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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 duzej
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 wypetnita$/es 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 20 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 jakichkolwick materiatéow pomocniczych pocigga
za sobg dyskwalifikacje 1 ocene niedostateczng z egzaminu,

Twoj zestaw zadan testowych zostal oznaczony jako WERSJA 1. W zwiazku z tym przypominamy Ci, ze
Twd) numer karty winien by¢ nieparzysty. Dla potwierdzenia tego, ze rozwigzujesz wersje | w wierszu 7
ornej czesci karty zakre$lono pole z eyfra 1. Prawidlowe zaznaczenie widaé na rysunku nizej
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Nr 1. Nadmierny wzrost kosci dtugich u dzieci i miopatia, neuropatia, bole glowy,
zespot ciesni nadgarstka, zaburzenia pola widzenia | obturacyjny bezdech senny
wystepujgce po okresie dojrzewania zwigzane sg z zaburzeniem wydzielania
hormonow przez.

A. tylny ptat przysadki moézgowe;.
B. nadnercza.

C. trzustke.

D. przedni ptat przysadki moézgowej.
E. przytarczyce.

Nr 2. Zespot Schwartza-Barttera charakteryzuje sie wystepowaniem:

A. hipernatremii.
B. hipokalcemii.
C. hiponatremii.
D. hipermagnezemii.
E. hipomagnezemii.

Nr 3. Do zespotéw epizodycznych nie zalicza sie:

A. zespotu cyklicznych wymiotow.

B. migreny brzuszne,.

C. porazenia okresowego.

D. tagodnych napadowych zawrotow gtowy.
E. fagodnego napadowego kreczu szyi.

Nr 4. Ktére z wymienionych choréb sg dziedziczone w sprzezeniu
z chromosomem X7?

1) miotonia Beckera;

2) dystrofia miotoniczna typu 1;

3) dystrofia miesniowa Beckera;

4) dystrofia twarzowo-topatkowo-ramieniowa;

5) adrenomieloneuropatia;

6) dystrofia miesniowa Emery’ego-Dreifussa typu 1.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,3,5. B.24,5. C.25,6. D. 3,4,5. E. 3,5,6.

Nr 5. Tezyczka w okresie niemowlecym moze czesciej wystepowac w zespole
genetycznym:

A. Di George'a.

B. Wolfa-Hirschhorna.
C. Williamsa.

D. Angelmana.

E. Cornelii de Lange.
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Nr 6. Wysoki prog bolu jest typowy w zespole:
1) Di George'a;
2) Smith-Magenis;
3) Pradera-Williego;
4) Angelmana;
5) Williamsa.

Prawidtowa odpowiedz to:
A.12. B. 1,3. C. 2,3. D. 24. E. 3,5.

Nr 7. W ktérych z wymienionych schorzen, w pierwszym etapie, powinno sie
wykonac badanie metodg MLPA?

1) w dystrofii wrodzone] merozynoujemnej;

2) w chorobie Charcota, Mariego i Tootha;

3) w rdzeniowym zaniku miesni;

4) w dystrofii miesniowej Beckera;

5) w dystrofii twarzowo-topatkowo-ramieniowe.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,34. B. 1,4,5. C. 2,3,4. D. 2,45. E. 3,4,5.

Nr 8. Wskaz chorobe nerwowo-miesniows, w ktoérej czesto stwierdza sie tysienie
czotowe:

A. dystrofia Duchenne’a.

B. dystrofia miotoniczne.

C. dystrofia twarzowo-topatkowo-ramieniowe;.

D. dystrofia Beckera.

E. dystrofia obreczowo-konczynowej (kalpainopatia).

Nr 9. Wskaz uwarunkowany genetycznie zespot, w ktdrym stwierdza sie
w badaniach biochemicznych podwyzszony poziom alfa-fetoproteiny:

1) ataksja Friedreicha;

2) zespot ataksja-teleangiektazja;

3) ataksja z niedoborem witaminy E;

4) abetalipoproteinemia;

5) ataksja z apraksjg gatkoruchowg typu 2.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,2. B. 1,4. C. 2,3. D. 2,4. E. 2.5.

Nr 10. Wskaz uwarunkowany genetycznie zespét, w ktoérym stwierdza sie
w badaniach biochemicznych obnizony poziom cholesterolu

| trojglicerydow:

A. ataksja Friedreicha. D. abetalipoproteinemia.
B. choroba Hartnupow. E. choroba Refsuma.

C. ataksja z niedoborem witaminy E.
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Nr 11. Pacjenci ze znacznym stopniem niepetnosprawnosci intelektualnej (11 ok.
20—-34) funkcjonujg w wieku dorostym na poziomie umystowym dziecka w wieku
okoto:

A. 1216 1lat. B. 9-12 lat. C. 69 lat. D. 3-6 lat. E. <3 lat.

Nr 12. Wskaz objawy, ktore naleza do mniejszych kryteriow rozpoznania
stwardnienia guzowatego:
1) heterotopia okotokomorowa;  4) mnogie torbiele nerek;

2) wtokniaki dzigset; 5) guz hamartoma o pozanerkowe;
3) mnogie hamartoma siatkéwki; lokalizacji.

Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 13. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce chorych z deficytem
dehydrogenazy pirogronianu:

A. chroba ma nawracajgcy przebieg z objawowg hiperamonemig.

B. po podaniu chorym glukozy narasta kwasica metaboliczna i stezenie kwasu
miekowego.

C. choroba jest skutkiem mutacji w mitochondrialnym DNA (dziedziczenie
odmatczyne).

D. choroba dotyczy tylko ptci meskie.

E. w leczeniu zaostrzenia choroby nalezy zastosowac hiperalimentacje opartg
na wlewach glukozy.

Nr 14. 7-letnia pacjentka z udarem niedokrwiennym mézgu. W badaniu przed-
miotowym, oprocz objawow uszkodzenia osrodkowego uktadu nerwowego,
prezentuje wzrost powyzej sredniej dla wieku, marfanoidalng budowe ciata i jasng
karnacje. Wskaz konieczne badanie:

A. profil kwaséw organicznych metoda GC/MS.

B. profil acylokarnityn w suchej kropli krwi metodg MS/MS.

C. stezenie amoniaku we krwi.

D. skiad i stezenie aminokwasow w osoczu i stezenie homocysteiny catkowitej
we Krwi.

E. spekiroskopia rezonansu magnetycznego mozgul.

Nr 15. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace miopatii w przebiegu zaburzen
oksydacji kwasow ttuszczowych:

. gtodzenie prowokuje zaostrzenie lub wystapienie objawdéw miopatii.

. Objawy nasilajg sie po spozyciu weglowodanow.

. stezenie kinazy kreatynowej we krwi jest stale zwiekszone.

. podczas rabdomiolizy zawsze jest stwierdzana hipoglikemia ze zwiekszong
ketonuria.

. U chorych charakterystyczne jest obnizone stezenie trojglicerydéw we krwi.
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Nr 16. 9-letni chlopiec z narastajgcymi od 2 lat problemami szkolnymi. W badaniu
przedmiotowym obecne ciemne zabarwienie skory, wzmozone obustronnie
odruchy kolanowe oraz obecny obustronnie objaw Babinskiego. Badanie MRI
gtowy ujawnito symetryczne zmiany demielinizacyjne w ptatach potylicznych.
Ktore z ponizszych badan nalezy wykonac¢ w pierwszym rzedzie?

A. profil kwasow organicznych moczu metodg GC/MS.

B. wydalanie oligosacharydow z moczem.

C. stezenie bardzo dtugotancuchowych kwasow ttuszczowych we krwi (VLCFA).
D. aktywnos¢ enzymow lizosomalnych w leukocytach.

E. skfad | stezenie aminokwasow w 0soczu | ptynie mézgowo-rdzeniowym.

Nr 17. U 8-letniego chtopca, dotychczas niechorujgcego na zadng chorobe
przewlekta, w ciggu kilku miesiecy wystapity o réznych porach dnia

cztery 1-2 minutowe drgawki kloniczne konczyny gornej lewej, z zachowang
Swiadomoscig. Badanie neurologiczne w normie. W badaniu EEG: zmiany
napadowe zlokalizowane w prawe] potkuli mézgu. Badanie MR mozgu bez zmian.
Lekl pierwszego rzutu w leczeniu padaczki z napadami czesciowymi to:

A. lamotrygina, kwas walproinowy, zonisamid.

B. fenytoina, karbamazepina, lewetyracetam.

C. okskarbazepina, karbamazepina, lamotrygina.
D. lewetyracetam, topiramat, wigabatryna.

E. okskarbazepina, klobazam, tiagabina.

Nr 18. Wskaz chorobe, w leczeniu ktérej wdrozony jest w Polsce program
lekowy:

A. ceroidolipofuscynoza neuronalna.
B. leukodystrofia metachromatyczna.
C. choroba Canavan.

D. choroba Pompego.

E. choroba Niemanna-Picka typu C.

Nr 19. Jaki poziom rozwoju intelektualnego jest najczesciej stwierdzany u dzieci
z catosciowymi zaburzeniami rozwoju’?

A. rozw0j przecietny i ponadprzecietny.

B. rozwdj nizszy niz przecietnie.

C. lekka niepetnosprawnos¢ intelektualna.

D. umiarkowana niepetnosprawnosc¢ intelektualna.
E. gieboka niepetnosprawnosc intelektualna.

Nr 20. Wskaz zaburzenie psychiczne, ktore najczesciej wspotistnieje
z catosciowymi zaburzeniami rozwoju:
A. depresja. D. zespot Tourette’a.

B. zaburzenia afektywne dwubiegunowe. E. ADHD.
C. tiki ruchowe.
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Nr 21. Wskaz lek, ktéry nie jest stosowany w terapii ADHD:

A. atomoksetyna.
B. metylofenidat.
C. diazepam.

D. imipramina.

E. klonidyna.

Nr 22. W diagnostyce réznicowej ADHD nie uwzglednia sie:

A. niepozgdanego dziatania steroidow.

B. niepozadanego dziatania probiotykow.

C. niepozadanego dzialania lekéw antyhistaminowych.
D. zespotu dziecka maltretowanego.

E. nadczynnosci tarczycy.

Nr 23. Zgodnie z obowigzujgcg w Polsce klasyfikacjg ICD rozpoznanie ADHD
mozna postawic, jesli spetnione sg nastepujace kryteria:
1) objawy choroby ujawniajg sie przed 7 r.z.;
) objawy choroby ujawniajg sie przed 12 r.z.;
3) objawy utrzymujg sie przez co najmniej 3 miesigce;
) objawy utrzymujg sie przez co najmniej 6 miesiecy;
5) objawy wystepujg w co najmniej 2 srodowiskach (np. dom, szkota);
6) objawy wystepujg we wszystkich srodowiskach.
Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,3,5. B. 1,4,5. C. 2,3,5. D. 2,4,6. E. 2,3,5.
Nr 24. Objawy charakterystyczne dla guzéw szyszynki to:
1) wodogtowie; 3) zaburzenia endokrynologiczne;
2) objaw Parinauda; 4) zaburzenia Swiadomosci.
Prawidtowa odpowiedz to:
A.12. B. 1.3. C.23. D. 34. E. wszystkie wymienione.

Nr 25. U 10-letniego dotychczas zdrowego chtopca wystapita nieuwaga,
zaburzenia pamieci swiezej, zaburzenia afektywne, zaburzenia zachowania,
dotgczyty stabo odpowiadajgce na leczenie lekami przeciwpadaczkowymi napady
padaczkowe, ruchy mimowolne | objawy autonomiczne. Wymienione objawy
przemawiajg za wstepnym rozpoznaniem:

A. ADEM.

B. ADHD.

C. catosciowych zaburzen rozwoju.
D. limbicznego zapalenia mézgu.
E. zespotu Rasmussena.
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Nr 26. W réznicowaniu TIA uwzglednia sie:

1) napad padaczkowy; 4) napad migreny;

2) porazenie Todda; 5) zawat serca;

3) zakrzepice zatoki jamistej; 6) chorobe Meniere'a.
Prawidtowa odpowiedz to:
A.1,24. B. 1,3,5. C. 2,3,6. D. 2,4,6. E. 4,5,6.

Nr 27. Rdzeniowy zanik miesni typu ,zero” rozpoznac nalezy, gdy:

A. pacjent nie ma zadnej kopii genu SMNZ2.
B. pacjent ma rozpoznanie genetyczne, ale nie ma jeszcze objawow choroby.
C. wystepujg objawy SMA, ale nie potwierdzono delecji w genie SMN1.
D. objawy choroby pod postacia niewydolnosci oddechowej wystepujg
u noworodka.
E. prawdziwe sg odpowiedzi A i D.

Nr 28. Mutacje genu SMN2 powoduja:

A. objawy rdzeniowego zaniku miesni 0 wczesnym poczatku i ciezkim przebiegu.
B. objawy rdzeniowego zaniku miesni o tagodnym przebiegu.

C. objawy rdzeniowego zaniku miesni z dominujgcym zajeciem przepony.

D. nie powodujg objawdéw choroby.

E. zadna z powyzszych odpowiedzi nie jest prawidtowa.

Nr 29. Dla rdzeniowego zaniku miesni nie jest charakterystyczne:

A. drzenie jezyka. D. zajecie miesni konczyn z przewagag
B. zajecie miesni przepony. kohczyn dolnych.
C. symetryczne zajecie miesni konczyn. E. zadna odpowiedz nie jest prawidiowa.

Nr 30. Do programu lekowego leczenia rdzeniowego zaniku miesni
nusinersenem nie moze zosta¢ wigczony pacjent, ktory:

A. nie ma objawow choroby.

B. ma stwierdzong jedng kopie genu SMN1.
C. ma stwierdzong jedng kopie genu SMNZ.
D. jest niewydolny oddechowo.

E. Zadna odpowiedz nie jest prawidtowa.

Nr 31. W 2022 roku w programie lekowym leczenia SM dla dzieci dostepne
w pierwsze] linii leczenia sa nastepujgce leki:

A. interferon beta, octan glatirameru, fumaran dimetylu, peginterferon beta-1a,
teryflunomid.

B. interferon beta, octan glatirameru, fumaran dimetylu, alemtuzumab,
teryflunomid.

C. interferon beta, octan glatirameru, fumaran dimetylu, peginterferon beta-1a,
fingolimod.

D. interferon beta, octan glatirameru, fingolimod, teryflunomid.

E. interferon beta, octan glatirameru, fumaran dimetylu, teryflunomid.
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Nr 32. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce neurofibrominy:

A. jej funkcjg jest regulacja aktywnosci biatka RAS.

B. jej funkcja jest regulacja aktywnosci czynnika transkrypcyjnego ChREBP.
C. je] funkcjg jest hamowanie aktywnosci kinazy CRE.

D. jej funkcjg jest requlacja naprawy DNA.

E. |e| neurofibromina jest biatkiem histonowym.

Nr 33. Inhibitory mTOR (ewerolimus, rapamycyna) w stwardnieniu guzowatym
mozna zastosowac w przypadku:

A. lekoopornej padaczki jako lek dodany.

B. guzow SEGA niezaleznie od wieku pacjenta.
C. guzéw AML nerek u pacjentdéw dorostych.

D. prawdziwe sg odpowiedzi A i B.

E. prawdziwe sg odpowiedzi A, B, C.

Nr 34. Do samoograniczajgcych sie padaczek nalezy:

A. miokloniczna padaczka niemowleca.

B. padaczka niemowleca z wedrujgcymi napadami ogniskowymi.
C. padaczka klasterowa PCDH19.

D. padaczka z miokloniami powiek.

E. Zadna z powyzszych odpowiedzi nie jest prawidtowa.

Nr 35. W trakcie leczenia felbamatem nalezy:

A. co 2-3 miesigce oceniac stan skory z uwagi na zwiekszone ryzyko wysypek.

B. co 6 miesiecy wykonywac badanie pola widzenia.

C. co miesigc wykonywac badanie gazometryczne z uwagi na mozliwosé
wystepowania kwasicy.

D. co 2 tygodnie wykonywac jonogram z uwagi na ryzyko hiponatremii.

E. co 1-2 tygodnie w ciggu pierwszego roku leczenia kontrolowac¢ morfologie krwi
| proby watrobowe.

Nr 36. W przebiegu neurofibromatozy typu 1 (NF1) istnieje podwyzszone ryzyko
rozwoju nowotworu, sposrod ktérych najczescie] obserwowane sa:

A. biataczki. D. glejaki nerwow wzrokowych.
B. nerczaki ptodowe. E. guzy kosci.
C. miesaki tkanek miekkich.

Nr 37. W guzach mozgu u dzieci narastajgce wymioty, sztywnosé karku,
porazenie ruchow gatek ocznych, symetryczne poszerzenie zrenic, zaburzenia
oddychania sg najczesciej objawami:

A. wgtobienia migdatkéw mozdzku w obreb otworu wielkiego.
B. wklinowania wstecznego nadnamiotowego.

C. wklinowania pod sierp moézgu.

D. wgtobienia tylnego.

E. wgtobienia srodkowego.
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Nr 38. Wskaz falszywe stwierdzenie:

. typ | malformacji Arnolda-Chiariego charakteryzuje sie przemieszczeniem
dolnej czesci robaka oraz pnia mézgu do kanatu kregowego.

. W zespole Jouberta charakterystycznym obrazem w badaniu MR jest
tzw. objaw zeba trzonowego.

. czeSc¢ ktaczkowo-grudkowa mozdzku jest jego najstarszg filogenetycznie
czescig.

. wodogtowie nie jest objawem wymaganym do rozpoznania zespotu Dandy’ego-
Walkera.

. zatrucie otowiem moze wywotac toksyczne uszkodzenie mozdzku.

m © O W >»

Nr 39. Mutacje w genie CACNA1A nie odpowiadajg za etiologie:

A. napadowej ataksji z miokimiami.

B. napadowej ataksji z oczoplgsem.

C. rodzinne) migreny potowiczoporaznej.
D. ataksji rdzeniowo-modzkowej typu 6.
E. prawdziwe sg odpowiedzi C i D.

Nr 40. Lekiem stosowanym w zmniejszaniu liczby epizodéw napadowych oraz
iIch nasilenia zarbwno w napadowej ataksji z miokimiami, jak i napadowe] ataksii
Z oczoplgsem jest:

A. kwas walproinowy.

B. preparat immunoglobuliny ludzkie;.
C. lamotrygina.

D. rytuksymab.

E. acetazolamid.

Nr 41. Etiologia zespolu PANDAS jest zwigzana z zakazeniem:

A. meningokokowym.
B. pneumokokowym.

C. mykoplazmatycznym.
D. paciorkowcowym.

E. gronkowcowym.

Nr 42. W leczeniu operacyjnym wodogtowia dren obwodowy uktadu zastawko-
wego standardowo umieszcza sie w jamie otrzewnej. W przypadkach, w ktérych
jest to niemozliwe, alternatywnym miejscem umieszczenia drenu obwodowego
jest:

A. tkanka podskorna ramienia.
B. lewa komora serca.

C. jama optucna.

D. zyta gtéwna goérna.

E. prawy przedsionek serca.
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Nr 43. Nieropne bakteryjne zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych moze
rozwingc sie w przypadku:
1) boreliozy;
) salmonellozy;
) mononukleozy zakaznej;
) gruzlicy;
) Kity;
6) leptospirozy.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1345  B.2345  C.1456. D.3456. E.1,236.

2
3
4
5

Nr 44. W ptynotoku nosowym (stan po urazie czaszki lub wada wrodzona)
czynnikiem etiologicznym nawrotowych bakteryjnych zapalen opon mézgowo-
rdzeniowych jest na ogotf:

A. Streptococcus pneumoniae.
B. Borrelia burgdorferi.

C. Mycobacterium tuberculosis.
D. Escherichia coli.

E. Mycoplasma pneumoniae.

Nr 45. Zaburzenia odpornosci komoérkowej u dziecka sg czynnikiem ryzyka
rozwoju bakteryjnego zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych o etiologit:

A. Staphylococcus aureus.

B. Streptococcus pneumoniae.
C. Escherichia coli.

D. Listeria monocytogenes.

E. Staphylococcus epidermidis.

Nr 46. 7-letni chiopiec przyjety do szpitala z powodu bélu i znacznego ostabienia
konczyn dolnych. Objawy nasilajg sie, dziecko zgtasza takze bole gtowy,
wymiotuje, od 12 godzin nie oddato moczu. Kluczowe dla rozpoznania choroby
jest wykonanie:

A. morfologii krwi i analizy moczu.

B. tomografii komputerowa gtowy i analizy ptynu mézgowo-rdzeniowego.
C. elektroencefalogratfii i elektromiografii.

D. ultrasonografii jamy brzusznej i stawow biodrowych.

E. posiewu krwi i moczu.

Nr 47. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce zespotu Guillaina-Barrégo:

A. jest przewlektg polineuropatig demielinizacyjng.

B. leczy sie glikokortykosteroidami.

C. wspotistnieje czesto z mozgowym porazeniem dzieciecym.

D. bywa poprzedzony infekcja drog oddechowych lub przewodu pokarmowego.

E. wystepuje tylko u dzieci.
CChhi
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Nr 48. Immunoglobuliny nieswoiste w dawkach supresyjnych znajdujg
zastosowanie w terapii choréb neurologicznych, z wyjatkiem:

A. zapalenia moézgu z przeciwciatami anty-NMDA.

B. miastenii.

C. bakteryjnego zapalenia opon mdézgowo-rdzeniowych.
D. zespotu Guillaina-Barrégo.

E. przewlektej polineuropatii zapalno-demielinizacyjne,.

Nr 49. Immunoglobuline swoistg przeciwko wirusowi ospy wietrznej i pétpasca
stosuje sie u dzieci:

A. rutynowo w terapii ospy wietrznej.

B. w profilaktyce poekspozycyjne] u pacjentow immunokompetentnych.

C. rutynowo w terapii potpasca.

D. u noworodkdéw matek, ktére zachorowaty na ospe wietrzng 5 dni przed i 2 dni
PO porodzie.

E. z deficytami neurologicznymi w przebiegu zespotu ospy wrodzone,.

Nr 50. Stan migrenowy to:

A. migrenowe bole gtowy wystepujgce co najmniej przez 15 dni w miesigcu przez
okres diuzszy niz 3 miesigce.

B. jeden lub wiecej objawow aury migrenowej, ktdre nie ustepujg w ciggu 7 dni.

C. atak migreny trwajgcy dtuzej niz 72 godziny.

D. napad padaczkowy aktywowany migrena.

E. ewolucja typowych napaddéw migrenowych w codzienny baél gtowy.

Nr 51. Specyficznym kwestionariuszem stuzacym do oceny jakosci zycia dzieci
Z migrenowymi bolami gtowy jest:

A. WHOQOL-100.

B. ICHD-3S.

C. AQLQ.

D. PedMIDAS.

E. CHOP-INTEND.

Nr 52. Jednostronne napadowe ostre béle glowy, trwajace kilka sekund w okolicy
karku i potylicy, prowokowane przez czesanie, zaktadanie czapki, ruchy szyi
mogg wskazywac na:

A. neuralgie nerwu trojdzielnego.
B. migrene podstawna.

C. popunkcyjny bol gtowy.

D. klasterowy bdl gtowy.

E. neuralgie nerwu potylicznego.
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Nr 53. Regulacja napiecia miesni szkieletowych odbywa sie:

A. wytgcznie na poziomie rdzenia kregowego za posrednictwem interneuronow la.

B. wytacznie na poziomie rdzenia kregowego za posrednictwem komaorek
Renshawa.

C. na poziomie narzgdow Golgiego.

D. wylgcznie na poziomie osrodkowego uktadu nerwowego za posrednictwem
drogi korowo-rdzeniowe|] bocznej | przedniej.

E. z udziatem zaréwno mechanizmoéw rdzeniowych, jak i nadrdzeniowych, ktoére
wspotdziatajg ze sobg.

Nr 54. Ktore z nizej podanych kryteriow nie sa zgodne z definicjig SUDEP?

. zmarty chory miat rozpoznang padaczke, z nawracajgcymi, nieprowokowanymi
napadami.

. zgon byt wynikiem napadu padaczkowego lub stanu padaczkowego.

. bezposrednio przed zgonem chory byt w dobrym ogolnym stanie zdrowia.

. Smier¢ nastgpita nagle lub w ciggu godziny od przeprowadzenia skutecznej
resuscytacji krgzeniowo-oddechowe).

. badanie posmiertne nie wykazato przyczyny zgonu.

m OOm P

Nr 55. W leczeniu napadow zgieciowych u dzieci z zespotem Downa najwyzsza
skutecznoscig cechuje sie:

A. wigabatryna.

B. lamotrygina.

C. topamax.

D. hormon adrenokortykotropowy.
E. kwas walproinowy.

Nr 56. Pierwszym lekiem zarejestrowanym do leczenia nerwiakowtokniakow
splotowatych w NF-1 jest:

A. rapamycyna.
B. ewerolimus.

C. imatynib.

D. selumetynib.
E. winblastyna.

Nr 57. Ktéra z wymienionych diet stosowanych w leczeniu padaczki przezywa
obecnie najwiekszy rozkwit ze wzgledu na najmniej ucigzliwe ograniczenia
Zywieniowe?

A. klasyczna dieta ketogenna.

B. zmodyfikowana dieta ketogenna.

C. zmodyfikowana dieta Atkinsa.

D. dieta z niskim indeksem glikemicznym.

E. dieta oparta na oleju zawierajgcym sredniotancuchowe kwasy ttuszczowe.
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Nr 58. Lekiem drugiej linii podawanym dozylnie w grupie pacjentow ponizej
18 r.z. zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Stwardnienia Rozsianego
|est:

A. kladrybina. D. alemtuzumab.
B. natalizumab. E. fingolimod.
C. okrelizumab.

Nr 59. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce potgczen spoidtowych kory:

A. przeciecie ciata modzelowatego uposledza sprawne wykonywanie czynnosci
wspolnych dla obu potkul.

. Clato modzelowate jest glownym spoidtem cztowieka.

. Spoidto przednie tgczy kore mézgu obu potkul.

. spoidto sklepienia tgczy kore mdézgu obu potkul.

. przeciecie ciata modzelowatego nie wptywa na brak mozliwosci porownania
z zastonietymi oczami przedmiotu trzymanego w jednej rece z przedmiotem
znajdujgcym sie w rece drugie).

mooOm

Nr 60. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczace choroby Fabry'ego:

A. choroba Fabry'ego dziedziczy sie recesywnie, jest sprzezona z chormosomem
X.

B. juz w dziecinstwie mogg wystepowac nawracajgce bole brzucha, dtoni i stop
z fowarzyszgcymi parastezjami.

C. nie obserwuje sie objawow nefropatii u chorych z chorobg Fabry’'ego.

D. jednym z objawow jest niewydolnos¢ miesnia sercowego.

E. cechg charakterystyczng sg grube wargi u pacjentow.

Nr 61. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczace zakrzepicy zyt i zatok zylnych
mozgu:

A. zakrzepica zatok zylnych moézgu stanowi 0,5-1% wszystkich udaréw mozgu.

B. gtdwnym objawem obserwowanym w zakrzepicy zatok zylnych sg bole gtowy
(90% pacjentow).

C. do objawow zakrzepicy zatoki jamistej nalezg: wytrzeszcz gatki ocznej,
niedowtad typu obwodowego n. VII.

D. w zakrzepicy zatoki poprzecznej i esowatej stwierdza sie zaburzenia ruchéw
gatek ocznych.

E. badanie tomokomputerowe (TK) jest nieprawidtowe tylko u ok. 30% chorych.

Nr 62. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce ataku migreny u dzieci zgodnie
z kryteriami Miedzynarodowej Klasyfikacji Bolow Gtowy ICHD-3:

1) bol gtowy moze trwac od 2 do 72 godzin;

2) bdl ma umiarkowane lub duze nasilenie;

3) bol nie nasila sie przy aktywnosci fizycznej;

4) baol jest ktujacy, sciskajgcy;

5) zwykle wystepuje foto- | fonofobia.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,2,5. B. 1,2,3. C.1,2/4. D. 1,2,3,4. E. 1,3.
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Nr 63. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce migreny:

. Najczestszg postacig jest migrena bez aury (80—-90% przypadkow).

. aura trwa od 5 do 20 min.

. Objawem aury mogg by¢ zaburzenia mowy i/lub jezyka.

. Objawem aury moga byc¢ zaburzenia czucia.

. leczenie farmakologiczne migreny obejmuje dorazne zwalczanie napaddéw oraz
leczenie zapobiegawcze.

mooOm>»

Nr 64. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace migreny:

A. obecnie migrene uwaza sie za chorobe uwarunkowang genetycznie,
dziedziczong poligenowo.

B. zaburzenia siatkdwki nie moga naleze¢ do jednych z objawow aury.

C. rézne rodzaje objawow aury nie mogg wystepowac kolejno po sobie.

D. farmakologiczne leczenie zapobiegawcze w migrenie u dzieci jest stosowane
niezaleznie od ilosci napadow migreny w miesigcu.

E. paracetamol stosuje sie u dzieci w napadzie migreny w dawce 5 mg/kg mc.

Nr 65. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce zespotu Ehlersa-Danlosa:

A. na zespot Ehlersa-Danlosa choruje 1:2500-1:10 000 osob.

B. aktualnie wyrdznia sie 14 typdw zespotu Ehlersa-Danlosa.

C. w wiekszosci przypadkow choroba dziedziczy sie recesywnie, rzadziej
autosomalnie recesywnie.

D. do podstawowych objawdw zespotu zalicza sie nieprawidtowosci stawowe oraz
skorne.

E. u czesci pacjentdow stwierdza sie wade serca, najczescie] niedomykalnos¢
zastawki mitralnej serca.

Nr 66. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace tikow:
1) w grupie dzieci w wieku 5—-10 lat tiki dotyczg ok. 20% z nich;
2) tiki przewlekte wystepujg czesciej niz przemijajgce;
tiki mogg byc¢ proste lub ztozone, ruchowe bgdz wokalne;
) tiki przemijajgce to takie, ktore trwajg zwykle kilka tygodni (nie dtuzej niz
pot roku);
5) zespot tikow ruchowych i gtosowych to zespdt Tourette'a.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 67. Wskaz zespot padaczkowy, w ktorym wystepujg zaburzenia mowy,
zaburzenia artykulacji i afazja:

A. dziecieca padaczka z napadami nieSwiadomosci.

B. mtodziencza padaczka z napadami nieswiadomosci.

C. dziecieca padaczka potyliczna typu Gastaut.

D. dziecieca padaczka z iglicami w okolicach centralno-skroniowych.
E. fotowrazliwa padaczka ptata potylicznego.
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Nr 68. Dla samoograniczajgcej sie padaczki z iglicami w okolicach centralno-
skroniowych (padaczki rolandycznej) nie sg charakterystyczne:

1) napady czuciowo-ruchowe potowicze, '

2) obustronne napady toniczno-kloniczne;

3) napady przebiegajgce z zaburzeniami mowy;

4) napady ogniskowe z wrazeniami smakowymi;

5) niedowlad ponapadowy Todda.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 69. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce limbicznego zapalenia mozgu:
1) jest to choroba wytgcznie paranowotworowa;
2) u dzieci, w odréznieniu od chorych dorostych, nie wystepujg zaburzenia
pamieci krotkotrwate|;
3) proces zapalny obejmuje wytgcznie hipokamp i ciato migdatowate;
4) pleocytoze limfocytarng w ptynie mozgowo-rdzeniowym stwierdza sie
u ok. 60—80% chorych;
5) prgzki oligoklonalne w ptynie mozgowo-rdzeniowym stwierdza sie
u 95-100% chorych.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 70. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczgce odruchow postawy
u niemowlecia:
1) odruch podparcia wystepuje do konca 1 miesigca zycia;
2) odruch toniczny btednikowy w warunkach fizjologicznych zanika do konca
3 miesigca zycia;
3) odruch skrzyzowanego wyprostu w warunkach fizjologicznych zanika do
konca 4-5 miesigca zycia, :
4) w zespotach niedowtadu spastycznego odruch Galanta silniej wyrazony
jest po stronie niedowtadu;
5) w zespotach niedowtadu spastycznego odruch Galanta silniej wyrazony
jest po stronie przeciwne| do niedowtadu.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 71. Do izby przyje¢ szpitala zostat przywieziony 8-letni chtopiec z niedowta-
dem potowiczym prawostronnym, ktory wystgpit po przebudzeniu. Chtopiec

z prawidtowym kontaktem stownym i rzeczowym, z rozwojem umystowym w grani-
cach normy. Wywiad rodzinny nieobcigzony. W wywiadzie osobniczym neguje
uraz gtowy, obecne sg epizody nawracajgcych bolow brzucha oraz bolow rgk

| stop trwajacych kilka godzin z towarzyszacymi dretwieniami. Jest w trakcie
diagnostyki zaburzen funkcji nerek. Ponadto chtopiec zle toleruje podwyzszong
cieptote ciata. W badaniu przedmiotowym stwierdzono m.in. drobng czerwono-
purpurowg wysypke. Jakie schorzenie nalezy bra¢ pod uwage?

A. chorobe Kawasaki.

B. chorobe Fabry'ego.

C. limbiczne zapalenie mozgu.

D. dysplazje widknisto-miesniows.

E. zadna z powyzszych odpowiedzi nie jest prawidtowa.
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Nr 72. Wskaz prawdziwe stwierdzenia dotyczace metabolizmu kreatyny i jej
deficytu w osrodkowym uktadzie nerwowym:
1) kreatyna wystepuje gtéwnie w miesniach (98%), mate ilosci tego zwigzku
znajdujg sie takze w mozgu, watrobie i nerkach;
2) kreatyna i jej fosforylowana forma (fosfokreatyna) spontanicznie
rozpadajg sie do kreatyniny, ktora jest wydalana z moczem;
3) deficyt transportera kreatyny (CRTR) dziedziczony jest recesywnie
z chromosomem X;
4) ztotym standardem rozpoznania jest wykazanie braku lub obnizonego
piku kreatyny w badaniu spektroskopii MR mozgu.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,3. B. 2,4. C.1,34. D. tylko 4. E. wszystkie wymienione.

Nr 73. W stanie padaczkowym napadéw mioklonicznych u pacjenta ze $wiezo
rozpoznang hiperamonemig i hiperlaktatemig lekami z wyboru s3:

1) midazolam;

2) kwas walproinowy;

3) lewetyracetam;

4) klonazepam:;

5) fenobarbital.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 74. Autonomiczny stan padaczkowy wymaga roznicowania z:

A. migrena.

B. zapaleniem mozgu.

C. chorobg lokomocyjng.

D. zakazeniem zotgdkowo-jelitowym.

E. wszystkie odpowiedzi sg prawidtowe.

Nr 75. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczace bezpieczenstwa leczenia dietg
ketogenng (DK):
1) leczenie DK jest bezpieczne u chorych z chorobg McArdle’a;
2) padaczka wystepujgca w porfirii dobrze reaguje na terapie DK;
3) zastosowanie DK u pacjentow z hiperglicynemig niekwasiczg moze
wptyngc na redukcje napadow mioklonicznych;
4) stosowanie DK mozna rozwazy¢ w chorobie Sandhoffa;
5) terapia DK jest postepowaniem z wyboru w deficycie GLUT-1 | deficycie
karboksylazy pirogronianowe.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 2.5. B. 3,5. C.14. D. 3,4. E. 1,2.
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Nr 76. Kannabinoidy wykazujg skutecznos$¢ w leczeniu padaczki lekoopornej w:
1) encefalopatii padaczkowej z mutacjg genu CDKL-5;
2) zespole Dravet;
3) zespole Lennoxa-Gastauta;
4) stwardnieniu guzowatym.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,2 B. 2.3. C.14. D. 1,3. E. wszystkie wymienione.

Nr 77. Podczas leczenia kannabinoidami (CBD) nalezy zachowac¢ szczegdlng
ostroznos¢ w przypadku ich potgczenia z:

1) klonazepamem; 4) klometiazolem;

2) klobazamem:; 5) klorazepanem.

3) kwasem walproinowym;
Prawidtowa odpowiedz to:

A.14. B. 2,5. C.23. D. 1,3. E. 4,5.

Nr 78. U pacjenta w stanie wegetatywnym wykonano badanie angiograficzne,
ktére wykazato obustronny brak zakontrastowania gatezi korowych tetnic mézgu
srodkowych w drugiej fazie po podaniu srodka kontrastowego oraz obustronny
brak zakontrastowania zyt mézgu wewnetrznych w drugiej fazie po podaniu
srodka kontrastowego | zakontrastowanie tetnic skroniowych powierzchownych

| tetnic twarzowych w pierwszej fazie po podaniu srodka kontrastowego. Na
podstawie obrazu angiograficznego mozna rozpoznac:

A. przetrwaty stan wegetatywny.

B. permanentny stan wegetatywny.
C. ustanie czynnosci mozgu.

D. zespot minimalne) Swiadomosci.
E. zespot zamkniecia.

Nr 79. Hypertonia Assessment Tool (HAT) stanowi kliniczng ocene
| roznicowanie:

A. spastycznosci i dystonii.

B. spastycznosci i sztywnosci miesniowej.

C. spastycznosci, sztywnosci miesniowej i dystonii.

D. dystonii i sztywnosci miesniowej.

E. Zadna z powyzszych odpowiedzi nie jest prawidiowa..

Nr 80. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczace skali GMFM (gross motor
function measure):

A. stanowi narzedzie oceniajgce poziom rozwoju ruchowego dziecka z MPD.

B. wykonuje sie jg tylko u dzieci chodzgcych.

C. sktada sie z 66 zadan ruchowych, kiore zostaty podzielone na 5 domen.

D. przeznaczona jest do wykrycia zmian w zdolnosciach motorycznych oraz
oceny wynikow zastosowanego leczenia.

E. wszystkie aktywnosci dziecko wykonuje samodzielnie.
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Nr 81. Rozpoznanie ostrego tetniczego udaru niedokrwiennego u dzieci
wg kryteriow CASCADE opiera sie o nastepujgce elementy:

A. deficyt neurologiczny o ostrym poczatku.

B. potwierdzenie w neuroobrazowaniu obecnosci ogniska niedokrwiennego
w zakresie unaczynienia okreslonej tetnicy, ktére koresponduje z objawami
neurologicznymi prezentowanymi przez pacjenta.

C. wiek zachorowania miedzy 18 a 29 dniem zycia.

D. prawdziwe sg odpowiedzi A i B.

E. prawdziwe sg odpowiedzi A, B, C.

Nr 82. Wsrod czynnikdw ryzyka tetniczego udaru niedokrwiennego u dzieci
wystepujg ponizsze, z wyjatkiem:
A. padaczki lekoopornej. D. niedoboru biatka S, biatka C, AT III.

B. arteriopatii. E. nabytych trombofilii.
C. choréb serca.

Nr 83. Leczenie zakrzepicy zatok zylnych mdzgu (cerebral sinovenous
thrombosis — CSVT) u dziecka z zakrzepicg bedaca powikianiem ropnego
zapalenia ucha srodkowego polega na:

A. zastosowaniu antybiotykoterapii oraz rozwazeniu zasadnosci stosowania
heparyny na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikow badarn
neuroobrazowych.

B. zastosowaniu trombolizy dozylnej w ciggu 4,5 godziny od poczatku objawow
wynikajgcych z zakrzepicy.

C. zastosowaniu leczenia przeciwptytkowego aspiryng w dawce analogicznej do
stosowanej w fazie ostrej udaru niedokrwiennego mozgu u dzieci.

D. zastosowaniu heparyny po wykluczeniu zmian krwotocznych OUN.

E. zadne z powyzszych odpowiedzi nie zawiera prawidiowych informacji
dotyczgcych leczenia zakrzepicy zatok zylnych moézgu u dzieci.

Nr 84. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczgce zaburzen wspolistniejacych

z MPD:

A. niedostuch wystepuje u ok. 50% dzieci z MPD, niezaleznie od jego postaci.

B. niepetnosprawnosc intelektualna dotyczy ponad 80% przypadkow MPD,
szczegolnie dzieci z postacig hemiplegiczng (porazenie kurczowe potowicze).

C. dyskinezy oraz inne cechy zespotu pozapiramidowego dotyczg ok. 90%
pacjentow z MPD.

D. cechy catosciowych zaburzen rozwoju to charakterystyczny objaw dla
wiekszosci pacjentow z MPD.

E. padaczka dotyczy ok. 35% dzieci z MPD.
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Nr 85. Diete ketogenng nalezy rozwazac:

A. jako leczenie pierwszego rzutu w dzieciecej padaczce z napadami
nieswiadomoscil.

B. u kazdego dziecka z padaczkg lekooporng po wykluczeniu przeciwwskazan.
C. zawsze po wykluczeniu deficytu dehydrogenazy pirogronianowe.

D. u dzieci z padaczkg lekooporng po ukonczeniu 2 r.z.

E. tylko u dzieci bez alergii pokarmowych.

Nr 86. U dzieci z padaczka lekooporng, u ktérych zastosowano leczenie dieta
ketogenna:

A. poziom kwasu beta hydroksymastowego (BHBA) we krwi nie powinien
przekracza¢ 2 mmol/l.

B. konieczne jest codzienne podawanie probiotykow.

C. dziatania niepozadane stanowia najczestszg przyczyne zakonczenia terapii.

D. zaparcia wymagajace podawania srodkéw utatwiajgcych wypréznienie
wystepuja u wiekszosci leczonych.

E. obnizenie stezenia glukozy we krwi ponizej 50 mg/dl wymaga szybkiego
podania glukozy /.v.

Nr 87. Dla neuroboreliozy (NB) nie jest prawdziwe stwierdzenie:

Jeguta siodemek”™ w NB bdl gtowy trwa na ogdét >7 dni, pleocytoza zawiera
>70% limfocytow, wystepuje porazenie nerwu VII.

. objawy kliniczne NB mogg odpowiadac symptomatologii wielu schorzen
neurologicznych.

. Nie nalezy leczyc¢ pacjentow z dodatnimi wynikami badan serologicznych,

u kitdrych nie wystepujg objawy kliniczne boreliozy.

. rokowanie we wczesnych postaciach NB jest bardzo dobre.

E. swoiste przeciwciata przeciw Bb w PMR pojawiajg sie najwczesniej po

2 miesigcach od wystgpienia objawow neurologicznych, stad podstawg
rozpoznania jest stwierdzenie ich we krwi.

O O ;>

Nr 88. Typowa lokalizacjg dla wyscittczakow w potozeniu nadnamiotowym jest:

A. ptat czotowy.

B. ptat skroniowy.

C. ptat ciemieniowy.

D. mo6zdzek.

E. pien moézgu.

Nr 89. Sposrod glejakow najczesciej spotykanymi guzami moézdzku sa:
A. gwiazdziaki wiosowatokomorkowe.

B. wysciotczaki.

C. brodawczaki.

D. oponiaki.
E. naczyniaki.
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Nr 90. W zespole Leigha typowe zmiany w neuroobrazowaniu MR lokalizujg sie
w obrebie:

A. odcinka szyjnego rdzenia kregowego.

B. mozdzku i odcinka szyjnego rdzenia kregowego.
C. pnia moézgu i jader podstawy.

D. ptata czotowego i potylicznego.

E. rdzenia przedtuzonego.

Nr 91. W zespole Bartha czesciej spotykanymi objawami sa:

A. parapareza spastyczna, zez, hepatomegalia.
B. miopatia, neurtopenia, niskorostosc.

C. oftalmoplegia, ataksja, zacma.

D. wielkogtowie, padaczka, jaskra.

E. matogtowie, neuropatia, stridor krtaniowy.

Nr 92. We wrodzonych zaburzeniach glikozylacji, zwtaszcza w najczestszej
postaci — PMM2-CDG (CDG1a), dominujgcg zmiang w badaniu neuroobrazowym
MR gtowy jest/sa:

A. zwapnienia w jgdrach podkorowych.

B. pachygyria.

C. schizencefalia.

D. poszerzenie uktadu komorowego.

E. zanik mézdzku.

Nr 93. Wgtobienie haka hipokampa, do ktérego moze doj$¢ w nastepstwie
wzrostu masy guza zlokalizowanego najczesciej w okolicy ptata skroniowego,
nie moze manifestowac sie klinicznie jako:

A. porazenie nerwu okoruchowego. D. objaw Parinauda.
B. niedowidzenie potowicze jednoimienne. E. przeciwstronny niedowtad.
C. zaburzenia swiadomosci.

Nr 94. Szyszynka (corpus pinelae) — 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 wzgoérkami gornymi tej blaszki.

D. pod blaszkg pokrywy nad wzgdérkami dolnymi tej blaszki.

E. zadna z odpowiedzi nie jest prawidiowa.
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Nr 95. Na rycinie przedstawiono przyktad EEG z obecnoscig napadowych zmian
o typie wieloiglic, iglica-fala, ktére pojawity sie po zamknieciu oczu u 7-letnie;j
chorej. Jednoczesnie obserwowano mioklonie powiek oraz zaburzenia
swiadomosci. Wedtug relacji matki takie napady wystepuja od 2 lat.
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Najbardzie| prawdopodobne jest rozpoznanie:

. hapadoéw nieswiadomosci z miokloniami powiek.

. hapadow nieswiadomosci w przebiegu JAE.

. Napaddow nieswiadomosci w przebiegu JME.

. atypowych napadéw nieSwiadomosci.

. hapadow padaczkowych pod postacig mioklonii powiek z napadami
nieswiadomosci (zespot Jeavonsa).

mooOmP>

Nr 96. W leczeniu stwardnienia rozsianego u dzieci i mtodziezy zgodnie z wytycz-
nymi Narodowego Programu Leczenia Stwardnienia Rozsianego stosowane sg
leki pierwszej i drugiej linii. Wsrod lekow drugiej linii dla tej grupy wiekowej
mozemy zastosowac natalizumab i flingolimod. Wskaz wiek, w kiérym mozna te
leki zastosowac zgodnie z wytycznymi Narodowego Programu Leczenia
Stwardnienia Rozsianego:

A.od 10 r.z.

B.od 12r.z

C. nie ma zadnych ograniczen wiekowych.

D. zgodnie z charakterystykg produktéw leczniczych.

E.od 16 r.z.
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Nr 97. Do standardéw oceny skutecznosci leczenia stwardnienia rozsianego
wprowadzono pojecie: ,brak oznak aktywnosci choroby” (no evidence of disease
acivity — NEDA). Stwierdzenie NEDA opiera sie na analizie roznych parametrow,
do ktorych nie nalezy:

1) ocena progresji zaburzen funkcji poznawczych;

2) ocena wystepowania rzutéw choroby;

3) ocena progresji niepetnosprawnosci;

4) ocena dynamiki zmian w obrazowaniu MR;

5) ocena wystepowania objawow niepozgdanych podczas stosowania lekow

iImmunomodulujgcych;

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 98. Napady odruchowe w mtodzienczej padaczce mioklonicznej (zespole
Janza — juvenile myoclonic epilepsy — JME) maja nastepujgcy charakter:

1) mioklonii ustno-twarzowych; ‘

2) mioklonii wywotanych ztozonymi czynnosciami ruchowymi lub zadaniami

- poznawczo-ruchowymi;

3) mogg by¢ wywotane dzwiekiem;

4) mogg byC wywotane swiattem przerywanym;

5) mioklonii powiek;

6) mioklonii podniebienia.
Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,25,6. B.1,24,5. C.1,2,3,5. D. 1,4,5,6. E. 1,3,4,6.

Nr 99. Ktére z wymienionych zespotéw padaczkowych nie wymagaija leczenia
przeciwpadaczkowego?
1) dziecieca padaczka z iglicami w okolicy centralno-skroniowej;
2) samoograniczajgce sie rodzinne lub nierodzinne padaczki ogniskowe
niemowlece; %
) dziecieca padaczka z napadami nieswiadomosci;
1) autosomalnie dominujgca nocna padaczka ptata czotowego;
) atypowa dziecieca padaczka z iglicami w okolicach centralno-
skroniowych;
6) zespot Panayiotopoulosa.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 100. Najczestszg przyczyng wystepowania wczesnej encefalopatii mioklo-
nicznej sg wrodzone defekty metabolizmmu. Napady padaczkowe majg
nastepujgcg semiologie:

1) wedrujgce ogniskowe mioklonie;

2) napady toniczne;

3) napady toniczno-kloniczne;

4) napady nieswiadomosci tzw. atypowe;

5) napady czesciowe, charakteryzujgce sie gtownie zwrotem gatek ocznych,

objawami autonomicznymi lub ogniskowymi kloniamii.

Prawidtowa odpowiedz to:

A.1,23. B.1,2,5. C.1,3,5. D. 1,2,5. E.2,4,5.
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Nr 101. Wskaz leki przeciwpadaczkowe, ktére nie indukuja napadow
padaozkowych mioklonicznych:
1) karbamazepina;
2) gabapentyna;
3) lamotrygina;
4) benzodiazepiny;
5) fenytoina;
6) tiagabina;
/) wigabatryna;
8) topiramat;
9) lewetyracetam.
Prawidtowa odpowiedz to:

A. 1,24 B.3,4,8. C.4,8.9. D.5,6,7. E.6,7,8.

Nr 102. Trientyna stosowana jest w leczeniu choroby:
A. Refsuma. B. McArdle’'a. C. Gauchera. D. Wilsona. E. Menkesa.

Nr 103. Do obrazu klinicznego, ktérej wrodzonej wady metabolizmu nie nalezy
napadowa ataksja mozdzkowa:

A. choroby syropu klonowego.

B. choroby Hartnupow.

C. choroby Wilsona.

D. deficytu biotynidazy.

E. deficytu kompleksu dehydrogenazy pirogronianu.

Nr 104. Wrodzona niedoczynnos$¢ przytarczyc wystepuje w chorobach
genetycznie uwarunkowanych, z wyjatkiem:

A. zespotu Di George'a.

B. zespotu Stronga.

C. zespotu Zellwegera.

D. zespotu Kenny'ego-Caffeya.
E. zespotu Kearnsa-Sayre'a.

Nr 105. Triada Hakima nalezy do obrazu klinicznego:

A. zespotu opuszkowego rdzenia kregowego.
B. wodogtowia normotensyjnego.

C. malformacji Arnolda-Chiariego.

D. zespotu Dandy’'ego-Walkera.

E. zespotu Jouberta.

Nr 106. Opdznienie rozwoju psychoruchowego, dysmorfia, organomegalia,
makroglosja, padaczka nalezg do obrazu klinicznego:
A. choroby Wolmana. D. choroby Fabry’'ego.

B. choroby Gauchera typ |. E. gangliozydozy GM I.
C. choroby Pompego.
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Nr 107. Ktére ze stwierdzen dotyczgce wgtobienia migdatkéw moézdzku do
otworu potylicznego jest nieprawidiowe?

A. zaburzenia swiadomosci. D. niedowtad czterokonczynowy.
B. zaburzenia oddychania i krgzenia. E. sztywnos¢ odmozdzeniowa.
C. niedowtad potowiczy.

Nr 108. Ocene droznosci kanatu kregowego umozliwia prébe:
A. Rinnego. B. Minora. C. Underberga. D. Queckenstedta. E. Barre'go.

Nr 109. Objaw Hornera, niedowtad struny gtosowej, dysfagia, potowicze zabu-
rzenia czucia na twarzy, hemiataksja po stronie uszkodzenia | rozszczepienne
zaburzenia czucia po stronie przeciwne] do uszkodzenia wystepujg w zespole:

A. Benedicta. B. Webera. C. Millarda-Gublera. D. Wallenberga. E. Jacksona.

Nr 110. Do objawéw oponowych nie nalezy objaw:
A. Kerniga. B. Hermana. C. Amossa. D. Flataua. E. Lhermitte’a.

Nr 111. Wskaz falszywe stwierdzenia:
1) wzorce ruchu globalnego (general movements — GM) ujawniajg sie
w 4 miesigcu zycia wieku skorygowanego (w.s.);
2) odruch Moro w petni obecny jest od ok. 34 tygodnia cigzy i mozna go
wywotac do 4-5 miesigca zycia w.s.;
3) odruch toniczny szyjny asymetryczny wystepuje do 6 miesigca zycia w.s.;
4) odruch Moro jest wczesnym markerem uszkodzenia w zakresie tetnicy
srodkowe] mozgu u dzieci urodzonych o czasie;
5) gotowosc do skoku jest wczesnym markerem niedowfadu potowiczego juz
od 5 miesigca zycia w.s.
Prawidtowa odpowiedz to:

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

Nr 112. Wskaz falszywe stwierdzenie dotyczgce rozwoju funkcji poznawczych
dziecka:

A. stadium rozwoju poznawczego — operacji konkretnych z poczagtkiem operacji
logicznych jest to 7-11 r.z.

B. okres myslenia konkretno-obrazowego jest to okres 36 r.z.

C. w przypadku dzieci w wieku 3—14 lat, z ktorymi kontakt werbalny jest
utrudniony lub niemozliwy (m.in. gluchych), do diagnozy rozwoju poznawczego
powinno sie zastosowac np. Skale Leitera P-93.

. dziecko w wieku 4 lat liczy 4 przedmioty.

. dziecko w wieku 18 miesiecy liczy 2 przedmioty, uzywa przedmiotéow zgodnie
Z przeznaczeniem.
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Nr 113. Czesc osbéb z zaburzeniem rozwoju poznawczegdo i niepetnosprawnoscia
intelektualng (NI) przejawia opdznienie rozwoju od wczesnego dziecinstwa.

U oséb z NI funkcjonowanie pojeciowe, spoteczne 1 praktyczne jest
nieprawidtowe. Wskaz fatszywe stwierdzenie dotyczgce zaburzen rozwoju:

A. wielosystemowe zaburzenia rozwoju jest to zaburzenie dotyczace dzieci przed
2 r.z. przejawiajgce sie powaznymi trudnosciami w tworzeniu relacji |
komunikowaniu sie w potgczeniu z trudnosciami w regulowaniu procesow
uwagi, poznawczych, ruchowych, somatycznych, fizjologicznych,
sensorycznych i afektywnych.

B. zgodnie z ICD-10 przyblizona wartosc ilorazu inteligencji 20—34 stanowi
0 rozpoznaniu uposledzenia umystowego umiarkowanego.

C. osoby doroste z NI z uposledzeniem w stopniu lekkim funkcjonujg na poziomie
wieku umystowego miedzy 9 a 12 r.z.

D. osoby doroste z NI z uposledzeniem w stopniu znacznym funkcjonujg na
poziomie wieku umystowego miedzy 3 a 6 r.z.

E. rozpoznanie u osob z NI w stopniu lekkim w wieku weczesnym przedszkolnym
(4-5 r.z.) moze stanowiC problem i stawiane jest dopiero w wieku p6znym
przedszkolnym lub szkolnhym.

Nr 114. Wskaz prawdziwe stwierdzenie:

A. w zespole Retta rozwdj psychoruchowy przebiega prawidtowo do 4-5r.z.,
kiedy to ujawniajg sie cechy zaburzen ze spektrum autyzmu, a nastepnie
regres poznawczy.

B. czestos¢ wystepowania padaczki u 0séb z niepetnosprawnoscig intelektualng
wynosi ok. 1,5%.

C. mutacja dynamiczna genu FMR1 jest jedng z najczestszych przyczyn
uposledzenia umystowego u mezczyzn.

D. u dzieci z zespotem Angelmana typowy jest regres rozwoju poznawczego
W2r.2.

E. w badaniu neurologicznym w zespole Retta dominujg objawy pozapiramidowe
z wystepowaniem ruchow mimowolnych, najczescie] plgsawicy.

Nr 115. Wskaz prawdziwe stwierdzenie:

A. w deficycie hydroksylazy tyrozyny w ptynie mozgowo-rdzeniowym bedzie
podwyzszony kwas homowanilinowy (HVA).

B. w metabolizmie kwasu y-aminomastowego istotng role odgrywa
tetrahydrobiopteryna.

C. w deficycie dekarboksylazy aminokwasow aromatycznych (AADC)
podstawowym leczeniem jest |-dopa.

D. w deficycie sepiapterynowej reduktazy w badaniu przesiewowym noworodkow
nie stwierdza sie podwyzszonej fenyloalaniny.

E. w deficycie cyklohydrolazy GTP zawsze fenyloalanina w badaniu
przesiewowym noworodkow jest prawidtowa.
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Nr 116. Wskaz falszywe stwierdzenie:

A. skala Thompsona stuzy do oceny nasilenia zmian w encefalopatii
niedotlenieniowo-niedokrwiennej noworodkow.

B. selektywne oziebianie mozgu lub catego ciata jest potwierdzong metodg
zmniejszajgcqg stopien uszkodzenia neuronow.

C. zapalenie naczyn pepowinowych jest zwigzane ze zwiekszonym ryzykiem
Krwawienia dokomorowego oraz uszkodzenia istoty biatej.

D. niekorzystnym zjawiskiem biochemicznym wptywajgcym destrukcyjnie na mozg
niedojrzatego dziecka jest obnizone stezenie pCOZ2.

E. w hiperbilirubinemii dochodzi przede wszystkim do uszkodzenia jgder zebatych
mozdzku.

Nr 117. 10-letniego chtopca przyjeto do diagnostyki w oddziale neurologii
dzieciece] z powodu postepujacej ataksiji, dystonii, zaburzen potykania, dyzartri,
nadjgdrowego porazenia ruchow gatek ocznych, splenomegalii. W kontrolnym
badaniu MR gtowy stwierdzono zaburzenia mielinizacji. W diagnostyce roznicowej
na pierwszym miejscu nalezy uwzglednic:

A. chorobe Niemanna-Picka typu C.

B. chorobe Refsuma.

C. neurogenng miopatie z ataksjg i zwyrodnieniem barwnikowym siatkowki
(NARP).

D. gangliozydoze typu 2.

E. niedobdr transportera glukozy typu 1.

Nr 118. W hiperhomocysteinemii klasycznej podwyzszonemu stezeniu
homocysteiny towarzyszy podwyzszone stezenie:

A. metioniny. B. proliny. C. glicyny. D. argininy. E. lizyny.

Nr 119. Kryzy oczno-zakretowe mozna zaobserwowac w przebiegu:

A. deficytow kreatyny.

B. zaburzen amin biogennych.

C. zaburzen biogenezy peroksysomow.
D. zaburzen metabolizmu puryn.

E. kwasic organicznych.

Nr 120. Obrecz (cinglum), ktéra przebiega tukowato w zakrecie obreczy na
powierzchni przysrodkowej potkul zespala ptat czotowy z ptatem:

A. potylicznym.

B. potylicznym i skroniowym.
C. ciemieniowym.

D. skroniowym i potylicznym.
E. skroniowym.

Dziekujemy!
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