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Menino de 10 meses, desenvolvimento normal até o inicio do quadro atual, quando aos oito
meses apresentou crise convulsiva febril com duragéo de 25 minutos e apenas interrompida
com benzodiazepinicos EV ao chegar ao Pronto Atendimento. Apés 24 horas de
observacdo e EEG normal, recebeu alta com orientagcbes gerais e recomendacédo de
procurar neuropediatra. Aos nove meses apresentou episodio semelhante, para, dias
depois, iniciar crises afebris de semiologia mista, com variagcdo do nivel de consciéncia,
mioclonias, auséncias atipicas, crises parciais complexas e hemiconvulsdo em dimidio
direito. Nos meses subsequentes, apesar do tratamento com fenobarbital 5 mg/kg/dia,
carbamazepina 30 mg/kg/dia e clobazam, 10 mg/dia, o quadro persistiu e ocorreu regressao
de desenvolvimento psicomotor. HPP sem alteracdes, salvo por episédios de sensibilidade
excessiva aos banhos quentes, apds os quais “desmaiava” e sempre dormia muito. Nega

HF para convulsées.

Com base nesses dados, responda as questdes a sequir:

a) Indique a hipétese diagnostica e justifique. (8,0 pontos)

b) Cite 04 (quatro) outras sindromes epilépticas que cursam com regressdo do
desenvolvimento na infancia. (4.0 pontos)
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c) Indique os exames complementares necessarios para confirmar o diagnéstico e
descreva o resultado esperado em cada um deles. (4.0 pontos)

d) Cite o medicamento indicado especialmente para o tratamento dessa doenga e 0s que
sao contraindicados. (4,0 pontos)

02]

Menino de quatro anos de idade, previamente higido, queixa-se de dor nas pernas e nas
costas, de inicio subito e, em 72 horas, o quadro clinico evolui com dor abdominal e
fragueza em membros inferiores com recusa em caminhar. Ao exame, encontra-se afebril,
com frequéncia cardiaca e respiratdria normais para a idade. Abdome flacido, sem megalias
e indolor a palpacdo. Pares cranianos sem alteracdes. Reducdo simétrica de forca em
membros inferiores grau 3/5, arreflexia profunda em aquileus e patelares e reducédo de
amplitude de reflexos em membros superiores. Cutaneo plantar indiferente.

Com base nesses dados, responda as questdes a seguir:

a) Indigue a hipotese diagndstica. (5.0 pontos)

b) Cite 02 (dois) diagnosticos diferenciais com localizacdo medular e 02 (dois) com
localizag&o muscular para esse caso. (5,0 pontos)

PEDIATRIA/NEUROLOGIA
2



e

X

/)
%
-

Wy,

UERJ & .
Concurso *.%s° Pablico

c) Indigue os exames complementares necessarios para confirmar o diagnostico e os
possiveis achados encontrados neles. (5,0 pontos)

d) Cite as medidas terapéuticas para a fase aguda. (5.0 pontos)

03]

Menina de 12 anos de idade é trazida para avaliacdo de desinteresse nos estudos e
hipersonoléncia. A méae relata que a menina sempre foi dorminhoca, mas que atualmente
dorme demais e ja pensou que estivesse gravida ou deprimida, pois tem sido cada vez mais
dificil desperta-la para ir a escola. Por vezes, dorme na sala de aula ou tem sonhos que se
misturam as aulas, bem como no meio de conversas e filmes. Ja adormeceu durante o
almoco. Descreve também uma situacao desconcertante, na qual, durante um churrasco, ao
rir de uma piada, caiu totalmente “desmontada” e sofreu escoriagdes na frente das pessoas.
Isso faz com que esteja se afastando de situacdes sociais. A noite, por outro lado, néo
dorme bem e acorda muitas vezes. Exame fisico inalterado, salvo por ter adormecido
enquanto a méae relatava a anamnese e ter sonhado que estava na sala de aula.

Com base nesses dados, responda as questdes a sequir:

a) Indigue a hipotese diagnostica e justifique. (5.0 pontos)
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b) Cite 03 (trés) diagnoésticos que cursem com hipersonia nessa faixa etaria. (5.0 pontos)

c) Indique 03 (trés) exames complementares necessarios para confirmar o diagnéstico e os
possiveis achados encontrados neles. (5,0 pontos)

d) Cite os medicamentos utilizados no tratamento dessa condi¢ao. (5,0 pontos)

04|

Menina de oito anos de idade é trazida para avaliacdo por apresentar “lentiddo para
comecar 0s movimentos” e por ser muito musculosa, parecendo frequentar arduamente a
musculacdo. Ao ar livre, recusa ficar de biquini, pois chama a atencéo de todos com seu
aspecto. A mae refere que a menina sempre teve essas caracteristicas. Nao apresenta
atraso motor, sobe e desce escadas sem dificuldade ou fragueza e pode andar longas
distancias, porém é mais dificil comecar o movimento apdés um periodo de repouso
prolongado, pois 0s pés e as maos se “entortam”, 0 que se normaliza ap6s algum tempo em
movimento. Ndo h& episodios de paralisias. HPP sem alteracbes. HF pai é bastante
musculoso, mesmo sem frequentar academia, e descreve algumas contracdes involuntarias
dos musculos ao iniciar o0s movimentos. Ao exame: crianga cooperativa e bem humorada.
Aspecto herculeo, com evidéncia dos grupos musculares de bracos, pernas e abdome.
Miotonia n&o dolorosa ao iniciar o movimento e que desaparece com 0 aquecimento. Forca
(4/5) e reflexos normais. Miotonia ao fechamento ocular forcado, que melhora apés

algumas contragoes.

Com base nesses dados, responda as questdes a sequir:
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a) Indique a hipodtese diagnostica. (5,0 pontos)

b) Cite outras 04 (quatro) doencas que cursam com fendmenos mioténicos na infancia.
(5.0 pontos)

¢) Indigue a estrutura celular responsavel pelos sintomas musculares. (5.0 pontos)

d) Cite 02 (duas) medicacdes indicadas para o manejo da miotomia nessa paciente.
(5.0 pontos)

05|

Menina de seis anos de idade, com dois episodios de crise convulsiva afebril ha um més,
breves e generalizadas, foi trazida para consulta pelo pai. As crises foram medicadas pelo
neurocirurgido da emergéncia, com valproato 20 mg/kg/dia ap6s o segundo episodio e a
crianca encaminhada para atendimento neuropediatrico. HPP: atraso de desenvolvimento
motor no primeiro ano, atribuido a hipotonia. A mae é falecida ha um ano por tumor renal
aos 32 anos de idade. Existem pessoas com epilepsia no ramo materno da familia. Ao
exame, apresenta-se cooperativa, entendendo as solicitacbes, com aparente déficit
cognitivo. Face com lesbes dermatologicas de aspecto acneico sobre o nariz e as
bochechas tratadas com “creme de hidratacdo”. LesGes hipocrémicas em forma de folha no
pescoco, tronco, dorso e pernas, de tamanhos variados. Forca, tdnus e reflexos sem
alteracoes.

Com base nesses dados, responda as questdes a sequir:
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a) Indigue a hipotese diagnostica para a doenca de base. (3,0 pontos)

b) Cite os exames complementares e avaliagbes necessarios para confirmar o diagnostico
e fazer o acompanhamento da doencga de base. (8,0 pontos)

c) Cite 05 (cinco) achados de neuroimagem tipicos desse diagnostico. (4,5 pontos)

d) A Tomografia Computadorizada de Toérax na vida adulta, para esse caso, visa ao
rastreamento de qual condic&o clinica? (4.5 pontos)
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