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¢) Oznaczenie odpowiedzi nastgpuje przez zamazanie olowkiem 2B lub 3B calej powierzchni
prostokata wybranej przez Ciebie odpowiedzi. Pamigtaj, ze od poprawnosci zamazania pola w duze]
mierze zalezy poprawno$¢ odczytu podanej przez Ciebie odpowiedzi. Przyktady poprawnego
zamazywania pola mozesz zobaczy¢ powyzej.

d) Proponujemy, aby w czasie rozwigzywania testu najpierw zaznacza¢ odpowiedz delikatng kropkg. Gdy
przekonasz si¢, ze dobrze wybratas/es, zakreslisz silnie cate pole. Jezeli cheesz zmiemi¢ odpowiedz,
wymaz gumkg owe wczesniejsze zaznaczenie 1 wprowadz nowa, zgodng ze swojg wiedzg, wlasciwg
odpowiedz. Gdy upewnisz sig, ze karte z odpowiedziami wypehila$/e$ poprawnie, zamaz starannie
prostokaty.

Niedopuszczalne jest zniszczenie karty, jej uszkodzenie (zalamanie, zagiecie) zarysowanie brzegu
karty, gdyz moze to by¢ przyczyna zlego jej odezytu.

e) Wybilera) zawsze tylko jedna odpowiedz. Zakresleme wigce] niz jedne] odpowiedzl powoduje jej
niezaliczenie.

f) Na caly egzamin masz 2 godziny 40 minut. Jezeli nie bedziesz traci¢ czasu na prézno, na pewno
zdazysz odpowiedziec.

g) Jezeli ukonczysz rozwigzywanie zadan wcezesniej, mozesz oddac karte odpowiedzi Przewodniczgcemu
Komisji 1 opuscic sale. Wraz =z karta odpowiedzi zwracasz rowniez broszurke
z zadaniami, ktora jest drukiem scistego zarachowama.

h) Porozumiewanie si¢ z sgsiadami oraz korzystanie z jakichkolwiek materiatéw pomocniczych pocigga
za sobg dyskwalifikacje 1 ocen¢ niedostateczng z egzaminu.

Twoj zestaw zadan testowych zostal oznaczony jako WERSJA 1. W zwiazku z tym przypominamy Ci, ze
Two) numer karty winien by¢ nieparzysty. Dla potwierdzenia tego, ze rozwigzujesz wersj¢ | w wierszu 7
ornej czesci karty zakre$lono pole z eyfra 1. Prawidlowe zaznaczenie widaé na rysunku nizej
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Nr 1. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczace encefalopatii niedotlenieniowo-
niedokrwiennej (ENN):

1) uszkodzenie o charakterze niedotlenieniowo-niedokrwiennym przebiega
jednofazowo | jest zwigzane z deficytem ATP w obrebie komaorek
mozgowia,;

2) hipotermia zastosowana najp6zniej do 6. godz. zycia hamuje uwalnianie
kaspaz i tym samym apoptoze neuronow;

3) selektywne ochtadzanie gtowy lub catego ciata jest obecnie jedyng
metoda, ktéra moze zmniejszy¢ stopien poniedotlenieniowego
uszkodzenia mézgu nawet 0 50%;

4) w trakcie uszkodzenia o charakterze niedotlenieniowo-niedokrwiennym
dochodzi do ucieczki jonow Ca z komorki — skutkiem tego jest
zahamowanie syntezy biatek;

5) w tracie uszkodzenia o charakterze niedotlenieniowo-niedokrwiennym
dochodzi do kwasicy tkankowe;.

Prawidtowa odpowiedz to:

A.1.234. B. 2,3,5. C.1,24,5. D. 3,5. E. 1,3.

Nr 2. Wskaz fatlszywe stwierdzenia dotyczgce niepetnosprawnosci
intelektualnej (NI):

1) osoby z NI w stopniu lekkim funkcjonujg w wieku dorostym na poziomie
wieku umystowego dziecka od 12 do mniej niz 15 lat;

2) osoby z NI w stopniu umiarkowanym funkcjonujg w wieku dorostym
na poziomie wieku umystowego dziecka od 6 do mniej niz 9 lat;

3) osoby z NI w stopniu lekkim w zakresie obstugi osobistej moga
funkcjonowac na poziomie wtasciwym dla wieku;

4) osoby z NI w stopniu znacznym (przyblizona wartosc ilorazu inteligencii
to 35-49) w wieku dorostym funkcjonujg na poziomie wieku umystowego
dziecka od 3 do mniej niz 6 lat;

5) dziecko z zespotem Downa ma oprocz NI opdzniony rozwdj motoryki
duzej z powodu hipotonii i wiotko$ci wiezadtowe;.

Prawidtowa odpowiedz to:
A. 1,3,5. B. 3,4. C. 1,2,3. D. 1,4. E. 3,5.

Nr 3. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce odruchu tonicznego szyjnego
asymetrycznego:

1) mozna go wywotac u noworodkow i wczesniakow;

2) jego wplyw na postawe utrzymuje sie do 6. m.z.;

3) zwrot gtowy do boku powoduje wyprost konczyn po stronie twarzowej

| zgiecie po stronie potylicznej;

4) po stronie twarzowe| nastepuje wydtuzenie tutowia;

5) miednica po stronie twarzowej jest lekko obnizona.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 2,3. B. 3,4. C.1,23. D.3,45.  E.wszystkie wymier*‘e"e“ n:
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Nr 4. Wskaz falszywe stwierdzenie/a:
1) rozwoj funkcji stuchowych rozpoczyna sie w okresie prenatalnym;
2) W rozwoju mowy, niezaleznie od cech specyficznych jezyka, wyrdznia sie
faze przedjezykowa, czyli okres melodii, ktéry trwa do konca 1. r.z.;
3) hipotrofia asymetryczna polega na tym, ze jedna potowa ciata jest
eutroficzna, a druga hipotroficzna;
4) u niektorych zdrowych dzieci ruchy stereotypowe wystepujg jako
przejsciowy element zachowania ruchowego i mijajg z wiekiem;
5) dzieci z rodzin niestyszgcych | niemowigcych bedg przyswajaty jezyk
migowy jako pierwszy.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. tylko 3. B. 2,3,5. C.1,45. D. 3,5. E.1,3.

Nr 5. Wskaz prawdziwe stwierdzenia:

1) w przypadku deficytu tetrahydrobiopteryny (BH4) dochodzi do zaburzen
syntezy tylko dopaminy i serotoniny;

2) w deficycie tetrahydrobiopteryny (BH4) dochodzi do zaburzen syntezy
dopaminy, serotoniny, noradrenaliny i melatoniny;

3) w przypadku deficytu hydroksylazy tyrozynowej dochodzi do zaburzen
syntezy tylko serotoniny;

4) w przypadku deficytu dekarboksylazy aminokwasow aromatycznych
dochodzi do zaburzen syntezy dopaminy, serotoniny, noradrenaliny |
melatoniny;

5) w przypadku deficytu reduktazy sepiapterynowej stezenie fenyloalaniny w
badaniu przesiewowym noworodkow jest zwiekszone.

Prawidtowa odpowiedz to:

A.24,5. B. 2,3,4. C.1,3,4,5. D.24. E. 1,4,5.

Nr 6. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce dehydrogenazy semialdehydu
bursztynowego (SSADR):

A. w deficycie SSADH w ptynach ustrojowych oprocz GABA gromadzi sie kwas y-
hydroksymastowy.

B. w deficycie SSADH w rezonansie magnetycznym mozgu w obrazach T2-
zaleznych opisywane sg zazwyczaj symetryczne zmiany w gatkach bladych.

C. u dzieci z deficytem SSADH we wczesnym okresie rozwoju stwierdza sie
hipotonie, ostabione odruchy gtebokie, ataksje o niewielkim nasileniu
| opozZnienie rozwoju psychoruchowego.

D. u ok. 50% chorych wystepuja napady padaczkowe, zazwyczaj toniczno-
kloniczne i nietypowe napady nieswiadomosci.

E. dzieci z deficytem SSADH umierajg zazwyczaj w ciggu pierwszych 2 lat
PO urodzeniu.
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Nr 7. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczace zespotow z niepetnosprawnoscia
intelektualna:

A. w mikrodelecji regionu 22q11.2 obserwuje sie hipoplazje lub brak przytarczyc
(skutkujgce hipokalcemig), niedoczynnosc tarczycy i hipoplazje grasicy.

B. dla zespotu Smith-Magenis charakterystyczne sg zaburzenia zachowania i snu
wtorne do zaburzen wydzielania melatoniny.

C. dla zespotu duplikacji Xg28 charakterystyczne sg wyrazna hipotonia od okresu
niemowlecego, problemy ze ssaniem i potykaniem, brak mowy | wystepowanie
zagrazajgcych zyciu infekcii.

D. dla zespotu Angelmana charakterystyczne sg znaczne opoznienie rozwoju
psychoruchowego, nadmierna ruchliwosc, chod ataktyczny, szybkie, zrywne
ruchy konczyn, czesty ptacz i nastroje depresyjne.

E. dla zespotu Pradera-Williego w okresie niemowlectwa charakterystyczne sg
wiotkos¢, staby ptacz, bezruch, stabe odruchy pomimo centralnego
pochodzenia hipotonii | stabe ssanie; w wieku >4 |at dziecko przejawia
nadmierny apetyt, ktérego skutkiem jest otytosc.

Nr 8. Eliglustat jest stosowany w leczeniu:

A. choroby Fabry’'ego.

B. choroby Gauchera typu I.

C. choroby Gauchera typu lll.

D. choroby Wilsona.

E. wczesnodzieciecej postaci cystynozy nefropatyczne;.

Nr 9. Leczenie uzupetniajgce L-karnityng w ramach programu lekowego
stosowane jest w chorobach metabolicznych genetycznie uwarunkowanych,
z wyjatkiem:

A. acydurii glutarowej |.

B. acydurii glutarowej Il.

C. acydurii propionowej.

D. zaburzen spalania diugotanncuchowych kwasow ttuszczowych.

E. pierwotnego deficytu karnityny.

Nr 10. Stezenie globotriaozylosfingozyny (lyso-Gb3) w surowicy krwi jest
biomarkerem:

A. choroby Pompego. D. choroby Fabry’'ego.
B. choroby Gauchera. E. mukopolisacharydozy typu Il.
C. choroby Hurler.

Nr 11. Wskaz wrodzong wade metabolizmu, w ktorej nie wystepuje
rabdomioliza:

A. glikogenoza typu V.
B. deficyt dehydrogenazy sredniotancuchowych kwasow ttuszczowych (MCAD).
C. deficyt palmitoilotransferazy karnitynowej |l.
D. mutacja genu oksydazy cytochromu C.

E. deficyt B-galaktozydazy.
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Nr 12. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczgce zespotu Bartha:

A. nalezy do zaburzen metabolizmu energetycznego mitochondriow.

B. przyczyna choroby jest deficyt tafazyny.

C. jest dziedziczony autosomalnie recesywnie.

D. do obrazu klinicznego zespotu nalezg kardiomiopatia, opdznienie wzrastania,
miopatia | neutropenia.

E. w profilu kwasow organicznych w moczu badanym metodg GC/MS
stwierdza sie acydurie 3-metyloglutakonows.

Nr 13. Napadowe zaburzenia ruchowe o charakterze dystonii nasilajgce sie
podczas zmeczenia, stresu i niedoboru snu, kryzy oczno-zakretowe oraz
zaburzenia termoregulacjl wystepuja w:

A. deficycie biotynidazy.

B. deficycie dekarboksylazy aromatycznych L-aminokwasow.
C. deficycie kompleksu dehydrogenazy pirogronianowej.

D. acydurii glutarowej |.

E. zespole Lescha-Nyhana.

Nr 14. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczace hipertermii ztosliwej:

A. jest dziedziczona autosomalnie dominujgco.

B. jest zwigzana z mutacjg w genie RyR1.

C. gen RyR 1 koduje receptor rianodynowy miesni szkieletowych, ktéry peni
funkcje kanatu sodowego.

D. oznaczenie stezenia kinazy kreatynowej w surowicy krwi jest ztotym
standardem w diagnostyce choroby.

E. statyny nalezg do czynnikow prowokujgcych rabdomiolize.

Nr 15. Porazenie okoruchowe po stronie uszkodzenia, ataksja, drzenie
zamiarowe, choreoatetoza i niedowtad potowiczy po stronie przeciwnej
do uszkodzenia wystepujg w zespole:

A. Wallenberga.

B. Foville’a.

C. Millarda-Gublera.
D. Webera.

E. Benedicta.

Nr 16. Ktéry z objawdéw nie nalezy do zespotu oponowego?

A. objaw Jacksona.

B. objaw Kerniga.

C. objaw Brudzinskiego.

D. objaw karkowo-mydriatyczny Flataua.
E. objaw karkowo-paluchowy Hermana.
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Nr 17. W zespole wzmozonego ci$nienia wewngtrzczaszkowego nie wystepuje:

A. obrzek tarcz nerwow wzrokowych.
B. bradykardia.

C. objaw Spurlinga.

D. objaw Cushinga.

E. objaw Brunsa.

Nr 18. Do oceny skutecznosci leczenia stwardnienia rozsianego (SM)
wprowadzono pojecie no evidence of disease acivity (NEDA), czyli brak oznak
aktywnosci choroby. Wskaz parametr kliniczny, ktory nie stuzy do potwierdzenia
rozpoznania NEDA:

1) ocena progresji zaburzen funkcji poznawczych;

2) ocena wystepowania rzutow choroby;
) ocena progresji niepetnosprawnosci;
) ocena dynamiki zmian w obrazowaniu MR;
) ocena wystepowania objawow niepozgdanych podczas stosowania lekow

immunomodulujgcych;

6) ocena stanu emocjonalnego chorego.

Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,2,3. B. 1,4,6. C.1,5,6. D. 2,3,6. E. 1,3,6.

Nr 19. Wskaz leki, ktérych nie nalezy stosowaé w leczeniu choréb ze spektrum
NMO (zapalenie rdzenia i nerwow wzrokowych, tj. NMOSD):

1) preparaty INFb1;

2) fingolimod;

3) natalizumab;

4) rytuksymab;

5) azatiopryna.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,2,5. B. 1,2,3. C. 23,5 D. 1,45. E.2,4)5.

Nr 20. Najczestszg przyczynag wystepowania wczesnej encefalopatii
mioklonicznej sg wrodzone defekty metabolizmu. Wskaz semiologie napadow
padaczkowych w tej encefalopatii:

1) wedrujgce ogniskowe mioklonie;

2) napady toniczne;

3) napady toniczno-kloniczne;

4) napady nieswiadomosci, tzw. atypowe;

5) napady ogniskowe o charakterze gtownie zwrotu gatek ocznych, objawow

autonomicznych lub ogniskowych klonii.

Prawidiowa odpowiedz to:

A.1,23. B.1,2,5. L 1,38 D. 1,2,5. E. 2,4,5.

e
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Nr 21. Wskaz leki przeciwpadaczkowe, ktére nie sa metabolizowane w watrobie:
) etosuksymid;
) gabapentyna;
) wigabatryna;
) lewetyracetam:;
) Klobazam;
6) lakozamid;

/) perampanel.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,23 B.2,3,4. C.2,5,6. D. 3,4,5. E. 5,6,7.

Nr 22. Padaczka z mioklonicznymi napadami nieswiadomosci (epilepsy with
myoclonic absences — EMA) charakteryzuje sie wystepowaniem wielokrotnie
w ciggu dnia mioklonicznych napadow nieswiadomosci. U wiekszosci dzieci moga
tez wystgpic:

1) napady uogdlnione toniczno-kloniczne;

2) napady atoniczne;

3) napady nieswiadomosci;

4) napady atypowe nieswiadomosci;

5) napady ogniskowe;

6) napady toniczne.
Prawidlowa odpowiedz to:

A. 3,4,5,6. B.1,2,34. C.1,24,5. D. 2,3,5,6. E. 1,4,5,6.

Nr 23. Najczesciej wystepujgcym objawem zespotu nadwrazliwosci na leki sg
zmiany skorne (od tagodnej pokrzywki do zmian plamkowo-pecherzykowych
| Stevensa-Johnsona oraz toksycznej nekrolizy naskérka). Wskaz leki
przeciwpadaczkowe, kiore nie wywotujg zmian skérnych:
1) benzodiapzepiny;
2) karbamazepina;
3) felbamat;
4) fenobarbital;
5) pregabalina;
6) rufinamid;
/) wigabatryna;
8) zonisamid.
Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,2,5,6. B. 2,3,5,8. C.1,5,7,8. D. 3,4,5,7. E. 1,3,6,7.
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Nr 24. Wskaz cechy charakterystyczne padaczki z zaskoczenia, w ktorej napady
sg reakcjg na nagty bodziec:

1) wystepuje u chorych ze znacznymi zmianami mozgowia;

2) najczescie] wystepujg napady toniczno-miokloniczne, rzadziej ogniskowe

0 ztozonej symptomatologii, miokloniczne lub atoniczne;

3) najczestszym bodzcem wywotujgcym jest bodziec wzrokowy;

4) najczestszym bodzcem sg bodzce stuchowe | dotykowe;

5) napady pojawiajg sie po 16. r.z.
Prawidlowa odpowiedz to:

A.1,23. B.1,2,4 C. 4,5,6. D. 2,3,5. E. 3,4,6.

Nr 25. Obrecz (cingulum), ktéra przebiega tukowato w zakrecie obreczy
na powierzchni przysrodkowej potkul, zespala ptat czotowy z:

A. ptatem potylicznym. D. ptatem skroniowym i ciemieniowym.
B. ptatem potylicznym i skroniowym.  E. ptatem skroniowym.
C. ptatem ciemieniowym.

Nr 26. Szyszynka (corpus pineale) — gruczot wydzielania dokrewnego — jest
niewielkg stozkowatg strukturg potozona:

A. na blaszce pokrywy miedzy wzgorkami gornymi tej blaszki.
B. pod blaszkg pokrywy miedzy wzgorkami dolnymi tej blaszki.
C. na blaszce pokrywy pod wzgorkami gornymi tej blaszki.

D. pod blaszkg pokrywy nad wzgdrkami dolnymi tej blaszki.

E. Zadna odpowiedz nie jest prawidtowa.

Nr 27. Wedtug wytycznych Narodowego Programu Leczenia Stwardnienia
Rozsianego w leczeniu stwardnienia rozsianego u dzieci i mtodziezy stosowane
sg leki pierwszej i drugiej linii. Lekami drugie] linii sg natalizumab i fingolimod.
Od ktdérego roku zycia mozna je zastosowac¢ w ramach Programu:

A.od 10.r.z.

B. od 12. rz.

C. od 16. r.z.

D. zgodnie z charakterystykg produktow leczniczych.
E. nie ma ograniczen wiekowych.

Nr 28. Do oceny stanu $wiadomosci dziecka stosowana jest skala Glasgow
(Glasgow Coma Scale — GCS) w wersji pediatrycznej. Wskaz prawdziwe
stwierdzenie dotyczgce GCS:

A. maksymalna tgczna liczba punktdw, ktérg moze uzyskac oceniany pacjent, to 10,
a za najlepszg odpowiedz ruchowg moze uzyskac¢ maksymalnie 2 pki.

B. minimalna tgczna liczba punktéw, ktérg moze uzyskac oceniany pacjent, to 3.

C. najlepsza odpowiedz stowna pozwala przyznac¢ pacjentowi 2 pkt, a maksymalna
tgczna liczba punktow to 10.

D. pacjent z lekkim urazem gtowy uzyska 8—10 pkt.

E. pacjent nieotwierajacy oczu podczas badania otrzymuje za te probe 0 pkt.
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Nr 29. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace dzieciecego udaru
niedokrwiennego mézgu (paediatric arterial ischemic stroke - PAIS) zgodnie
z aktualnie obowigzujgca definicja:

1) rozpoznanie to mozna postawic jesli udar niedokrwienny wystapi u
dziecka w wieku od 29. d.z. do ukonczenia 18. r.z.:

2) rozpoznanie to mozna postawic jesli udar niedokrwienny wystgpi u
dziecka od urodzenia do ukonczenia 17. r.z.;

3) rozpoznanie to mozna postawic jesli w badaniach obrazowych obecne sg
zmiany poniedokrwienne;

4) rozpoznanie to mozna postawic jesli klinicznie dziecko prezentuje nagty
deficyt neurologiczny, a zmiany niedokrwienne w badaniach
neuroobrazowych odpowiadajg objawom klinicznym;

5) definicja udaru dzieciecego nie wskazuje na koniecznos¢ wykonywania
badan neuroobrazowych.

Prawidtowa odpowiedz to:

A.1.3. B. 2,4. C.14. D. 2,5. E. 2,3.

Nr 30. Czynniki ryzyka udaru dzieciecego sg rézne, u jednego pacjenta moze
wystgpic kilka czynnikow predysponujgcych do niedokrwienia mozgu, czesc z nich
to czynniki nie podlegajgce modyfikacji. Najczesciej wystepujacym czynnikiem
ryzyka tetniczego udaru niedokrwiennego mozgu u dzieci jest:

A. miazdzyca.

B. niedokrwistosc sierpowatokomaorkowa (sickle cell disease — SCD)

C. hyperhomocysteinemia w wyniku mutacji w genie reduktazy
metylenotetrahydrofolianowej (THFR C667T).

D. wrodzona wada serca, szczegolnie ASDII (atrial septal defect — ASD).

E. dziecieca ogniskowa arteriopatia naczyn moézgowych (focal cerebral
arteriopathy of childhood — FCA).

Nr 31. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace ,cichego udaru” (silent cerebral

ischemia — SCI):

A. rozpoznaje sie jesli ostre niedokrwienie moézgu dokonuje sie u dziecka podczas
snu.

B. rozpoznaje sie jesli ostre niedokrwienie mozgu wystepuje u dziecka w
przebiegu choroby moyamoya.

C. rozpoznaje sie jesli ostre niedokrwienie moézgu wystepuje w przebiegu
niedokrwistosci sierpowatokomorkowej 1 przebiega bez objawow klinicznych.

D. rozpoznaje sie jesli w badaniach neuroobrazowych wystepujg ,nowe” zmiany
niedokrwienne, niedajgce objawow klinicznych, pojawiajgce sie po urazach
czaszkowo-moézgowych.

E. Zadne z wymienionych.
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Nr 32. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce skutkdéw udaru dzieciecego:

A. trwate deficyty neurologiczne dotyczg ok. 10% dzieci po przebyciu udaru
mozgu.

B. padaczka poudarowa wystepuje u 20% dzieci po udarze mozgu.

C. zaburzenia koncentracji uwagi to najczestszy skutek udaru dzieciecego,
dotyczacy prawie 90% dzieci po udarze mozgu.

D. zaburzenia motoryczne wynikajgce z niedowladow konczyn wystepujg
u ok. 5% dziecl po przebytym udarze mozgu.

E. cechg charakterystyczng zaburzen funkcjonowania w okresie szkolnym dzieci
po przebytym udarze moézgu jest dysleksja.

Nr 33. Mézgowe porazenie dzieciece (MPD) jest definiowane jako:

A. grupa trwatych zaburzen rozwoju ruchu i postawy wynikajacych
Z niepostepujgcego zaktocenia rozwoju mozgu u ptodu lub niemowlecia.
B. grupa trwatych 1 postepujgcych zaburzen ruchowych oraz mowy.
C. grupa trwatych i niepostepujgcych zaburzen rozwoju mowy oraz kontaktow
spotecznych.
D. grupa trwatych zaburzen rozwoju ruchu i postawy wynikajacych
Z postepujgcego zaktocenia rozwoju mozgu u ptodu lub niemowlecia.
E. Zadna z odpowiedzi nie jest prawdziwa.

Nr 34. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace diety ketogennej (DK):

A. nie moze byc¢ stosowana u dzieci z uposledzeniem umystowym.

B. u >50% dzieci leczonych DK wywotuje powazne dziatania niepozadane
zmuszajgce do zaprzestania terapii.

C. powinna by¢ rozwazana dopiero po wykorzystaniu wszystkich mozliwosci
farmakoterapii, poniewaz jest bardzo trudng metodg leczenia.

D. powinna by¢ rozwazana po niepowodzeniu dwoch kolejnych, prawidtowo
stosowanych schematéw farmakoterapii.

E. powoduje catkowite ustgpienie napadow tylko u 2% leczonych dzieci.

Nr 35. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce dzieci leczonych dietg
ketogenna:
1) przez catly czas leczenia nalezy codziennie rano kontrolowac stezenie
glukozy we krwi, aby wykry¢ mozliwa hipoglikemie;
2) zawsze nalezy stosowac suplementacje witamin i mineratow;
3) jesli nie obserwuje sie redukcji napadow powyzej 50% po 2 tygodniach
terapii, nalezy ja zakonczy¢;
4) biegunki to najczesciej wystepujgce zaburzenia ze strony przewodu
pokarmowego;
5) nie jest konieczne ograniczanie ilosci przyjmowanych ptynow.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 2.3. B. 1,5. C. 3.4. D. 4,5. E. 2,5.
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Nr 36. Rozpoznanie neuroboreliozy (NB) jest pewne, jesli:

A. wystepuje porazenie nerwu VIl u dziecka ugryzionego rok wczesniej przez
kleszcza.

B. u dziecka z bolami gtowy wystepujacymi od Kilku lat stwierdzono we krwi
obecnos¢ przeciwciat IgM przeciw Borrelia burgdorferi (Bb) w badaniu metoda
ELISA | Western blot, ptyn moézgowo-rdzeniowy jest prawidtowy.

C. u dziecka z porazeniem nerwu VIl w ptynie moézgowo-rdzeniowym stwierdzono
zmiany zapalne (pleocytoza limfocytarna) i obecnos¢ przeciwciat pBb (synteza
intratekalna), ale brak ugryzienia przez kleszcza w wywiadzie.

D. u dziecka wystepuje od 2 tygodni zte samopoczucie, bole gtowy, zmeczenie,
gorgczka, bole plecow — brak nieprawidtowowsci w badaniu neurologicznym,
bez zmian w ptynie mozgowo-rdzeniowym, ale przy dodatnim mianie
przeciwciat przeciw Bb w klasie 1gG we krwi w badaniu metodg ELISA |
Western blot; takie same wyniki uzyskano w badaniach wykonanych po 4
tygodniach.

E. u dziecka z limfocytarnym zapaleniem opon mozgowo-rdzeniowych jest dodatni
wynik badania przeciwciat przeciw Bb w klasie IgM metodg Western blot;
badania metodg ELISA nie wykonywano.

Nr 37. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce pdznej postaci
neurcboreliozy (NB):

1) bardzo czesto wystepuje u dzieci;

2) moze przebiegaé w postaci przewlektego zapalenia mézgu i rdzenia;

3) w diagnostyce wystarcza wykrycie przeciwciat przeciw Borrelia
burgdorferi (Bb) w Kklasie IgM w plynie mdzgowo-rdzeniowym w badaniu
metodg Western blot;

4) do potwierdzenia konieczne jest stwierdzenie zmian zapalnych w ptynie
mozgowo-rdzeniowym (pleocytoza limfocytarna, podwyzszone stezenie
biatka) | syntezy intratekalnej przeciwciat;

5) zawsze powinna by¢ brana pod uwage w réznicowaniu ze stwardnieniem

rozsianym.
Prawidtowa odpowiedz to:
A. 1,5. B. 2,4,5. C. 3,5. D. 1,3. E. 2,3.

Nr 38. Kryterium wytgczenia z procedury chtodzenia nie jest / nie sa:

A. ciezka koagulopatia.

B. wiek powyzej 4. godz. zycia.

C. urodzeniowa masa ciata <1800 g.

D. duze wady wrodzone, np. przepuklina przeponowa.

E. niedroznosc¢ odbytu, jesli nie mozna monitorowacé temperatury w przetyku.

Nr 39. Procedura chlodzenia w przebiegu leczenia encefalopatii
niedotlenieniowo-niedokrwiennej trwa:

A. 72 godz. B. 48 godz. C. 24 godz. D. 12 godz. E. 8 godz.
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Nr 40. Pieciostopniowa skala funkcjonalna stosowana u dzieci z MPD oparta
na stopniu nasilenia ograniczen funkcjonalnych w zakresie samodzielnej
lokomocji lub potrzeb z nig zwigzanych (takich jak pomoce ortotyczne do
chodzenia), to skala:

A. CHOP. B. RULM. C. GMFCS. D. CFCS. E. MACS.

Nr 41. Wskaz najwazniejsze zadania oceny klinicznej dziecka z mpd:

A. ocena funkcjonalna.

B. ocena chodu I lokomocji.

C. ocena zaburzen funkcjonalnych i strukturalnych.
D. prawdziwe sg odpowiedzi A i B.

E. prawdziwe sg odpowiedzi A, B i C.

Nr 42. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce stanu padaczkowego:
1) u prawie 50% pacjentoéw z padaczka wystepuje jednorazowy stan
padaczkowy, najczesciej w pierwszych latach po rozpoznaniu choroby;
2) nawrotowe stany padaczkowe najczesciej wystepujg u niemowlat;
3) niegorgczkowy stan padaczkowy jest zwigzany ze zmianami
strukturalnymi o typie MTS;
4) konsekwencje stanu padaczkowego w zakresie zaburzen kognitywnych
w wieku rozwojowym nie zostaty doktadnie poznane;
5) topiramat moze bycC skuteczny w lekoopornym stanie padaczkowym.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,3,5. B. 2,3,5. C.1,2.4. D. 2,3,4. E.2,4,5.

Nr 43. W ustalonym stanie padaczkowym lekami z wyboru sa:
1) diazepam; 2) fenobarbital; 3) fenytoina; 4) klonazepam; 5) kwas walproinowy.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,3,5. B. 2,3,5. C.1,2/4. D. 2,3,4. E.24,5.

Nr 44. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczace objawdw niepozgdanych
zwigzanych ze stosowaniem kannabidiolu (CBD):
1) najczesciej majg tagodny przebieg i sg dawkozalezne;
2) wiekszos$¢ objawow niepozgdanych wystepuje, gdy stosowane sg
dawki 5—-10 mg/kg m.c.;
3) klonazepam i kwas walproinowy (VPA) nasilajg neurotoksycznosc CBD;
4) szczegdlng ostroznosc¢ nalezy zachowac przy taczeniu klobazamu i CBD;
5) skojarzenie CBD z VPA sprzyja hipertransaminazemii.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,2,5. B. 2,3,4. C.1,4,5. D. 1,3,5. E. wszystkie wymienione.
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Nr 45. Nasilona sennos$é, ataksja, ostabienie funkcji kognitywnych i zmiana
zachowania potencjalnie najczesciej mogag wystepowac podczas skojarzonej
terapii:

A. lakozamidem i lewetiracetamem.

B. kwasem walproinowym i lewetiracetamem.

C. lakozamidem | topiramatem.

D. kannabidiolem | klobazamem.

E. rufinamidem i lakozamidem.

Nr 46. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczace zaburzen dystonicznych:
1) cechujg sie statym skrecajacym wzorcem;
2) mogg miec charakter drzeniowy;
3) zmniejszajg sie pod wptywem tzw. alleviating manoeuvrs;
4) mogg sie rozszerzac na inne grupy miesniowe, tzw. overflow;
5) mogg im towarzyszy¢ ruchy lustrzane.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 2.35. B.1.45. C.345. D.1,23. E. wszystkie wymienione.

Nr 47. Wskaz falszywe stwierdzenia dotyczace choroby zwyrodnieniowej uktadu
nerwowego z odktadaniem zelaza zwigzanej z deficytem kinazy pantotenianowej
(PKAN):

1) nalezy do postepujgcych mitochondriopatii z zajeciem gatki bladej;

2) jest zwigzana z niedoborem metabolitow cysteiny | pantetyny;

3) czesto obserwowany jest zanik nerwéw wzrokowych;

4) nie zajmuje struktur uktadu piramidowego;

5) towarzyszy jej zwyrodnienie barwnikowe siatkOwki.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.245. B.234. C.345. D. 1,2.3. E. wszystkie wymienione.

Nr 48. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce stanu wegetatywnego:
1) nalezy do jakosciowych zaburzen swiadomosci;
2) |est stanem ograniczonej Swiadomosci;
3) U pacjentow w stanie wegetatywnym stosuje sie antagonistow
receptora NMDA;
4) wyzszy stosunek fal wolnych w badaniu EEG jest pozytywnym
czynnikiem rokowniczym w stanie wegetatywnym;
5) skuteczna jest neurorehabilitacja z wykorzystaniem stymulacji
sensorycznej | muzykoterapil.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 2,3,5.
B. 1,3,4.
C.24,5.
D.1,24.
E. wszystkie wymienione.

e

Prawa
zastrzezone



neurologia - 16 - WERSJA I
dziecieca jesien 2022

Nr 49. Jednym z typowych objawéw choroby Menkesa jest nieprawidtowa
struktura wlosow (kinky hairs). Wskaz inne objawy charakterystyczne dla tej
choroby:

1) wzmozone napiecie miesniowe;

2) hipotermia;

3) tendencja do hipertermii;

4) ewolucja fenotypu padaczki od padaczki ogniskowe|, przez zespot Westa

do padaczki z napadami polimorficznymi;

5) obecnos¢ krwiakéw podtwardowkowych.

Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,3,5. B.24. C.24)5. D. 1,4,5. E. 1,2.

Nr 50. Wskaz mozliwe przyczyny rabdomiolizy:
1) uraz,;
2) hipertermia ztosliwa;
3) zaburzenia metabolizmu glikogenu;

4) zaburzenia procesu B-oksydacji kwasow ttuszczowych;

5) miopatie mitochondrialne.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1205. B. 1,2,4,5. C.45. D. 1.2 E. wszystkie wymienione.

Nr 51. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce limbicznego zapalenia moézgu:
) zmiany zapalne obejmujg tylko hipokamp i ciato migdatowate;

napady dystoniczno-ramienne sg charakterystyczne dla zapalenia mézgu
z przeciwciatami LGI1;
5) napady dystoniczno-ramienne sg charakterystyczne dla zapalenia mozgu
z przeciwciatami CASPR2.
Prawidtowa odpowiedz to:
A.1,2,3,4. B.1,2,3,5. C. 2,3,5. D. 2,3,4. E. 2,3.

Nr 52. Wskaz prawdziwe stwierdzenia i aktualne zalecenia dotyczgce uprawiania
sportu przez dzieci z padaczka:

1) dzieciom chorym na padaczke nalezy ograniczac¢ aktywnosc¢ fizyczna;

2) uprawianie sportu prowadzi do zwiekszenia czestosci napadow
padaczkowych;

3) U pacjentow z dobrze kontrolowanymi napadami padaczkowymi
uprawianie kontaktowych i niekontaktowych sportow nie zwieksza
czestosci wystepowania napadow padaczkowych;

4) pacjenci z padaczkg uprawiajgcy sport nie doznajg urazow czescie|
niz ludzie zdrowi;

5) uprawianie sportu nie ma istotnego wptywu na zmiane stezenia lekow
przeciwpadaczkowych w surowicy Krwi.

Prawidtowa odpowiedz to:
A. 1.2 B. 1,2,5. C. 3,5. D. 3,4,5. E.4,5.
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Nr 53. Do poradni neurologicznej zgtosili sie rodzice z 6-letnig dziewczynka

Z powodu zaburzen napadowych. W wywiadzie rodzinnym padaczka. Wywiad
ptodowo-okotoporodowy nieobcigzony, rozwoj psychoruchowy i umystowy

w granicach normy, choC w klasie zerokowej zaobserwowano trudnosc szkolne.
W 2.1 3. r.z. u dziecka wystgpity drgawki gorgczkowe proste. Od miesigca u
dziecka wystepujg epizody ,drzenia / szybkiego mrugania” powiek ze zwrotem
gatek ocznych ku gorze, z towarzyszacym zwrotem gtowy ku gorze i ku tytowi.
Takie epizody wystepujg kilkadziesiat razy w ciggu dnia. Kilka dni wczesniej
wystgpit napad toniczno-kloniczny. W badaniu neurologicznym: bez zespotu
neurologicznego. Dziewczynka nie jest leczona. W badaniu EEG w czuwaniu:
napadowa czynnosc¢ wysokonapieciowych zespotow iglicy i wieloiglicy—fal

0 czestotliwosci 3—6 Hz, fotowrazliwos¢ IV stopnia. Po zaciemnieniu
pomieszczenia zamknieciu oczu nie towarzyszyty zmiany w EEG. Wskaz zespot
padaczkowy, ktéry moze wystepowac u dziecka:

A. mtodziencza padaczka miokloniczna.

B. zespo6t Jeavonsa.

C. dziecieca padaczka z napadami nieswiadomosci.

D. mtodziencza padaczka z napadami nieSwiadomosci.

E. padaczka z mioklonicznymi napadami nieswiadomosci.

Nr 54. Wskaz fatszywe stwierdzenia dotyczace oceny neurorozwojowe;
niemowlecia:
1) odruch Galanta, czyli odruch skrécenia tutowia u dzieci z niedowtadem
potowiczym spastycznym, jest wyrazony stabiej po stronie niedowtadu;
2) odruch toniczny szyjny prostujgcy jest najbardziej aktywny w pierwszych
trzech miesigcach zycia zycia, po tym okresie stopniowo wygasa;
3) odruch toniczny szyjny symetryczny pojawia sie ok. 2—4 m.z. | ustepuje
PO 6. M.Z.;
4) odruch toniczny szyjny prostujgcy utrzymuje sie do 2. m.z.;
5) reakcja gotowosci do skoku pojawia sie ok. 6. m.z. | utrzymuje sie
do 2. r.z.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1.4,5. B. 1,2. C.2.3. D. 3,4. E. 4,5.

Nr 55. W 2021 r. Grupa Robocza ds. Nazewnictwa i Definicji Miedzynarodowej Ligi
Przeciwpadaczkowe] wprowadzita podziat zespotow padaczkowych na 4 grupy (w tym
na 3 grupy wiekowe oraz zespoty uogolnionych padaczek idiopatycznych). Ktore z
zespotow padaczkowych rozpoczynajgcych sie w okresie noworodkowym,
niemowlecym, do 2 roku zycia znalazly sie w grupie zespotdéw padaczkowych
samoograniczajgcych sie (self-limited epilepsy syndromes)?

1) rodzinna padaczka noworodkowo-niemowleca;

2) padaczka miokloniczno-atoniczna;

3) miokloniczna padaczka niemowleca;

4) padaczka genetyczna z drgawkami gorgczkowymi plus.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,3,4. B.1.2.3. C.1,3. D.24. E. wszystkie wymienione.
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Nr 56. Wskaz odruchy postawy, ktorych okres fizjologicznego wystepowania
przekracza 1. m.z.:
1) odruch skrzyzowanego wyprostu;

2) odruch skrocenia tutowia (Galanta);
3) odruch podparcia;
4) odruch toniczny btednikowy.

Prawidtowa odpowiedz to:
A. 2 3. B. 1,2,3. C.1,3. D. 3,4. E.1,4.

Nr 57. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce ataku migreny u dzieci wedtug
kryteriow Miedzynarodowej Klasyfikacji Bolow Gtowy ICHD-3:

A. bol glowy moze trwaé 2—72 godz.

B. bol ma tylko duze nasilenie.

C. bdl nie nasila sie przy aktywnosci fizycznej.
D. bdl jest ktujgcy, sciskajacy.

E. rzadko wystepuje foto- i fonofobia.

Nr 58. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce migreny z aura:

A. 10-20% przypadkow migreny to migrena z aura.

B. objaw aury rozwija sie powyzej 5 min.

C. objawem aury nigdy nie sg zaburzenia mowy i/lub jezyka.

D. objawem aury mogg byc¢ zaburzenia czucia.

E. leczenie farmakologiczne migreny obejmuje dorazne zwalczanie napadow oraz
leczenie zapobiegawcze.

Nr 59. Wskaz prawdziwe stwierdzenie/a dotyczace migreny:
1) obecnie migrene uwaza sie za chorobe uwarunkowang genetycznie,
dziedziczong poligenowo;
2) zaburzenia siatkdwki nie sg jednym z objawow aury;
3) rézne rodzaje objawow aury mogg wystepowac kolejno po sobie;
4) farmakologiczne leczenie zapobiegawcze w migrenie u dzieci zalezy
od liczby napaddéw migreny w miesigcu i ich ciezkosci;
5) w napadzie migreny u dzieci paracetamol stosuje sie
w dawce 10 mg/kg m.c.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,23. B. 1,3,4. C.34.,5. D. 2,3,5. E. tylko 1.

Nr 60. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczgce tikdw:

A. zwykle trwajg kilka sekund.

B. zwykle pojawiajg sie po 3. r.z.

C. z wiekiem zmieniajg swoj wzorzec.

D. majg staty wzorzec sekwencji ruchowe.

E. leczenie farmakologiczne jest nieskuteczne.
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Nr 61. Wskaz prawdziwe stwierdzenie/a dotyczace choroby moyamoya:

1) patogeneza choroby nie zostata dotychczas ustalona;

2) zapadalnosc | chorobowosc¢ w Europie jest dziesieciokrotnie wyzsza

niz w Japonii;

3) wystepowanie rodzinne tej choroby w Japonii dotyczy 7-12% przypadkow;

4) choroba prowadzi do czestych nawrotow udarow;

5) zmiany w chorobie dotyczg zwezenia tetnicy szyjnej zewnetrzne,;.
Prawidtowa odpowiedz to:
A. 1,2 B. 1,3,4. C.24,.5. D. 1,2,5. E. tylko 2.

Nr 62. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczace choroby Kawasaki:

A. wystepuje na catym swiecie, jednak najczesciej w Japonii.

B. w fazie ostrej stwierdza sie znaczne przekrwienie spojowek (charakterystyczny
objaw czerwonych oczu).

C. poczatek jest ostry, choroba zaczyna sie zwykle wysokg goraczka.

D. w fazie w podostrej obserwuje sie masywne, ptatowe ztuszczanie skory dtoni
| stop.

E. cechg charakterystyczng sg ogniskowe poszerzenia i zwezenia sSwiatta duzych
naczyn, opisywane jako ,sznur korali”.

Nr 63. W ktérej chorobie/zespole stwierdza sie w mikroskopie elektronowym
ziarnistosci osmofilne (ang. granular osmophilic material - GOM) przy btonie
podstawne|?

A. zespole MELAS. D. choroba Takayasu.
B. zespole CADASIL. E. chorobie Kawasaki.
C. chorobie Fabry'ego.

Nr 64. Objawem zespotu Ehlersa-Danlosa nie jest / nie s3a:

A. delikatna, jedwabista, rozciggliwa skora.
B. powstawanie bliznowcow po urazach.
C. wady wzroku (astygmatyzm).

D. grube, duze wargi.

E. szpotawos¢ stop.

Nr 65. Dyslalia to zaburzenie mowy polegajgce na:

. Opuszczaniu poszczegolnych gtosek lub zespotu gtosek | zastepowaniu ich
przez inne gtoski.

. Opuszczaniu poszczegolnych gtosek lub zespotu gtosek bez zastepowania ich
przez inne gtoski.

. Opuszczaniu poszczegolnych gtosek lub zespotu gtosek | zastepowaniu ich
przez inne gtoski bez zachowania ryimu i melodii.

. zaburzeniu tworzenia spotgtosek wargowych.

. zaburzeniu ptynnosci mowy.

mo O O P

e

Prawa
zastrzezone



neurologia - 20 - WERSJA I
dziecieca jesien 2022

Nr 66. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczace nerwu 1V (bloczkowego):

A. porazenie nerwu |V powoduje podwojne widzenie.

B. jadro ruchowe nerwu IV znajduje sie w srodmozgowiul.
C. unerwia migsien skosny gorny oka.

D. unerwia miesien prosty boczny oka.

E. przy porazeniu nerwu IV wystepuje lekki zez.

Nr 67. Wskaz tetnice, ktéra nie wechodzi w skitad kota tetniczego mozgu (kota

Willisa):
A. tetnica tgczgca przednia. D. tetnica tgczaca tylna.
B. tetnica przednia mozgu. E. tetnica tylna mozgu.

C. tetnica gérna mozdzku.

Nr 68. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce operacyjnego leczenia
padaczki:

A. przed kwalifikacjg do leczenia operacyjnego trzeba wyprobowac wszystkie leKi
przeciwpadaczkowe.

B. pacjent z padaczkg ogniskowg i ogniskowymi zmianami w EEG moze bycC
leczony chirurgiczne bez diagnostyki przedoperacyjne;.

C. prawidtowy obraz MRI jest przeciwskazaniem do operacyjnego leczenia
padaczki.

D. w wyniku zabiegu operacyjnego staba pamiecC zwykle nie pogarsza sie,
a nawet moze sie poprawic.

E. wynik ilorazu inteligencji ponizej 70 jest przeciwwskazaniem do zabiegu.

Nr 69. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce tagodnej rodzinnej padaczki
noworodkowey:

A. jest dziedziczona w sposéb autosomalny dominujacy.

B. najczescie] ma zwigzek z mutacjami genu GATOR]1. ‘

C. w ptynie mézgowo-rdzeniowym chorych stwierdza sie podwyzszone stezenie
biatka.

D. pierwsze napady wystepujg w pierwszej dobie zycia.

E. napady zwykle ustepujg ok. 3. r.z.

Nr 70. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczace prewencji padaczki
w stwardnieniu guzowatym (SG):

A. pierwsze miedzynarodowe, randomizowane, zaslepione badanie oceniajace
skutecznos¢ prewencyjnego leczenia padaczki w SG to VIRAP.

B. wg prospektywne| obserwacii, jesli nie jest prowadzone leczenie prewencyjne,
do 24. m.z. u 71% dzieci rozwing sie napady padaczkowe.

C. leczenie prewencyjne zmniejsza ryzyko wystgpienia padaczki lekoopornej.

D. rekomendacje europejskie z 2018 r. zalecaja wykonywanie badan EEG
co 4 tygodnie u dzieci w pierwszych 6 miesigcach zycia, co 6 tygodni u dzieci
w drugim poétroczu zycia oraz co 8 tygodni w drugim roku zycia.

E. w leczeniu prewencyjnym stosuje sie wigabatryne w dawce 100-
150 mg/kg m.c./d.
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Nr 71. Pierwszym lekiem zarejestrowanym przez FDA w leczeniu
nerwiakowtokniakoéw splotowatych w NF-1 jest:

A. sirolimus. D. rytuksymab.
B. ewerolimus. E. rysdyplam.
C. solumetynib.

Nr 72. Wskaz objaw, ktory jest wiekszym kryterium rozpoznawania stwardnienia
guzowatego:

1) plamy przebarwieniowe;

2) ubytki szkliwa zebow;

3) guzy angiomyolipoma nerek;

4) co najmniej trzy plamy odbarwieniowe;

5) torbiele kosci;

6) mnogie torbiele nerek;

/) skora szagrynowa;

8) wtdkniaki okotopaznokciowe.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1356. B.2357  C.2468  D.4578.  E.347.8.

Nr 73. Przeciwwskazaniem do leczenia dietg ketogenng padaczki nie jest:

A. deficyt karnityny.

B. wiek ponizej 12 miesigca zycia.

C. deficyt translokazy karnityny.

D. zaburzenie oksydaciji kwasow ttuszczowych.
E. deficyt karboksylazy pirogronianowe].

Nr 74. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace leczenia natalizumabem:

A. lek ten jest dopuszczony do leczenia stwardnienia rozsianego w Il linii
u dzieci >16. r.z.

. pierwsze podanie leku wymaga monitorowania pacjenta przy pomocy
kardiomonitora przez co najmniej 6 godz.

. monitorujac leczenie, nalezy wykonywac badanie neurologiczne z oceng EDSS
co 6 miesiecy. ‘

. badanie morfologii krwi | transaminaz w pierwszym roku leczenia nalezy
wykonywac co 6 miesie;cy

- U pacjentow z wyzszym ryzyklem PML nalezy rozwazycC wykonywanie
badan MRI czesciej niz co 12 miesiecy.

m O O W

Nr 75. U 13-letniej dziewczynki leczonej od 3 dni cefuroksymem z powodu stanu
podgorgczowego, porannego bolu gtowy i ropnego kataru, ostatnio wystgpity
wysoka gorgczka, wymioty | zawroty gtowy. Lekarz rodzinny stwierdzit dodatnie
objawy Brudzinskiego goérny i dolny oraz objaw Kerniga. Skierowat dziecko do
szpitala. Wskaz najbardziej prawdopodobne rozpoznanie:

A. posocznica meningokokowa.

B. zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych o etiologii Streptococcus pneumoniae.

C. neuroborelioza.

D. zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych o etiologii Mycobacterium tuberculosis.

E. zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych o etiologii Herpes simplex. .
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Nr 76. U 4-miesiecznego niemowlecia szczepionego zgodnie z obowigzujgcym
programem wystapity nagle gorgczka (40°C), zaburzenia swiadomosci | hipotonia,
a na skorze uda i na posladkach 3 ciemnoczerwone plamki o nieregularnym
ksztatcie, niebledngce pod wptywem ucisku. Oczekujgc na wyniki badan
diagnostycznych, nalezy zastosowac:

A. antybiotykoterapie z ampicyling i aminoglikozydem.

B. tylko leczenie objawowe.

C. tylko monitorowanie parametrow zyciowych i obserwacije.
D. antybiotykoterapie z cefotaksymem i wankomycyna.

E. plazmafereze lub wlewy z immunoglobulin.

Nr 77. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace aseptycznego zapalenia opon
mozgowo-rdzeniowych:

A. wystepuje u dzieci od 2. r.Z.

B. nie wystepujg zmiany w ptynie mozgowo-rdzeniowym.

C. moze by¢ wywotane przez wirusy, bakterie lub grzyby.

D. na ogdt wymaga leczenia biologicznego.

E. kluczowym badaniem diagnostycznym jest elektroencefalografia.

Nr 78. Po powrocie z trwajgcego 3 tygodnie obozu harcerskiego 10-letni chtopiec
rano podczas mycia zebow miat trudnosci z ptukaniem ust, a w lustrze zauwazyt
niesymetrycznosé usmiechu. Lekarz rodzinny stwierdzit porazenie obwodowe
nerwu twarzowego |V stopnia wg skali House'a-Brackmanna i skierowat dziecko
do szpitala. W ptynie moézgowo-rdzeniowym: pleocytoza 83 komorek/pul

(78% limfocytéw) i podwyzszone stezenie biatka — 51 mg/dl. Wskaz najbardziej
prawdopodobne rozpoznanie:

A. neuroborelioza.

B. opryszczkowe zapalenie mozgu.

C. ropne zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych.

D. pierwotny chtoniak mozgu.

E. zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych w przebiegu swinki.

Nr 79. Wskaz charakterystyczne objawy zespotu Gullaina-Barrégo:
1) symetryczny niedowtad wiotki konczyn dolnych;
2) zaburzenia swiadomosci;
3) zaburzenia mikcji;
4) narastajgce zaburzenia chodu;
5) narastajgce zaburzenia oddychania;
6) drgawki ogniskowe;
7) maksymalne nasilenie objawéw ok. 8 tygodnia choroby.
Prawidtowa odpowiedz to:
A.1,2,3,4. B. 1,3,4,5. C.34,5,7. D. 1,3,4,7. E. 1,2,6,7.
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Nr 80. Rodzice zgtosili sie do szpitala z 11-letnim chtopcem. Dziecko dotad
zdrowe, szczepione zgodnie z programem obowigzkowym, wrocito z obozu
sportowego, podczas ktorego wszyscy uczestnicy mieli biegunke. Od kilku dni
chiopiec potyka sie, skarzy na bdél konczyn i podbrzusza. Lekarz stwierdzit
niedowtad 1 zniesienie odruchow sciegnistych konczyn dolnych. W badaniu
ultrasonograficznym jamy brzusznej pecherz moczowy silnie wypetniony. \Wskaz
najbardziej prawdopodobne rozpoznanie:

A. przewlekta polineuropatia zapalno-demielinizacyjna.
B. zespot Millera Fishera.

C. zespdt Banwartha.

D. miastenia.

E. zespot Guillaina-Barrego.

Nr 81. W leczeniu zespotu Guillaina-Barrego rekomenduje sie:

A. steroidoterapie sekwencyjna.

B. antybiotykoterapie.

C. plazmafereze i/lub terapie immunoglobulinami nieswoistymi.
D. tylko terapie objawows.

E. leki przeciwwirusowe.

Nr 82. Immunoglobuliny nieswoiste w dawkach immunosupresyjnych stosuje sie

w leczeniu:
A. zespotu Kinsbourne'a. D. odkleszczowego zapalenia moézgu.
B. posocznicy meningokokowe. E. nekrotycznego zapalenia mozgu.

C. opryszczkowego zapalenia mozgu.

Nr 83. Zespot Dandy-Walkera jest zaliczany do zwigzanych z wodogtowiem
wrodzonych wad osrodkowego uktadu nerwowego. Wskaz objaw, ktory w tym
zespole nie wystepuje:

A. poszerzenie komor bocznych.

B. poszerzenie komory V.

C. niedorozwdj lub brak robaka mézdzku.

D. niedroznos¢ wodociggu Sylwiusza.

E. uniesienie namiotu moézdzku.

Nr 84. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczagce PANDAS:

A. zazwyczaj badanie MR mdzgowia nie wykazuje zmian lub uwidacznia
niewielkie zmiany hiperintensywne w obrazach T1-zaleznych w obrebie galki
blade;.

B. jest to zespot zwigzany z czestymi infekcjami paciorkowcowymi u dziec
po okresie pokwitania.

C. do objawdw nalezg m.in. zaburzenia ruchowe o charakterze tikow | ruchéw
plasawiczych.

D. rozpoznanie nalezy potwierdzi¢ odpowiednio wysokim mianem przeciwciat
anty-PNMA i anty-NMDA.

E. w przypadku rozpoznania PANDAS nalezy wdrozyc antybiotykoterapie zgodna
z wrazliwoscig szczepow bakterii; najczescie| stosowane sg aminoglikozy: ce
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Nr 85. Rodzice 8-letniego pacjenta zgtosili sie z nim do lekarza z powodu
narastajgcych od kilku lat zaburzen rownowagi. W badaniu przedmiotowym:
poszerzenie drobnych naczyn krwionosnych na skoérze twarzy i na spojowkach,

a takze liczne zmiany o charakterze plam café au lait. W badaniu neurologicznym:
cechy zespotu mézdzkowego, apraksja gatkoruchowa. Wskaz najbardziej
prawdopodobne rozpoznanie:

A. ataksja Friedreicha.

B. choroba Hartnupow.

C. niedobdr dehydrogenazy pirogronianowe;.
D. choroba Niemanna-Picka typu C.

E. zespot ataksja-teleangiektazja.

Nr 86. Wskaz prawdziwe stwierdzenie/a dotyczace ostrej ataksji mézdzkowe;:
1) jest schorzeniem uwarunkowanym genetycznie;
2) do obrazu klinicznego nalezg nagte, szybko narastajgce zaburzenia
chodu oraz oczoplgs;
3) wszystkie dzieci z ACA powinny by¢ diagnozowane w kierunku nerwiaka
zarodkowego wspotczulnego;
4) narastajgce objawy powodujg utrate mozliwosci samodzielnego
poruszania sie ok. 10. r.z. i Smierci zwykle ok. 25. r.z.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 3,4 B. tylko 2. C.1,4. D. 1,3. E. 2,3.4.

Nr 87. U noworodka urodzonego przedwczesnie drogami i sitami natury
w 34. tygodniu cigzy, z masg ciata 1970 g, Apgar 7-8, u ktérego w 1. d.z.
stwierdzono cholestaze, hepatosplenomegalie, matoptytkowos¢ | wylewy na dnie
oczu nalezy podejrzewac:

1) posocznice bakteryjna;

2) atrezje drog zotciowych;

3) uogodlnione zakazenie HSV2;

4) uogolnione zakazenie cytomegalowirusem;

5) wrodzong rozyczke.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,5. B.2,4. C. 2,3. D.14. E. 3,9.

Nr 88. Czaszka wiezowata powstaje w przypadku przedwczesnego zarosnigcia
SZWU:

A. czotowego. D. wiencowego.

B. strzatkowego. E. czolowego | wiencowego.

C. wegtowego.
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Nr 89. Ryzyko wystgpienia wieloogniskowe]j postepujgcej encefalopatii (PML)
rosnie wraz z:

. dawkg natalizumabu.

. wiekiem pacjenta.

. mianem przeciwciat przeciwko JCV.

. czasem stosowania interferonu Blub octanu glatirameru przed terapig
natalizumabem.

. prawdziwe sg odpowiedzi C i D.

m OO0OmP»

Nr 90. Kryterium pewnego rozpoznania autoimmunologicznego limbicznego
zapalenia mozgu nie jest / nie s3:

A. ostry poczatek objawow (<4 tygodni).

B. obustronne zmiany w MRI moézgu.

C. wykluczenie innych przyczyn choroby.

D. zmiany padaczkoksztattne lub zwolnienie w EEG.

E. pleocytoza w ptynie mézgowo-rdzeniowym.

Nr 91. W zapaleniu mdzgu z przeciwciatami anty-NMDAR nie wystepuje/a:

A. przewaga pfci zenskiej.

B. ostry lub podostry poczgtek.

C. zaburzenia mowy.

D. zaburzenia ruchowe.

E. cechy neuropatii nerwu wzrokowego.

Nr 92. Wedtug klasyfikacji ILAE do encefalopatii rozwojowych i padaczkowych
nalezy:

A. zespo6t Dravet.

B. niedobér CDKLS5.

C. zespodt niedoboru transportera glukozy typu.
D. miokloniczna padaczka niemowleca.

E. zespot Sturge’a—Webera.

Nr 93. Profilaktyczne leczenie przeciwpadaczkowe wigabatryng jest zalecane u:

A. niemowlat ze stwardnieniem guzowatym, u ktorych wykryto guzy serca.

B. noworodkow i niemowlat ze stwardnieniem guzowatym, u ktérych w EEG
stwierdzono zmiany padaczkowe, niezaleznie od tego, czy wystepujg u nich
napady kliniczne.

C. niemowlat i noworodkow ze stwardnieniem guzowatym, u ktorych
w badaniu MRI mdézgu stwierdzono guzy korowe.

D. niemowlagt ze stwardnieniem guzowatym i zespotem Sturge’a—Webera, u
ktorych stwierdzono zmiany padaczkowe w EEG.

E. prawdziwe sg odpowiedzi B i D.
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Nr 94. Dwutygodniowy noworodek zostat skierowany do neurologa z powodu
mnogich guzoéw serca. Wskaz prawidtowe postepowanie:

A. nalezy podejrzewac stwardnienie guzowate i wykonywac badanie EEG
co 4 tygodnie do konca 1. r.z.

B. nalezy rozpoznac stwardnienie guzowate i wigczyc¢ leczenie wigabatryna.

C. nalezy wykona¢ MRI gtowy w celu potwierdzenia rozpoznania.

D. nalezy wykonac¢ badanie genetyczne i jesli potwierdzi ono rozpoznanie
stwardnienia guzowatego, wtgczyc leczenie wigabatryng.

E. prawdziwe sg odpowiedzi A i C.

Nr 95. Wskaz nowotwory, na ktore chorzy na nerwiakowtdkniakowatosé typu 1
narazeni sg czesciej niz populacja ogolna:

A. ztosliwe guzy ostonek nerwow obwodowych, czerniaki skory, rak jajnika.

B. glejaki nerwu wzrokowego, rak ptaskonabtonkowy skéry, potworniaki.

C. ztosliwe guzy ostonek nerwéw obwodowych, rak piersi, guzy chromochtonne.
D. glejaki nerwu wzrokowego, rak ptuc, guz Wilmsa.

E. rak jasnokomaorkowy nerki, retinoblastoma, glejaki nerwow wzrokowych.

Nr 96. Wskazaniem do zastosowania immunoglobulin we wlewie dozylnym
w ramach programu lekowego NFZ B67 nie jest:

A. zapalenie mozgu z potwierdzonymi przeciwciatami anty-NMDAR.
B. stabilna wieloogniskowa neuropatia ruchowa.

C. miastenia rzekomoporazna z cechami niewydolnosci oddechowe;.
D. zespdt Guillaina-Barrégo z narastajgcymi zaburzeniami chodzenia.
E. zespot Eatona-Lamberta.

Nr 97. Leczenie rdzeniowego zaniku miesni preparatem onasemnogen
abeparwowek w ramach programu lekowego NFZ B102 wymaga spetnienia
wszystkich warunkow, za wyjatkiem:

A. rozpoznanie rdzeniowego zaniku miesni wynikajgcego z mutacji w genie SMN1.
B. wiek do 6. m.z.

C. zachowana zdolnos¢ samodzielnego potykania.

D. diagnoza genetyczna ustalona w wyniku badania przesiewowego noworodkow.
E. brak wentylacji inwazyjnej.

Nr 98. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce 3-dniowego noworodka,
u ktérego prenatalnie badaniem genetycznym stwierdzono delecje obu alleli genu
SMN1 i 2 kopie genu SMNZ:

A. u dziecka nalezy rozpozna¢ SMA typu 1 i natychmiast rozpocza¢ leczenie.

B. nalezy rozpozna¢ SMA, jednak terapie genowg mozna rozpoczgc
najwczesniej 4 tygodnie po podaniu szczepienia BCG.

C. nalezy rozpozna¢ SMA typu 1 i z powodu szczepienia BCG wigczyé
do leczenia rysdyplam lub nusinersen. ,

D. nalezy rozpozna¢ SMA i wigczy¢ do leczenia natychmiast nusinersen lub
terapie genowg ale co najmniej 2 tygodnie po szczepieniu BCG.

E. prawdziwe sg odpowiedzi A i C.
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Nr 99. Najczestszym powiktaniem stosowania preparatu onasemnogen
abeparwowek jest:

. uszkodzenie watroby.

. choroba zakrzepowa matych naczyn.
. zapalenie btony naczyniowej oka.

. uszkodzenie miesnia sercowego.

. rumien na skorze.

mooOom>P

Nr 100. Skala CHOP-INTEND stuzy do:

A. oceny stanu chorych na stwardnienie guzowate.

B. oceny stanu funkcjonalnego chorych na rdzeniowy zanik miesni.
C. oceny skutecznosci leczenia w stwardnieniu rozsianym.

D. oceny stopnia zaburzen w encefalopatii wagtrobowe.

E. oceny stopnia zaburzen neurologicznych u pacjenta z udarem.

Nr 101. Nowotwory osrodkowego uktadu nerwowego u dzieci:

1) rozpoznaje sie najczescie] miedzy 10.a 12. r.z.;

2) wystepuja nieco czescie] u chtopcow;

3) w ostatnich latach stanowig w Polsce ok. 20% nowotwordéw

rozpoznawanych u dzieci w wieku 0-17 lat;

4) najczesciej lokalizujg sie nadnamiotowo;

5) manifestujg sie gtownie jako glejaki o wysokim stopniu ztosliwosci.
Prawidtowa odpowiedz to:
A. 25. B. 1,3. C.23. D. 1,2 E. 3.4.

Nr 102. Wiekszos$¢ chorych z czaszkogardlakiem ma objawy wzmozonego
ciSnienia wewnagtrzczaszkowego, ktéremu najczescie] towarzyszg deficyty
endokrynne w postaci:

A. niedoboru hormonu wzrostu.

B. zaburzen wydzielania TSH.

C. zaburzen wydzielania prolaktyny.

D. zaburzen wydzielania FSH.

E. zaburzen wydzielania hormonu adrenokortykotropowego.

Nr 103. Napadowe objawy w postaci hipoglikemii hipoketotycznej, encefalopatii
watrobowej (zespdt Reye’a lub niewydolnos$é watroby), bélow i ostabienia miesni
z ryzykiem rabdomiolizy sugerujg diagnostyke w kierunku:

A. zaburzen cyklu mocznikowego.

B. zaburzen oksydacji kwasow ttuszczowych.
C. acydurii organicznych.

D. aminoacydopatii.

E. glikogenoz.
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Nr 104. Podwyzszona aktywnos¢ chitotriozydazy najczesciej wystepuje
W przebiegu choroby:

A. Pompego. B. Krabbego. C. Gauchera. D. Sandhoffa. E. Fabry'ego.

Nr 105. Przeszczep komoérek macierzystych szpiku powinien byé rozwazany
w przypadku pacjentow ze zdiagnozowana:

1) mukopolisacharydozg typu |;

2) chorobg Fabry'ego;

3) leukodystrofig metachromatyczna;

4) chorobg Niemanna-Picka typu C;

5) chorobg Gauchera.
Prawidiowa odpowiedz to:

A. tylko 1. B.1,2. C.1,3. D. 1,4, E.1,5.

Nr 106. Choroba Krabbego zwiazana z wrodzonym deficytem
galaktocerebrozydazy czesto prowadzi do zmian w badaniu neuroobrazowym
0 charakterze:

A. nieprawidtowosci nasuwajgcych podejrzenie incydentoéw udaropodobnych.

B. zaburzen zwigzanych z podwyzszong intensywnoscig sygnatu (sekwencja
SET2) okotokomorowo, z przewagg okolic ciemieniowo-potylicznych.

C. torbieli w ptatach skroniowych.

D. zanikéw korowo-podkorowych.

E. obrazu skorki tygrysiej widocznej w sekwencji SET2.

Nr 107. Incydenty udaropodobne czesto rozpoznawane w chorobach
neurometabolicznych mogg pojawiC sie w przebiegu:

A. choroby Fabry'ego.

B. kwasicy metylomalonowe.

C. choréb mitochondrialnych.

D. zaburzen cyklu mocznikowego.
E. wszystkich wymienionych.

Nr 108. Glejaki o wysokim stopniu ztosliwos$ci charakteryzuje:
1) najwieksza czestoscC wystepowania w najmtodszych grupach wiekowych;
2) czestosc wystepowania wzrastajgca z wiekiem;
3) najczestsza lokalizacja nadnamiotowa;
4) najczestsza lokalizacja podnamiotowa;
5) wystepowanie gtownie w okolicy ptatow czotowych.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,3,5. B. 1,4. C.24. D. 2,3,5. E. 1,3.
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Nr 109. Przebieg choroby zwigzanej z nieprawidlowym powtdérzeniem
trojnukleotydow GAA znajdujgcych sie w intronie 1 genu FXN (9921.11) jest
zwigzany przede wszystkim z wystgpieniem:

A. postepujgcej ataksji chodu i konczyn.

B. padaczki miokloniczne,.

C. rabdomiolizy.

D. plamki wisniowe] na dnie oka i postepujgcymi zaburzeniami widzenia.

E. postepujacej niepetnosprawnosci ruchowej z uwagi na zmiany kostne
o charakterze dysostosis multiplex.

Nr 110. Wskaz badanie, ktére nalezy wykonac u dziecka >1. r.z. z ataksjami
i teleangiektazjami spojowkowymi i skérnymi:

A. oznaczenie IgM.

B. oznaczenie a-fetoproteiny.

C. oznaczenie witamina E.

D. oznaczenie izoformy transferyny.

E. oznaczenie profilu kwasoéw organicznych w moczu metodg GC/MS.

Nr 111. Wskaz wiasciwe przyporzadkowanie leczenia / postepowania do dane;
jednostki chorobowej:
1) w chorobie Niemanna-Picka typu C — miglustat;
2) w mutacjl w genie podjednostki alfa 1A kanatu wapniowego (CACNA) —
acetazolamid,
3) w zespole niedoboru biatkowego transportera glukoza (GLUT1-DS.) —
dieta ketogenna;
4) w deficycie enzymu cyklu mocznikowego: transkarbamylazy ornitynowej —
arginina, benzoesan sodu.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.14. B. 3.,4. C.1,3. D. 1,3,4. E. wszystkie wymienione.

Nr 112. Wskaz objawy choroby Refsuma:

A. przewlekta postepujgca ataksja, zwyrodnienie barwnikowe siatkowki,
neuropatia obwodowa, rybia tuska.

B. kardiomiopatia, incydenty udaropodobne, torbiele watroby i nerek, zanik nerwu
wzrokowego.

C. plamka wisniowa na dnie oka, hepatosplenomegalia, przewlekte biegunki,
hiperamonemia.

D. padaczka miokloniczna, niskorostosc¢, neutropenia, hipertrijglicerydemia.

E. zespot Fanconiego, podwichniecie soczewek, parapareza spastyczna,
hepatomegalia.
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Nr 113. Wskaz chorobe, w ktérej nie wystepuje kardiomiopatia:

A. choroba Pompego.

B. choroba Hurler.

C. zespdt Bartha.

D. zespodt Leigh uwarunkowany mutacjami w genie SURF1.
E. zespdt Leigh uwarunkowany mutacjami w genie SCOZ2.

Nr 114. W leczeniu SMA stosowany jest rysdyplam — nie moze otrzymac go
dziecko, ktore:

A. ma 1 kopie genu SMN2.
B. ma 4 kopie genu SMNZ.
C. jest w wieku 1 miesigca.
D. jest w wieku 5 miesiecy.
E. wczesnie] byto leczone nusinersenem.

Nr 115. W ktérym z wymienionych schorzen sprzezonych z chromosomem
X czesto stwierdza sie objawowe nosicielstwo u 0sob pitci zenskiej?

A. adrenoleukodystrofii.

B. zespole Bartha.

C. chorobie Huntera.

D. chorobie Menkesa.

E. mutacjach podjednostki E1 alfa dehydrogenazy pirogronianowe.

Nr 116. Wskaz chorobe, w ktdrej nie wystepuje zacma:

A. ceroidolipofuscynoza klasyczna (CLN1).
B. choroba Refsuma.

C. galaktozemia.

D. dystrofia miotoniczna.

E. zespdt Rubinsteina i Taybi'ego.

Nr 117. Zespot Andersena i Tawila jest chorobg uwarunkowana:

A. mutacja dynamiczng genu DMPK.
B. kanatopatig potasowg (KCNJ2).
C. kanatopatig sodowg (SCN4A).

D. kanatopatig chlorkowg (CLCN1).
E. kanatopatig wapniowa (CACN1S).

Nr 118. Do czynnikéw ryzyka wystgpienia udaru moézgu w okresie
okotonoworodkowym nie nalezy:

A. kolejny pordéd.

B. przejsciowy stan prozakrzepowy.
C. matowodzie.

D. Appgar ponizej 7 przez 5 minut.
E. stan przedrzucawkowy.
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Nr 119. Przeciwwskazania do leczenia udaru niedokrwiennego za pomocg rt-
PAIV wynikajace ze stanu neurologicznego obejmuja:

A. niewielki deficyt neurologiczny (skala NIHSS <8 pkt) w momencie
rozpoczynania infuzji.

B. ciezki deficyt neurologiczny wskazujacy na niedokrwienie duzego obszaru
mozgu.

C. wynik pediatrycznej skali NIHSS powyzej 25 pkt bez wzgledu na obszar
niedokrwienia w neuroobrazowaniu.

D. utrzymujgce sie nadcisnienie tetnicze o 155 powyzej 95 percentyla naleznego
dla wieku podczas badania w pozycji siedzgcej lub lezace,;.

E. wszystkie wymienione.

Nr 120. Strukturg uktadu pozapiramidowego odpowiedzialng za kontrole
koordynacji ruchow mimowolnych i ruchy szybkie jest:

A. jadro czerwienne.
B. jadro niskowzgodrzowe.
C. ciato prazkowane.
D. istota czarna.
E. miejsce sinawe.
Dziekujemy!
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