia
de microrganismos na coloracdo de Gram. O agente
etioldgico mais provavel é:

(A)
(B)
©
(D)

Streptococcus do grupo B.
Haemophilus influenzae.
Listeria monocytogenes.

Neisseria meningitidis.

Com relacé@o ao diagnéstico de Kernicterus, € CORRETO

afirmar:

(A) Ao longo dos anos, destacam-se 0s sintomas
cerebelares e piramidais.

(B) Exames de neuroimagem demonstram lesdes
talamicas e corticais difusas.

(C) Na auséncia de outras injdrias perinatais, a cognigdo
€ mais comumente normal.

(D) Mais comumente, distonia e coreoatetose aparecem

durante o periodo neonatal.

Exame Nacional para Obtencéo do Certificado da Area

Crianga, 9 anos, feminino, com quadro de episddio de
confusdo (discurso religioso repetido, sem reconhecer a
mae), com duracdo de algumas horas. Permaneceu
assintomatica por 2 dias, quando iniciou agitacdo e
heteroagressividade. Foi internada para investigagéao,
evoluindo nos dias subsequentes com movimentos
involuntarios em face e membros superiores, crises
epilépticas de dificil controle e episédios de bradicardia.
Puncéo liquérica lombar demonstrou 12 células/mm?,
proteina de 38 mg/dl e glicorraquia de 58 mg/dl.
Ressonancia magnética de cranio ndo demonstrou
alteracdes. A hipotese diagndstica mais provavel é:

(A)
(B)
©
®)

Encefalite por anticorpos antirreceptor NMDA.
Encefalite herpética.
Encefalite de Hashimoto.

Meningoencefalite tuberculosa.
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Paciente, 8 anos, masculino, previamente higido, é trazido
ao setor de emergéncia por dificuldade de andar desde
esta manhd, ao despertar. H4& 1 dia queixa-se de
lombalgia, com melhora ao repouso. Antecedente de
infeccdo de trato respiratério hd 10 dias. Ao exame, a
crianga apresenta bom contato e é cooperativa com o
examinador. Apresenta marcha cambaleante, obtida
apenas com apoio bilateral. Forca muscular grau 2 em
ambos o0s pés e grau 4 em pernas. Reflexos aquileus
abolidos bilateralmente e demais reflexos osteotendinosos
presentes e simétricos. Sinal de Lasegue positivo. A
principal hip6tese diagndstica é:

(A) Mielite infecciosa.
(B)

©

Ataxia pés-infecciosa.

Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda.

Sindrome de Miller-Fisher.

()

Sobre a etiologia da deficiéncia intelectual:

(A) Quanto mais grave a deficiéncia intelectual, maior a
probabilidade de se estabelecer o diagndstico
etiolégico.

(B) As causas mais frequentes de deficiéncia intelectual

sdo as pos-natais.

(C) As causas pré-natais mais frequentes de deficiéncia
intelectual sdo as malformacdes cerebrais.

nao

ser

(D) Criangas com encefalopatias cronicas
progressivas devem, necessariamente,

investigadas para erros inatos do metabolismo.

Jovem, 15 anos, masculino, da entrada no pronto-socorro

em coma, com postura de descerebracdo e pupilas
médias e fixas. Assinale a alternativa que contém a
topografia lesional:

(A) Bulbo.
(B)
©

©)

Ponte.

Talamo.

Mesencéfalo.

A estrutura anatdbmica que NAO esta relacionada a
linguagem é:

(A)
(B)
©
(D)

Fasciculo arqueado.
Area de Broca.
Fasciculo gracil.

Area de Wernicke.

A epilepsia que apresenta eletroencefalograma com
padrao de pontaonda continua durante o sono é:

(A)
(B)
©
()

Epilepsia miocldnica juvenil.
Sindrome de Landau-Kleffner.
Epilepsia mioclénica benigna da infancia.

Sindrome de Ohtahara.

Exame Nacional para Obtencéo do Certificado da Ar

Sobre o tratamento da hidrocefalia pds-hemorragia
periventricular/intraventricular, ¢ CORRETO afirmar:

O uso de indometacina é indicado e associa-se ao
melhor progndstico.

(A)

(B) Puncdes lombares de repeticdo ndo sdo indicadas
antes da colocacao de derivagdo ventricular, por ndo
melhorarem o prognéstico.

(C) O curso é benigno, com resolucdo espontanea da
hidrocefalia na maioria dos casos, sem necessidade
de derivagao ventricular.

(D) O tratamento é quase sempre conservador, com uso
de furosemida e acetazolamida.

Crianga, 2 anos, feminino, apresenta movimentos
repetitivos e ritmicos nos quais bate com a cabe¢a no

colchdo de sua cama sempre que esta adormecendo. O
diagndstico é:

(A)
(B)
©

(D)

Mioclonia proprioespinal do inicio do sono.
Transtorno comportamental do sono REM.
Sindrome de Kleine-Levin.

Jactatio capitis nocturna.

Paciente, 3 anos, feminino, iniciou hd 2 semanas

movimentos oculares multidirecionais e irritabilidade. Ao
exame, observa-se flutter palpebral, mioclonias das
extremidades e ataxia. O provavel diagnostico é:

(A)
(B)
©
(D)

Encefalite anti-NMDATr.
Sindrome de Kinsbourne.
Encefalite anti-D2r.

Encefalomielite disseminada aguda.
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Adolescente, 13 anos, masculino, com histéria de

acroparestesias dolorosas ha alguns meses. Ha historia
familiar de insuficiéncia renal dialitica e acidente vascular
cerebral em jovens. Ao exame fisico, evidenciados
angiogueratomas. O diagnostico é:

(A) Doenca de Fabry.
(B) Doenca de Tangier.
(C) Neuropatia téxica por chumbo.

(D) Doenga de Charcot-Marie-Tooth.

Os farmacos que podem causar o efeito colateral de
discinesia tardia incluem todos a seguir, EXCETO:

(A) Haloperidol.
(B) Risperidona.
(C) Tedfilina.

(D) Domperidona.

Considerando-se que a sensibilidade da técnica

laboratorial de PCR para identificar o DNA do virus herpes
simples (HSV) no liquido cefalorraquidiano ndo é de
100%, o periodo apds o inicio dos sintomas neuroldgicos
com maior chance de obter um resultado positivo na
crianga com encefalite herpética é:

(A) 1-2dias.
(B) 3-5dias.
(C) 6-7 dias.

(D) 8-10 dias.

A deficiéncia de cobalamina pode causar as seguintes
manifestacdes clinicas:

(A) Neuropatia periférica, anorexia, arritmias cardiacas
e atrofia do nervo 6ptico.

(B) Irritabilidade, atraso do crescimento, ataxia,
leuconiquia, alopecia e cegueira.

(C) Irritabilidade, regressdo do desenvolvimento e
degeneracdo combinada subaguda.

(D) Hipotonia muscular, ataxia, coma, atrofia cerebral e

hipotireoidismo.

Crianga, 2 anos, masculino, consulta por atraso intelectual

e motor (quadriparesia espastica com hiperreflexia).
Apresenta microcefalia e pouco contato visual. No exame
de ressonancia magnética de cranio, apresenta alteracéo
da substancia branca e lesfes cisticas nos polos
temporais. Assinale o provavel diagndstico:

(A)

(B)

Adrenoleucodistrofia ligada ao X.

Leucoencefalopatia megalencefalica com cistos
subcorticais.
Leucodistrofia metacromatica.

©
(D)

Infeccao congénita por citomegalovirus.

O sintoma mais especifico da narcolepsia do tipo 1 é:

(A) Paralisia durante o sono.
(B
(©)

©)

Alucinag8es hipnagdgicas.
Sonoléncia diurna excessiva.

Cataplexia.

Com relacéo a esclerose tuberosa, ¢ CORRETO afirmar:

(A) O gene mais frequentemente responsavel pela
esclerose tuberosa é o TSC2.

(B) A causa mais frequente de ébito é a lesdo pulmonar

(linfangioleiomiomatose).

(C) O acometimento cardiaco ocorre no final da primeira

década.

(D)

A afetacao dos rins é precoce.

Das manifesta¢des clinicas a seguir, a que NAO é um
critério maior para o diagnoéstico da esclerose tuberosa é:

(A)
(B)
©
©)

Multiplos cistos renais.
Dois ou mais fibromas ungueais.
Multiplos hamartomas retinianos.

No6dulos subependimarios.

Exame Nacional para Obtencéo do Certificado da Area

A triade: (a) alterag6es cutaneas (nevo plano e angiomas

unilaterais), (b) alteragfes vasculares (dilatacdo varicosa
em um dos membros) e (c) altera¢des Osteo-hipertréficas
de um dos membros) esta presente em qual sindrome
neurocutanea?

(A) Sindrome de Von Hippel-Lindau.
(B) Neurofibromatose tipo 1.
(C) Ssindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.

(D) Sindrome de Gorlin-Goltz.
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Sobre narcolepsia, ¢ CORRETO afirmar:

(A) Hipocretina esta sempre diminuida no liquor e é um
dos marcadores essenciais para o diagndstico de
narcolepsia.

(B) Pacientes com suspeita de narcolepsia devem

realizar polissonografia noturna, seguida do teste

multiplo de laténcias do sono para confirmagédo do
diagnéstico.

(C) Os sintomas tipicos de narcolepsia sédo a

sonoléncia excessiva diurna, cataplexia, alucinacdes

hipnagdgicas e episédios de apneias noturnas.

(D) Os estimulantes, como o metilfenidato, sao

utilizados para diminuir a sonoléncia diurna e a

cataplexia.

Indique o quadro clinico da leséo da raiz espinhal C7:
(A)

(B)

Hiporreflexia bicipital e fraqueza do musculo biceps.

Hiporreflexia tricipital e fraqgueza dos musculos
triceps e extensores do punho.

©
(D)

Hiporreflexia bicipital e fraqueza do musculo triceps.

Hiporreflexia
deltoide.

tricipital e fraqueza do musculo

Crianga, 4 anos, masculino, desenvolvimento neurolégico

adequado até 1 ano de idade, quando foi notado um
decréscimo cognitvo e motor. Ha 1 ano, vem
apresentando dificuldade para deambular (ataxia), crises
mioclénicas e amaurose progressiva. Apresenta
degeneragdo macular, retinose pigmentar e atrofia optica.
O provavel diagnéstico é:

(A)
(B)
©
©)

Lipofuscinose ceroide neuronal.
Doenca de Krabbe.
Doenca de Niemann-Pick tipo C.

Doenca de Gaucher.

No Kernicterus, ap6s o 1° ano de vida, encontramos 0s
seguintes sinais caracteristicos:

(A) Coreoatetose, oftalmoplegia supranuclear, perda
auditiva e desgaste do esmalte dentario.
(B) Coreoatetose, convulsdes, deficiéncia intelectual e

surdez.
©
(D)

Espasticidade, opistotono, hipertermia, epilepsia.

Letargia com periodos de irritabilidade, deficiéncia
intelectual e surdez.

Com relacdo a sindrome de Angelman,
alteracdo cromossdmica e a origem dela:

indiqgue a

(A)
(B)
©
()

Cromossomo 13, da porcao paterna do DNA.
Cromossomo 15, da porcéo paterna do DNA.
Cromossomo 13, da por¢do materna do DNA.

Cromossomo 15, da por¢do materna do DNA.

Sao consideradas parassonias do sono ndo REM:

(A) Sonambulismo, terror noturno.
(B) Sonambulismo, transtorno comportamental do sono.
(C) Pesadelos, terror noturno.

(D) Alucinagdes hipnagdgicas, insénia.

Assinale a questdo CORRETA com relagdo aos nervos
cranianos:

(A) No comprometimento do nervo hipoglosso, a
exteriorizagdo e protrusdo da lingua ocorre no lado
contralateral a lesao.

(B) A gustacgédo da porcéo posterior da lingua é feita pelo
nervo facial.

(C) No teste de Weber, na surdez neurossensorial, ha

melhor percepcédo (lateralizag&o) no lado

contralateral & lesdo.

(D) Lesdo do nervo vago causa disfagia, disfonia e

comprometimento da gustacgéo.

Durante a investigagdo neuroldgica de uma crianga com

ataxia de inicio precoce, o0 médico assistente observa um
quadro de hepatomegalia, retinite pigmentosa, surdez e
ictiose. Os exames laboratoriais sdo persistentemente
normais, exceto por uma concentracao elevada de acido
fithnico no plasma. O diagnéstico mais provavel desse
paciente é:

(A)
(B)
©
()

Xantomatose cerebrotendinea.
Sindrome de Marinesco-Sjogren.
Doenca de Refsum.

Ataxia com apraxia oculomotora.
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Recém-nascido, masculino, filho de pais consanguineos

(primos de segundo grau), no 5° dia de vida apresenta
vOmitos, hipotonia, letargia, ictericia, baixo ganho
ponderal e hepatomegalia. Evolui com atraso do
desenvolvimento e catarata. O provavel diagndstico é:

(A) Sindrome de Aicardi.
(B)
©

(D)

Galactosemia.
Tirosinemia.

Aciduria glutérica tipo 1.
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Com relacdo & malformagdo de Chiari, € CORRETO
afirmar:

(A) Na Chiari tipo 1, a siringomielia e a hidrocefalia
ocorrem em até 75% dos casos e a
mielomeningocele é rara.

(B) Na malformacdo de Chiari tipo 1, ocorre herniagdo
de tonsilas cerebelares e verme cerebelar.

(C) O diagnéstico é definido pela neuroimagem, com a
identificacdo das amigdalas cerebelares 10 mm ou
mais, abaixo do forame magno.

(D) Pacientes com Chiari tipo 1 podem apresentar
disfungcbes orofaringeas, cefaleia, alteracdes
sensitivas e sintomas cerebelares.

Sdo exemplos de erros inatos do metabolismo que
cursam com megalencefalia:

(A) Doencga de Alexander, doenca de Canavan, acidaria
glutarica tipo 1.

(B) Aciddria glutarica tipo 1, MERRF, lipofuscinose
ceroide na forma infantil tardia.

(C) Xantomatose cerebrotendinea, Niemann-Pick tipo C,
MERFF.

(D) Homocistinuria, doenca de Alexander, lipofuscinose
ceroide na forma infantil tardia.

Sobre o pseudotumor cerebral, assinale qual das
alternativas esta relacionada:

(A) Alteracéo de par craniano.
(B) Aumento de proteinas no liquor.

(C) O tratamento medicamentoso de escolha é a
acetazolamida e/ou topiramato.

(D) Todas as criangas com suspeita clinica ndo podem
ser submetidas a puncéo lombar devido a presenca
de papiledema.

Crianga, 2 anos, sem antecedentes relevantes, com

guadro de eventos paroxisticos que ocorrem cerca de
2 horas ap6s o inicio do sono, caracterizados por agitacéo
e confusdo, com duragdo entre 5 e 10 minutos. O
diagndstico mais provavel e o tratamento mais adequado
sdo, respectivamente:

(A) Parassonia do sono REM; clonazepam.
(B) Terror noturno; clonazepam.

(C) Epilepsia com crises focais de lobo frontal;
carbamazepina.

(D) Despertar confusional; tratamento ndo € necessario.

Espera-se que uma crianga seja capaz de pular sobre um

pé, copiar formas simples (quadrado) e utilizar a tesoura
para cortar figuras a partir de:

(A) 48 meses.
(B) 24 meses.
(C) 18 meses.

(D) 60 meses.

Sao exemplos de sindromes genéticas associadas a
tumores cerebrais:

(A) Neurofibromatose tipo 1, sindrome de von Hippel-
Lindau, doenca de Refsum.

(B) Sindrome de Gorlin, esclerose tuberosa, sindrome
de Marinesco-Sjogren.

(C) Sindrome de von Hippel-Lindau, sindrome de Li-
Fraumeni, sindrome de Gorlin.

(D) Sindrome de Williams-Beuren, sindrome de Gorlin,
esclerose tuberosa.

Com relagéo a siringomielia, ¢ CORRETO afirmar:

(A) Ha alteracdo inicial da sensibilidade tatil e
proprioceptiva devido a lesdo de fibras do trato
espinotalamico no trajeto em que estas cruzam para
o lado contralateral.

(B) Ha alteracédo inicial da sensibilidade térmica e
dolorosa devido a lesdo de fibras do trato
espinotaldmico no trajeto em que estas cruzam para

o lado contralateral.

(C) Ha alteragédo inicial da sensibilidade térmica e
dolorosa devido & lesédo de fibras do funiculo
posterior da medula.

(D) Ha alteracdo inicial da sensibilidade tatil e
proprioceptiva devido a lesdo das fibras
descendentes do trato corticoespinhal.

m Crianca, 6 anos, feminino, é trazida ao servico de

emergéncia com quadro de dificuldade de movimentar
braco e perna esquerdos, com instalagéo subita, ha cerca
de 24 horas. Ao exame neurologico, apresenta
hemiparesia desproporcionada a esquerda, com
predominio braquial, sem outras anormalidades.
Tomografia de crénio demonstra hipodensidade bem
delimitada em géanglios da base e substéncia branca
profunda a direita. O acometimento vascular e a etiologia
mais provavel para esse acidente vascular isquémico séo,
respectivamente:

(A) Oclusdo proximal da artéria cerebral média;
cardioembolia.

(B) Oclusao da artéria cerebral anterior; moyamoya.

(C) Oclusédo de artérias lenticuloestriadas; arteriopatia
cerebral focal.

(D) Ocluséo da artéria basilar; disseccao arterial.
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Com relagdo aos fatores de risco de acidente vascular
cerebral (AVC) na infancia, ¢ CORRETO afirmar:

(A) Histéria recente de infeccdo estd associada ao
aumento significativo de risco de AVC na infancia.

(B) Arteriopatias cerebrais sdo causas pouco
prevalentes de AVC na infancia e estdo associadas
ao melhor prognéstico.

(C) Disseccbes arteriais sdo decorrentes de traumas
cranianos ou cervicais e nao ha evidéncias de que
possam ocorrer espontaneamente.

(D) Entre os fatores de risco cardiacos, as cardiopatias
congénitas acianoticas sdo as mais associadas aos
AVCs clinicamente reconhecidos na infancia.

Dentre as ataxias hereditarias abaixo, a que tipicamente
cursa com cegueira progressiva é:

(A) SCA7.
(B) Doenca de Machado-Joseph.
(C) Ataxia de Friedreich.

(D) Ataxia com deficiéncia isolada da vitamina E.

Com relagdo ao uso de medicacdo anticonvulsivante

profildtica em pacientes com trauma cranioencefalico
grave, € CORRETO afirmar:

(A) O uso de anticonvulsivante profilatico NAO reduz o
risco de ocorréncia de crises epilépticas na fase
aguda, mas reduz o risco do desenvolvimento de
epilepsia pds-traumatica.

(B) O uso de anticonvulsivante profilatico NAO reduz o
risco de ocorréncia de crises epilépticas na fase
aguda e NAO reduz o risco do desenvolvimento de
epilepsia pos-traumatica.

(C) O uso de anticonvulsivante profilatico reduz o risco
de ocorréncia de crises epilépticas na fase aguda e
reduz o risco do desenvolvimento de epilepsia pds-
traumatica.

(D) O uso de anticonvulsivante profilatico reduz o risco
de ocorréncia de crises epilépticas na fase aguda,
mas NAO reduz o risco do desenvolvimento de
epilepsia pds-traumatica.

@ Dentre as ataxias hereditarias abaixo, a que tipicamente

ndo cursa com atrofia cerebelar nos primeiros anos da
doenca é:

(A) Ataxia de Friedreich.
(B) Ataxia-telangiectasia.
(C) Ataxia com apraxia oculomotora tipo 1.

(D) Xantomatose cerebrotendinea.

Paciente com diagnéstico de porfiria aguda intermitente e

crises epilépticas. O farmaco antiepiléptico mais
adequado é:

(A) Fenitoina.
(B) Gabapentina.
(C) Fenobarbital.

(D) Lamotrigina.

A alternativa que NAO contém um fator de risco
associado a plagiocefalia posicional é:

(A) Atraso do desenvolvimento motor.
(B) Torcicolo congénito.
(C) Posicao supina prolongada.

(D) Multiparidade.

Assinale a alternativa que apresenta manifestacdes
neuroldgicas da sindrome de Brown-Séquard:

(A) Paresia e comprometimento do tato protopatico
contralaterais a lesdo e apalestesia ipsilateral a
leséo.

(B) Paresia e comprometimento do tato protopatico
ipsilaterais a lesdo e apalestesia contralateral a
lesé@o.

(C) Paresia e comprometimento da sensibilidade
profunda ipsilaterais a lesdo e anestesia térmica e
dolorosa contralaterais a leséo.

(D) Paresia e comprometimento da sensibilidade

profunda contralaterais a lesdo e anestesia térmica
e dolorosa ipsilaterais a leséo.
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E Dentre os antipsicoticos abaixo, assinale o que apresenta
risco elevado de causar agranulocitose:

(A) Aripiprazol.
(B) Clozapina.
(C) Quetiapina.

(D) Olanzapina.

E Adolescente com enxaqueca cronica grave e refrataria

gqueixa-se de parestesias em extremidades e encontra-se
em uso das quatro medicagOes profilaticas abaixo. Dentre
elas, a responsavel por esse efeito adverso é:

(A) Amitriptilina.
(B) Flunarizina.
(C) Propranolol.

(D) Topiramato.
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Com relagdo & sindrome das pernas inquietas, €
CORRETO afirmar:

(A) Ha maior incidéncia em pacientes com insuficiéncia
renal crénica.

(B) Ha baixos niveis liquéricos de hipocretina.

(C) E frequente a deteccdo de niveis séricos
aumentados de ferritina.

(D) O tratamento envolve o uso de bloqueadores
dopaminérgicos como, por exemplo, a risperidona.

Paciente, 3 anos, masculino, apresenta coreia
generalizada desde 1 ano de idade, além de

hipotireoidismo  congénito. No periodo neonatal,
apresentou desconforto respiratério, tendo permanecido
em assisténcia ventilatéria mecénica por 1 semana. O
provavel diagnostico é:

(A) Sindrome de Allan-Herndon-Dudley.

(B) Doenga da neurotransmissao monoaminérgica.

(C) Coreia hereditaria benigna.

(D) DYTL.

Correlacione cada sindrome na primeira coluna com o

gene respectivamente implicado na segunda coluna e, em
seguida, escolha a sequéncia CORRETA de respostas.

1. Sindrome de Rett () MT-TK
2. Doencga de Santavuori-Haltia ( )HPRT1
3. Doenca de Pelizaeus-Merzbacher ()PPT

4. Epilepsia mioclénica com fibras | ( ) MECP2
vermelhas rasgadas

5. Doencga de Lesch-Nyhan ()PLP1

(A) 4-5-2-1-3.
(B) 2-4-1-3-5.
(C) 5-4-2-3-1.

(D) 3-5-4-1-2.

Com relacéo a leséo axonal difusa, ¢ CORRETO afirmar:

(A) O progndstico é invariavelmente fatal.

(B) Os locais preferenciais das lesGes sdo a substancia
branca subcortical, o corpo caloso e o tronco
encefalico.

(C) Evidéncia de hemorragia intracraniana é necessaria
para o diagnéstico.

(D) E mais comum no local do contragolpe.

Adolescente, masculino, 17 anos, apresenta-se com

ataxia progressiva dos quatro membros, dificuldade da
marcha, fala arrastada e diplopia. O exame fisico revela
retracdo palpebral, oftalmoparesia externa e distonia dos
membros. Um teste de genética molecular mostrou
expansdo de trinucleotideos CAG no gene ATXN3. O
diagndstico provavel é:

(A) Doenca de Huntington.
(B) Doenca de Machado-Joseph.
(C) Adrenoleucodistrofia ligada ao X.

(D) Sindrome oculocerebrorrenal de Lowe.

Adolescente, 12 anos, masculino, apresenta fraqueza
muscular ha 2 anos, lentamente progressiva. Ao exame
neurolégico, evidenciada fraqueza muscular proximal em
membros superiores e inferiores, reflexos osteotendinosos
globalmente reduzidos, hipertrofia de panturrilhas, lordose
lombar acentuada e presenca do sinal de Gowers. Na
investigacdo complementar, demonstrada deficiéncia da
maltase acida (alfa-glicosidase). O diagnoéstico é:

(A) Doenca de McArdle.
(B) Distrofia muscular de Duchenne.
(C) Distrofia muscular de Becker.

(D) Doenca de Pompe — forma juvenil.

A entidade que esta associada a sindrome moyamoya é:

(A) Endocardite infecciosa.
(B) Neurofibromatose do tipo 1.
(C) Sindrome de Ehlers-Danlos.

(D) Doenca de von Willebrand.

Crianga, 8 anos, masculino, internado em unidade semi-

intensiva devido a desnutricdo cronica, recebendo
nutricdo parenteral, evolui h4 12 horas com confusédo
mental, ataxia, nistagmo e oftalmoparesia. A vitamina que
deve ser reposta com urgéncia é:

(A) BS.
(B) B12.

(C) Bl

(D) Niacina.

A encefalopatia da dialise, também conhecida como

deméncia da dialise, € uma doenga extremamente grave,
potencialmente fatal, sendo cada vez menos observada
devido aos aperfeicoamentos dos métodos dialiticos. Os
sintomas tém inicio subagudo com disartria, apraxia da
fala e disfagia, podendo evoluir para quadros severos de
comprometimento cognitivo e deméncia. A principal teoria
etiolégica para essa encefalopatia atualmente é:

(A) Degeneracdo de nucleos da base e nucleos do
tronco cerebral por acimulo de aluminio, zinco e
cobre.

(B) Acumulo de cobre em nicleos da base e substancia
branca cerebral.

(C) Degeneracdo da substancia cinzenta cerebral por
variacoes de pressédo arterial durante a didlise.

(D) Acumulo de aluminio na substancia cinzenta
cerebral.
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Com relacdo a epilepsia mioclénica do lactente

(anteriormente conhecida como epilepsia miocldnica
benigna do lactente), € CORRETO afirmar:

(A) O inicio das crises ocorre entre 4 meses e 3 anos de
idade e a fotossensibilidade pode ocorrer, sobretudo
no inicio do quadro.

(B) As criancas podem apresentar crises mioclénicas,
além de crises tonico-clonicas bilaterais e crises de
auséncia.

(C) A maioria dos eventos mioclonicos envolvem o
segmento cefélico e o valproato de sbédio é o
farmaco antiepiléptico de escolha.

(D) A resolucdo das crises ocorre cerca de 1 a 2 anos

apos o inicio do quadro e algumas criangas evoluem
com alteracdo do desenvolvimento ou distarbio
comportamental, o que ndo tem relacdo com o
tratamento das crises.

Com relagdo as sindromes epilépticas do periodo
neonatal, ¢ CORRETO afirmar:

(A) A encefalopatia miocldénica precoce caracteriza-se
pela ocorréncia de espasmos tbnicos, EEG com
padrdo de surtossupresséo e é tipicamente causada
por erros inatos do metabolismo.

(B) A epilepsia familiar neonatal benigna é uma
sindrome  epiléptica  autossdbmica  recessiva,
associada a mutagdes do gene KCNQ2,

caracterizada por crises focais com inicio, em geral,
na 12 semana de vida e bom desenvolvimento
neuropsicomotor.

(C) A encefalopatia epiléptica associada a mutagfes no
gene KCNQ2 é caracterizada por crises focais
motoras  tbnicas, EEG com padrdo de
surtossupressao e grave atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor.

(D) A sindrome de Ohtahara -caracteriza-se pela
ocorréncia de crises mioclénicas, EEG com padrao
de surtossupressdo e pode estar associada a
mutagdes nos genes ARX, SLC25A22, PNKP.

Paciente, masculino, com desenvolvimento normal e sem
antecedentes patoldgicos, iniciou, aos 11 anos, abalos
mioclénicos em membros, comumente induzidos por
movimentos voluntarios, inUmeras vezes ao dia. Um més
apos, passou a apresentar crises tdnico-clonicas
bilaterais. Foi medicado com uso continuo de valproato de
sodio. A avaliacdo, apés 6 meses, apresentava marcha
ataxica e cognicao intacta. Exame de eletroencefalografia
demonstrou espicula/poliespicula-onda lentas
generalizadas, irregulares, entre 2 e 6 Hz, e ressonancia
magnética de cranio nao demonstrou anormalidades. A
principal hipétese diagndstica e a possivel anormalidade
genética sao, respectivamente:

(A)

(B)

Doenca de Lafora; mutacdo do gene EPM2A.

Epilepsia mioclénica juvenil;
EFHCL1.

mutacdo do gene

©

Doenga de Unverricht-Lundborg; mutacdo do gene
da cistatina B.

(D) Forma juvenil de lipofuscinose ceroide neuronal;
mutacao do gene CLN1.

Crianga, 8 anos, feminino, encontra-se em coma causado

por uma leséo estrutural do sistema nervoso central. Ndo
h& desvios oculares e as pupilas estdo normais. Apos
irrigacdo ndo simultinea de ambos os condutos auditivos
com 120 ml de agua gelada, observa-se o movimento de
abducéo ipsilateral a cada estimulo, porém ndo ha o
movimento de adugdo de ambos os olhos. A leséo esta:

(A)
(B)
©
(D)

No fasciculo longitudinal medial bilateral.
No lemnisco medial bilateral.
Nos nucleos intersticiais de Cajal.

Nos nervos oculomotores.
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Com relacéo ao transtorno do espectro autista (TEA):

(A) O risco de diagnostico do TEA eleva-se com o
aumento da idade materna, mas ndo tem relacdo
com a idade paterna.

(B) Entre as regibes cerebrais potencialmente

implicadas na patogénese do TEA, destacam-se o

sulco temporal superior, a amigdala, o giro fusiforme

e o cerebelo.

(C) Entre os possiveis fatores associados ao TEA,

destacam-se alteragfes genéticas, exposicao

materna a metais pesados, titulos maternos
elevados de antiperoxidase e exposicdo a alguns
tipos de vacinas.

(D) O risco de diagnéstico do TEA é cerca de duas

vezes maior se ha um irméo com esse diagndstico.

Paciente, 3 anos, masculino, com quadro clinico

compativel com o diagndstico de paralisia cerebral
coreoatetosica grave e crises oculégiras. Filho de pais
consanguineos, sem antecedentes gestacionais ou de
parto dignos de nota. Teste do pezinho normal. Imagens
por ressonancia magnética de encéfalo normais e niveis
séricos elevados de prolactina. O provavel diagnostico é:

(A)
(B)
©
(D)

Deficiéncia de dihidropterina redutase.
Deficiéncia de 6-piruvoltetrahidropterina sintase.
Deficiéncia de fenilalanina hidroxilase.

Deficiéncia de tirosina hidroxilase.
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Paciente, 6 anos, masculino, apresentou febre baixa, cefaleia e vomitos, seguidos, 2 dias depois, por alteracdo da

consciéncia. Os pais relataram uma infec¢éo respiratéria aguda trivial 3 semanas antes. No exame fisico a internagdo, o
paciente exibe sinais vitais normais e hemiplegia a esquerda, mas ndo ha rigidez de nuca e o escore na escala de coma de
Glasgow é 10. A tomografia computadorizada de crénio sem e com contraste foi normal. A pung¢éo lombar mostrou nivel de
proteina de 62 mg/dL, nivel de glicose de 59 mg/dL, contagem de 22 leucdcitos com 78% de linfomononucleares e 22% de
polimorfonucleares. A ressonancia magnética do encéfalo obteve as imagens ponderadas em T2, a seguir.

O diagnoéstico é:

(A) Encefalite viral aguda.

(B) Encefalomielite disseminada aguda.
(C) Esclerose multipla.

(D) Sindrome de Reye.

E O recém-nascido abaixo tem reflexos de preensado palmar presentes e simétricos.

Ele provavelmente apresenta:

(A) Paralisia de Erb-Duchenne.

(B) Paralisia de Déjerine-Klumpke.

(C) Paralisia completa do plexo braquial.
(D) Pseudoparalisia de Parrot.

Exame Nacional para Obtencédo do Certificado da Area  de Atuacdo em Neurologia Pediatrica 2018




O tracado do eletroencefalograma abaixo evidencia:

LF =1Hz

HF =35 Hz
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(A) Complexos de Radermecker.
(B) Hipersincronia hipnagdgica.
(C) Artefato de aterramento elétrico.

(D) Hipsarritmia.

De acordo com as imagens abaixo, o provavel diagnoéstico é:

i
(A) Paralisia de Bell.

(B) Paralisia facial periférica.
(C) Paralisia facial central.

(D) Hipoplasia do musculo depressor do angulo da boca.
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m Paciente, 9 meses, masculino, encaminhado ao neurologista infantil por suspeita de hidrocefalia. Gestacdo e parto sem
intercorréncias. Perimetro cefalico ao nascimento: 35 cm. Ao exame fisico, evidenciou-se perimetro cefélico de 50 cm,
fontanela ampla e depressivel, desenvolvimento neurolégico adequado e sem outras alteragBes ao exame neurolégico. Ja
trazia consigo uma ressonancia magnética de encéfalo (ver abaixo).

O diagnoéstico é:

(A) Hematoma subdural crénico.

(B) Hidrocefalia por estenose do aqueduto de Sylvius.
(C) Macrocefalia benigna do lactente.

(D) Sindrome de Dandy-Walker.

m A crianca cujo exame € visualizado abaixo, provavelmente, apresenta qual padréo de distribui¢cdo do prejuizo motor?

(A) Hemiparesia dupla.
(B) Diparesia.
(C) Hemiparesia.

(D) Ataxia.
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Crianca, 8 anos, feminino, apresenta dificuldade visual ha 2 meses. Ao exame neuroldgico, evidenciada hemianopsia

heterbnima bitemporal. Na investigacdo subsidiaria, realizada tomografia computadorizada sem contraste (imagem D) e
ressonancia magnética de encéfalo (A — sagital T1 pré-contraste; B — sagital T2; C — sagital T1 pés-contraste).

O provavel diagnéstico é:
(A) Meduloblastoma.

(B) Adenoma de hipdfise.
(C) Oligodendroglioma.

(D) Craniofaringioma.

De acordo com a imagem abaixo, o provavel diagnostico é:

(A) Hematoma subdural agudo.

(B) Hematoma subdural crénico.

(C) Hematoma extradural.

(D) Hematoma intraparenquimatoso.
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O provavel mecanismo fisiopatolégico responsavel pelas lesdes visualizadas nas imagens (abaixo) por ressonancia
magnética do recém-nascido é:

(A) Hiperbilirrubinemia.
(B) Hipoxemia.
(C) Hipercapnia.

(D) Hipoglicemia.

De acordo com as imagens abaixo, o provavel diagnostico é:

(A) Heterotopia periventricular.
(B) Esquizencefalia.
(C) Sindrome perissilviana.

(D) Holoprosencefalia.
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Jovem, 15 anos, masculino, ha 5 dias apresentou queda de uma altura de cerca de 1 metro e tem escoriacdes em dorso.

Algumas horas apés a queda, iniciou cefaleia holocraniana associada a nausea, que surge com a ortostase e desaparece
com o decubito. Realizou ressonancia magnética de cranio (imagens abaixo).

O diagnostico é:

(A) Meningite.

(B) Hipotensao liquérica.

(C) Hipertensao intracraniana.

(D) Hematoma subdural.

m Crianca, 6 anos, masculino, iniciou, aos 3 anos, distonia em membro inferior direito, evoluindo, apds 1 ano, com distonia
generalizada e disartrofonia grave. Realizou ressonancia magnética (imagens abaixo).

O provavel gene mutado é:
(A) SCNI1A.
(B) PLA2GS.
(C) TORIA.
(D) PANK2.
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Crianca, 3 anos, feminino, com hipotonia congénita e atraso do desenvolvimento (veja a imagem da paciente abaixo).

O primeiro exame a ser solicitado para comprovar o diagnéstico é:
(A) FISH.

(B) Caridtipo.

(C) Analise do padrao de metilacéo.

(D) Sequenciamento do gene.

m Adolescente,12 anos, feminino, com epilepsia mioclénica progressiva e a anormalidade abaixo evidenciada no fundo de olho.

*
Tk

O provavel diagnéstico é:

(A) Sialidose tipo 1.

(B) Doenga de Niemann-Pick tipo C.
(C) Gangliosidose GM2 (forma juvenil).

(D) Doenga de Unverricht-Lundborg.

Exame Nacional para Obteng&o do Certificado da Area  de Atuacdo em Neurologia Pediatrica 2018




m Qual o provavel diagnostico do paciente cujas imagens por ressonancia magnética sao exibidas abaixo?

(A) Esclerose tuberosa.
(B) Neurofibromatose tipo 1.
(C) Neurofibromatose tipo 2.

(D) Sindrome de Sturge-Weber.

Adolescente, feminino, 14 anos, apresentou-se com crises epilépticas parciais ha 12 meses. Suas crises sao focais com
comprometimento da consciéncia e diminuiram de frequéncia com o uso de oxcarbazepina. O eletroencefalograma mostrou
paroxismos de complexos pontaonda lenta oriundos da regido centrotemporal esquerda. A ressonancia magnética do
encéfalo forneceu as figuras a seguir: imagem axial ponderada em T2 e imagem sagital ponderada em T1 com administragédo
de gadolinio.

contraste venoso

HRP

O diagnostico provavel é:
(A) Neurocisticercose.
(B) Ganglioglioma.

(C) Meduloblastoma.

(D) Tumor neuroepitelial disembrioplastico (DNET).
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