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درس مغز و اعصاب کودکان _ فوق تخصص�

-۱MRI یافته اختصاص� pantothenate kinase deficiency (Neurodegeneration with brain Iron accumulation -NBIA) در

مغز چگونه است؟

Symmetric Low-Signal intensity in T1, high signal in T2 of Globus pallidus (anteriomedial aspect)

Symmetric Low-signal intensity in T2 with high signal in anteriomedial aspect of Globus pallidus

Symmetric Low-signal intensity in T2 of Globus pallidus ( anteriomedial aspect)

Symmetric Low Signal intensity in T2, high signal intensity in T1 of globous pallidus

 

در معاینه نوزادی که با سن حاملگ� ۳۸ هفته با زایمان واژنیال سخت در بیمارستان متولد شده است، در ناحیه سر توده ای نرم که۲-

Fluctuation دارد و از خط وسط گذشته، لمس م� شود. حال عموم� نوزاد خوب و رفلکس های نوزادی طبیع� هس�ند. ا�ن

وضعیت با کدامیک از موارد ز�ر بیشتر توجیه م� شود؟

Caput Succedaneum

Subgaleal hematoma

Cephalohematoma

Skull Fracture

 

پسر ۹ ساله ای را جهت درمان ADHD به کلی�یک آورده اند. درشرح حال، Bulimia اضطراب، تحریک پذ�ری و اختلال خواب گزارش۳-

شد. آنزیم های کبدی بیش از سه �را�ر افزایش یافته اند. والد�ن اجازه تجو�ز psychostimulants را نم� دهند. با توجه به شرح

حال، تجو�زکدام دارو منطق� است؟

Bupropion

Venlafaxine

Atomoxetine

Guanfacine
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دختر ۱۸ ماهه ای را به علت حرکات کلیشه ای به صورت شستن مداوم دست ها و ن�ز تشنج مقاوم به درمان نزد شما آورده اند.۴-

تشنجات وی از۶ ماهگ� به صورت اسپاسم صرع� و حملات م�وکلونیک �وده است و تاخ�ر واضح تکامل� از نوزادی دارد. دور سر

رشد مناسب ندارد. در MRI مغز یافته خاص� وجود ندارد. در �ررس� ژن�یک بیشتر بدنبال موتاس�ون در کدام ژن م� گردید؟

CDKL5

MECP2

FOXG1

ARX

 

دختر ۱۷ ساله ای را به علت سر درد نزد شما آورده اند. سردرد وی از حدود ۴ سال قبل شروع شده و به صورت اورای ب�نا�ی و سپس۵-

سردرد ضربان دار فرونتال م� باشد که حدود ۵ تا ۶ ساعت به طول م� انجامد. سابقه سردرد در پدر ن�ز وجود دارد که اخ�را دچار

دمانس شده است. بیمار تا کنون ۴ بار دچار حملات هم� پارزی راست ن�ز ح�ن سردرد شده که خود بخود �ه�ود یافته است. در

معاینه فشارخون بالا دارد. جهت تشخیص بیماری تمام اقدامات ز�ر را توصیه م� کنید، بجز:

��وپس� �وست

Brain MRI

�ررس� ژن�یک

LP انجام

 

�راساس ترمینولوژی جدید مرجع سویمن ترمینولوژی جدید �رای “Partial” کدام است؟۶-

Focal

Focal onset

Focal dyscognitive

Complex partial
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ش�رخوار ۵ ماهه اي را بعلت تشنج مكرر به درمانگاه اعصاب آورده اند. تشنج ها از دو ماهگ� آغاز شده و در ابتدا بعنوان كوليك تحت۷-

درمان �وده و نهايتا با درمان �ردن�زولون خوراك� با دوز بالا حملات متوقف گردیده و با قطع دارو اخ�را حملات مشابه قبل عود كرده

است. والد�ن آزمايش ژن�يك با گزارش واريان GRIN1 از فرزندشان به همراه دارند. كداميك از اقدامات درمان� ز�ر صح�ح تر است؟

B6 تجو�ز مجدد �ردن�زولون خوراک� و اضافه كردن

تجو�ز ويگاباتر�ن و فراهم كردن مقدمات رژيم كتوژنيك

تجو�ز ويگاباتر�ن و وال�روات

تجو�ز مجدد �ردن�زولون و اضافه كردن ويگاباتر�ن

 

کودک ۶ ساله ای را بدلیل تشنجات مقاوم به کلی�یک م� آورند. تشنج وی از ۴ سالگ� شروع شده، گاه� تونیک، گاه� فوکال و۸-

گهگاه� تونیک کلونیک ژنرال�زه م� باشد. متاسفانه بعد از شروع تشنجات از نظر شناخت� و یادگ�ری پس  رفت داشته است.

ایپاک� از نوار مغزی وی در ذیل مشاهده م� فرمایید. محتمل تر�ن سندرم الکتروکلی�یکال کدام است؟

West

Tassinari

Lennox-Gastaut

Late Gastaut
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اختلال در کدامیک از مکانیسم های ذیل نقش بیشتری در تشنج نوزادان دارد؟۹-

Synapse development

Ion channels

Neuron structure

Neuronal network

 

کودک ۴ ساله اپلپ�یک به علت استفراغ های مکرر توانا�ی استفاده از داروی خوراک� را ندارد. در سابقه وی متوجه م� شوید که به۱۰-

اغلب داروهای ضد تشنج مقاوم �وده است ول� در نهایت با کارباماز��ن کنترل شده است چه اقدام� را �رای وی توصیه م� کنید؟

لوت�راستام وریدی

کارباماز��ن رکتال

سدیم وال�رات وریدی

دیازپام هر سه ساعت

 

کودک ۷ ساله مبتلا به صرع ابسنس تحت درمان با اتوسوکساماید قرار گرفته است. عل� رغم دوز مناسب دارو پس از دو هفته،۱۱-

حملات خ�رگ� کنترل نشده و �رای بیمار داروی وال�رات سدیم با دوز مناسب شروع م� شود. پس از یک هفته حملات تشنج کنترل

م� شود ول� از ۳ روز قبل بیمار دچار عدم تعادل، اختلال هوشیاری و خواب آلودگ� شده است. در آزمایشات انجام شده سطح

خون� وال�رات و اتوسوکساماید در محدوده طبیع�، قند خون و آنزیم های کبدی طبیع� است. اقدام مناسب بعدی کدام است؟

نوار مغز

اندازه گ�ری سطح کارن�ت�ن

اندازه گ�ری آمونیاک خون

ام آر آی مغز
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بیمار پسر ۵ ساله ای است که با سابقه سردرد و ا�ی لپس� از حدود ۱ ماه قبل تحت درمان است هم اکنون با شکایت تغ��رات رفتاری۱۲-

و شخص�ت� که از حدود ۱۰ روز قبل پیش رونده �وده است، ارجاع شده است. �رای وی ام آر آی مغز با تزر�ق ماده حاجب انجام
شده که Multifocal Enhancing Lesions مشاهده م� شود. جهت ا�ن بیمار باید ایمونوترا�ی اگرس�و انجام شود. کدام گزینه

جهت تشخیص قطع� الزام� است؟

��وپس� مغز

آنژ�وگراف� کانونشنال

MRA

MRV

 

�روز اختلالات شناخت� ناش� از Silent infarcts در زمینه کدام بیماری ز�ر محتمل تر است؟۱۳-

Protein C deficiency

A Hemophilia

Anti-phospholipid antibody syndrome

Sickle cell disease (SCD)

 

پسر ۵ ساله مورد تاخ�ر تکامل� و صرع به علت عود حملات تشنج مراجعه م� کند. در ح�ن معاینه آتاکس�، ترمور دست ها و۱۴-

چهره ی خندان کودک مشهود است. کدامیک از اختلالات ژن�یک� ز�ر در ا�ن سندرم شا�ع تر م� باشد؟

Uniparental disomy chromosome 15

UBE3A mutation

Deletion of Maternally 15q11q13

Imprinting central defect
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کدامیک از موارد ز�ر در مادر ریسک فاکتور آژنزی ساکرال در نوزادان است؟۱۵-

مصرف کارباماز��ن

مصرف رت�نویک اسید

وجوددیابت ملیتوس

A کم�ود ویتام�ن

 

دختر ۴ ساله ای بعلت ابتلاء به تب و تشنج و لتارژی پایدار از حدود ۳ هفته پیش در بخش اطفال بستری و تحت درمان با۱۶-

سفتریاکسون و وانکومایس�ن قرار گرفته است. قبلاً ه�چ مشکل� نداشته است. در MRI مغز اخ�ر اتساع بطن های طرف�، سوم و

چهارم مشهود است. با توجه به وضعیت بیمار، انجام کدامیک از روش های درمان� ز�ر ارحج است؟

External Ventricular drainage

Lumbar Puncture

third Ventriculostomy Endoscopic

Ventriculoperitoneal shunt

 

كداميك از يافته هاي ز�ر در سندرم كا�وك� مشاهده نم�شود؟۱۷-

Blue Sclerae

Microcephaly

Hearing loss

Microtia
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کودک ۴ ساله ای را بدلیل تاخ�ر تکامل� به درمانگاه م� آورند. در نگاه اولیه متوجه آتاکس� و حرکات گردش� عجیب در سر وی۱۸-

م� شوید و خصوص�ت دیس مورفیکِ ش� ز�ر را دارد. و همچن�ن MRI ذیل را �همراه دارد. انجام کدامیک از اقدامات ذیل

مناسب تر است؟

  

Whole Exome Sequencing

Karyotype

Chromosomal Microarray

Genetic Counseling
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پسر ۴ ساله اي را بعلت اختلال در راه رفتن و صحبت نكردن به درمانگاه اعصاب كودكان آورده اند. دا�ي ۱۵ ساله كودك بدليل ابتلائ۱۹-

به اختلال حركت� پيش رونده الان از صندل� چرخدار استفاده م� كند. در معاينه هوشيار ول� با پاهاي باز و ش�يه اردك راه م� رود.

عضلات Hamstring دو طرفه حجيم �وده و پس از نشستن روي زم�ن به سخت� و با تلاش زياد بلند م� شود. در آزمايشات سطح

Creatine و Alanine Aminotransferase (ALT): 300U/L Aspartate Aminotransferase(AST): 400U/L سرم� آنزيم هاي

Phosphokinase (CPK/CK): 30000U/L گزارش شده اند. با توجه به محتمل تر�ن بيماري زمينه اي كودك، مناسب تر�ن درمان

كدام است؟

Sildenafil

Eteplirsen

Deflazacort

Drisapersen

 

پسر ۶ ساله با درد و ضعف اندام های تحتان� با شروع علایم از سه روز قبل مراجعه کرده است. در معاینه DTR در اندام ها وجود۲۰-

دارد. و پارزی فاسیال محیط� سمت راست مشهود است. در ط� بستری به علت افزایش فشارخون و تاک� کاردی به ICU من�قل

م� شود. وجود کدامیک از موارد ز�ر در افتراق �روسه ی دمیل�زان از اکسونال، به نفع AMAN م� باشد؟

conduction block در نوار عصب

پارزی فاسیال

درگ�ری اتونوم

DTR نرمال �ودن
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نوجوان ۱۲ ساله با پتوز دو طرفه مراجعه نموده است. در �ررس� های انجام شده receptor AB Ach و تست تنسیلون مث�ت �وده۲۱-

ول� نوار عصب عضله با repetitive test منف� �وده است. سابقه خانوادگ� منف� و ام آر آی مغز طبیع� است. تحت درمان با

��ریدوس�یگم�ن قرار م� گ�رد. در اوایل پاسخ نس�تا خو�ی داشته ول� بعد از چند ماه پتوز بازگشته است. دوز را به حداکثر افزایش

داده ایم ول� همچنان پاسخ مناس�ی یافت نشده است. اقدام مناسب بعدی کدام است؟

اضافه کردن ایمونومودلیتور

کاهش دوز ��ریدوس�یگم�ن

آزمایش ژن�یک

�ررس� متا�ولیک

 

در وجه افتراق م�وپات� هاي مادرزادي از سا�ر بيماري هاي نوروموسكولر كدام يافته از اهمیت بیشتری �رخوردار است؟۲۲-

Respiratory involvement

Facial weakness

Thorax deformities

Polyhydramnios

 

پسر ۵/۶ ساله ای را با اختلال راه رفتن به درمانگاه اعصاب آورده اند. والد�ن منسوب نزدیک �وده و سابقه فامیل� منف� است. تا۲۳-

clumsy gait داشته و curled و kinky ۴/۵ سالگ� خوب �وده و به تدر�ج دچار اختلال راه رفتن شده است، در معاینه موهای

مشهود است. �ررس� چشم� بیمار به نفع ocular motility abnormality �وده است. DTR کاهش یافته دارد در EMG-NCV بعمل

آمده motor neuropathy Axonal Sensory and گزارش شده است. Brain MRI به نفع لکوآنسفالوپات� �ری ونتریکولر م� باشد.

محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

Metachromatic leukodystrophy

Adreno Leukodystrophy

Giant axonal neuropathy

Charcot Marie Tooth

 

www.konkur.in

Telegram: @medical_net

Kon
ku

r.i
n



آزمون:مغز و اعصاب کودکان_شهر�ور1402  مدت آزمون:140

پسر ۱۰ ساله ای را با ضعف عضلان� پیشرونده به درمانگاه اعصاب آورده اند. والد�ن منسوب نزدیک �وده و در خانواده خواهر۲۴-

کوچکتر ن�ز علائم مشابه دارد. از خستگ� زودرس و تشدید ضعف عضلان� بخصوص بدنبال fasting و تب و سرماخوردگ� شاک�

هس�ند. در معاینه proximal muscle weakness در اندام فوقان� و تحتان� مشهود است. Gowers sign مث�ت است. ضعف

عضلان� از ۸/۵ سالگ� آغاز شده و پیش رونده �وده است. در �ررس� ها ck=2760 داشته و EMG-NCV به نفع م�وپات� در همه

اندام ها م� باشد. در ��وپس� عضله تجمع Lipid گزارش شده است. �هتر�ن درمان کدام است؟

TDS کارن�ت�ن۱۰۰ میل� گرم �رای هرکیلو + کوانزیم ک�وتن ۱۰۰ میل� گرم +BD کورتیکوستروئید ۵ میل� گرم

Daily کارن�ت�ن ۵۰ میل� گرم �رای هرکیلو + کوانزیم ک�وتن ۱۰۰ میل� گرم + Daily ر��وفلاو�ن ۱۰۰ میل� گرم

TDS ۵ س� س� MCT oil + کارن�ت�ن ۱۰۰ میل� گرم �رای هرکیلو + TDS نشاسته ذرت ۲ گرم

TDS کارن�ت�ن۱۵۰ میل� گرم �رای هرکیلو + کوانزیم ک�وتن ۱۰۰ میل� گرم + TDS ر��وفلاو�ن ۱۰۰ میل� گرم

 

-۲۵Acute axonal sensorimotorکودک� که مبتلا به لوکم� لنفوبلاس�یک حاد م� باشد و درحال شیم� درمان� م� باشد دچار

neuropathy م� شود. عامل ایجاد کننده ا�ن مش� به احتمال زیاد کدام دارو م� باشد؟

Cisplatin

Methotrexate

Vincristine

cytosine arabinoside

 

نوزاد ۱۴ روزه ای را در بخش مراقبت های و�ژه نوزادان به علت شل� مشاوره م� کنید. در معاینه  ها��وتون است و رفلکس های وتری۲۶-

کاهش دارد و به علت ضعف تنفس� به ون�یلاتور وصل است. وی ن�یجه یک ازدواج غ�ر فامیل� و زایمان بدون مش� است. در

شرح حال متوجه م� شوید مادر هم که ۲۴ ساله است مقداری ضعف حرکت� دارد و در باز و بسته کردن انگشتان دچار مش�

م� شود و پدر�زرگ بیمار در سن ۴۵ سالگ� در حال� که علائم مشابه داشته به علت آریتم� فوت نموده است. �هتر�ن آزمایش �رای

تشخیص کدام است؟

Whole exome sequencing

Sanger sequencing

CTG repeated lengh

array CGH
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ماهه ای به علت گردن نگرفتن و تاخ�ر تکامل حرکت� ارجاع شده است. مادر م� گويد از سه ماهگ� فرزندش دچار كاهش۲۷- ش�رخوار ۶

قدرت حركت� شده است. در معاینه كاملا هوشيار است. در حالت frog leg posture و �ي تحرك دراز كشيده است ه��وتون است و

گردن نم� گ�رد. تنفس شكم� دارد و رفلكس هاي عمق� وتري وجود ندارند. اندازه دور سر۴۴ سانت� متر است. در آزمایشات همراه،

افزایش مختصري در م�زان CPK دیده م� شود. با توجه به تشخيص مطرح درخواست كدام اقدام �راي تشخيص و شروع درمان

مناسب تر است؟

تكرار مجدد CPK و درخواست الكترو دياگنوز

MLPA درخواست تست ژن�یک

WES درخواست تست ژن�یک

PCR درخواست تست ژن�یک

 

کودک سه ساله ای که ۳ روز پیش به دنبال غرق شدن در استخر احیای قل�ی عروق� شده است و بدنبال آن دچار تشنج استاتوس۲۸-

�وده و درمان شده است را در بخش مراقبت های و�ژه جهت �ررس� مرگ مغزی و�زیت م� فرمایید. درمعاینه میدریاز دو طرفه دارد

و تست آپنه جواب نم� دهد. کدام اقدام را در مرحله بعدی جهت �ررس� مرگ مغزی پیشنهاد م� کنید؟

انجام نوار مغز

تست کالریک و مانور عروسک�

قطع داروهای سدات�ووتشنج

�ررس� الکتروف�ز�ولوژیک ساقه مغز
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پسر چوپان� که متعاقب صاعقه گرفتگ� در کوهستان از حدود یک هفته پیش در PICU بستری و انتوبه م� باشد. گاه� دچار۲۹-

حملات Paroxysmal Sympathetic hyperactivity (PSU) م� شود. انتظار �روز کدامیک از علائم ز�ر در ا�ن حملات غ�ر محتمل

است؟

Seizure

Hypertension

Diaphoresis

Hypertonia

 

پسر ۱۲ ساله مورد لوسم� پیشرفته با متاستاز به مغز با کاهش سطح هوشیاری و تشنج مکرر بستری م� شود.  در زمان ترخیص از۳۰-

بیمارستان، تنفس خود به خودی و سی� خواب و بیداری �رقرار است. ارتباط چشم� موثری نداشته و درد را حس نم� کند.

کدامیک از موارد ز�ر وضعیت بیمار را توجیه م� کند؟

minimally consciousness state

unresponsive wakefulness syndrome

locked in syndrome

akinetic mutism

 

کودک� به دنبال تصادف دچار فلج اندام ها شده است. در معاینه کاملا هشیار است. ها��وترمیک، �رادی کاردیک و ه��وتانس�ون۳۱-

دارد. معاینه اعصاب کرانیال طبیع�، فورس اندام ها ۲/۵ است محتمل تر�ن محل ضایعه کجاست؟

بصل النخاع

تالاموس

نخاع گردن�

پل مغزی
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کدامیک از قسمت های ذیل جزو لب های مخچه محسوب نم� شود؟۳۲-

قدام�

خلف�

فولیکولونودولر

ورمیس

 

پسر بچه ۹ ساله ای با شکایت اختلال تعادل کوتاه و گذرا به درمانگاه اعصاب آورده شده است. در شرح حال متوجه م� شوید که به۳۳-

دنبال فوتبال و خستگ� ا�ن حملات رخ م� دهد و در حالت عادی مشکل� ندارد. خانواده در ابتدا ا�ن حالات را به کم خون� و افت

قند نس�ت م� دادند اما اخ�را حرکات خفیف� در دست و عضلات اطراف چشم رخ داده و والد�ن نگران آغاز تشنج یا تیک هس�ند.

کدام گزینه ز�ر در اقدام درمان� �رای وی تجو�ر م� شود؟

کار�ی دوپا+ لوو دوپا

��وت�ن

استازولاميد

ر��وفلاو�ن

 

کدام داروی ز�ر در درمان موارد همراه�ADHD باتیک ارجح است؟۳۴-

هالو�ریدول

فلوفناز�ن

کلونید�ن

دکستروآمفتام�ن
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وجود کدامیک از فاکتورهای خطر ز�ر با احتمال بیشتر �روز فلج مغزی (CP ) همراه است؟۳۵-

Birth weight < ۱۰۰۰gr

Gestational age < ۲۸wks

Intrapartum asphyxia

Spinal dysraphisms

 

پسر سه ساله ای كه �ري ترم متولد شده و حدود یک  ماه در NICU بستری �وده است، با استفاده از واکر فاصله کوتاه� را م� تواند۳۶-

Gross Motor راه �رود ول� غالبا در منزل و ��رون از صندل� چرخدار استفاده م� کند. به لحاظ سیستم �قسیم بندی فونکس�ون

(GMFCS) در چه سطح� قرار م� گ�رد؟

II

III

IV

V

 

پسر ۱۴ ساله ای با ضعف عضلان� مراجعه نموده است. فرزند اول از والد�ن غ�رمنسوب که تا ۹ ماه قبل نرمال �وده است. از ۹ ماه۳۷-

پیش دچار خستگ� زودرس، خواب آلودگ� و ضعف عضلان� شده است. در معاینه ضعف عضلان� �روگزیمال ۴ اندام همراه کاهش

DTR مشهود است. SGOT= 46 CPK= 230 و SGPT=32 گزارش م� شود. NCV وی نرمال و در RNS انجام شده وضعیت

Incremental compound Muscle action Potential گزارش م� شود. مناسب تر�ن اقدام تشخیص� نورولوژیک کدام است؟

Limb Girdle جهت م�وپات� های WES انجام

Anti-Voltage gated Calcium channel Ab

Anti-Voltage gated K channel Ab

Immuno Histo Chemistry وپس� عضله با��
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کودک ۱۰ ساله ای را با سابقه میگرن از یک سال قبل به علت حمله سردرد شدید و تهوع که از ۳ روز قبل شروع شده و به درمان های۳۸-

مرسوم ضد درد پاسخ نداده به اورژانس م� آورند. �رای بیمار سرم ترا�ی شروع م� شود و �روکلر�راز�ن وریدی تجو�ز م� گردد.

پس از چند دقیقه سردرد و تهوع کودک تخفیف م� یابند منتها کودک بسیار �ی قرار م� شود. �رای کاهش �ی قراری کدام دارو موثر

است؟

دگزامتازون

ديفن هيدرام�ن

هالو�ريدول

متوكلو�راميد

 

کدام اقدام درمان� درNocturnal Enuresis بعد از �ررس� کامل و رد کردن بیماری های عضوی مناسب نیست؟۳۹-

حذف عوامل تحریک کننده

آموزش و تغ��ر رفتار

استفاده دسمو�رس�ن

مصرف شبانه ملاتون�ن

 

کودک ۵ ساله ای با تابلویAutism Spectrum disorder به کلی�یک ارجاع شده است. در شرح حال و معاینه بالین�، بجز علایم۴۰-

اصل�ASD، ه�چ نکته ای بدست نیامد. کدام تست کلی�یک� کمک کننده تر است؟

Brain MRI

Audiologic evaluation

Lead level

EEG
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والدین� فرزندشان را جهت معاینه و مشاوره به درمانگاه اعصاب کودکان آورده اند. اظهار م� دارند اخ�راً به دلیل یک نوبت تشنج با۴۱-

۴۰ در بخش اطفال بستری �وده است. سوال والد�ن ا�ن است که امكان عود ا�ن نوع تشنج فرزندشان با وجود c درجه حرارت

کدامیک از فاکتورهای ز�ر محتمل تر است؟

تشنج تب در کودک� والد�ن

جنس و نژاد فرزند

Neurodevelopmental اختلال

تشنج فوکال و طولان�

 

کودک ۷ ساله ای را به علت حملات افزایش تونوس�ته عضلات اکس�نسور اندام ها همراه با اختلال هوشیاری و سیانوز نزد شما۴۲-

آورده اند. در چه وضعیت� ا�ن حملات تشدید م� شوند؟

با مانور ه��رون�یلاس�ون

در بیداری همراه با خستگ�

REM در خواب

Non-REM در خواب

 

�رای کودک ۳ ساله با آنسفالوپات� پیش رونده، MRI مغزی انجام شده است. تغ��رات در بازال گانگلیا شبه سندرم Leigh مشاهده۴۳-

م� شود. کم�ود کدامیک موارد ز�ر م� تواند ا�ن علاپم را ایجاد کند؟

E ویتام�ن

فولات

B2 ویتام�ن

��وت�ن
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کودک ۱.۵ ساله مبتلا به ناهنجاری قل�ی و علائم نارسا�ی قل�ی به علت تشنج در اورژانس بستری شده است. تشنج به صورت۴۴-

فوکال و جنرال�زه است. عل� رغم دریافت ۲ دوز دیازپام به فاصله ۱۰ دقیقه حملات ادامه یافته است. قند خون و کلسیم طبیع�

است. کدامیک از درمان های ز�ر مناسب تر است؟

وال�رات سدیم

فنوبارب�تال

فن� تو��ن

لوت�راستام

 

کدامیک از یافته های ز�ر chloride channel myotonia congenital را از Sodium channel myotonia افتراق م� دهد؟۴۵-

Pain

Muscle Weakness

Warm-up Phenomenon

Myotonia

 

نوزاد ۱۶ روزه ای را به علت �رش های مکرر اندامه در اورژانس و�زیت م� کنید. حملات در خواب �وده در اندام های فوقان� بیشتر۴۶-

است و سر و صورت را درگ�ر نم� کند و با بیدار کردن کودک از ��ن م� رود. در معاینه نوزاد نکته غ�ر طبیع� نم� ب�نید. �هتر�ن اقدام

کدام است؟

�ررس� الکترولیت ها

نوار مغز

اطمینان بخش�

کلونازپام خوراک�
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شا�ع تر�ن تظاهرات نوزادان با acute perinatal arterial ischemic stroke کدام است؟۴۷-

هم� پلژی

تشنج

انسفالوپت�

ه��وتون�

 

ش�رخوار ۳ ماهه با اندازه دور سر ۴۰ سانت� متر و فونتانل قدام� �رجسته، در Brain MRI وي اتساع سيستم بطن� مشهود است.۴۸-

نتا�ج سا�ر �ررس� ها منجمله تست سرولوژيك� م��ن وجود عفونت مادرزادي است. محتمل تر�ن علت ا�ن عفونت كدام است؟

Cytomegalovirus

Lymphocytic Choriomeningitis

Human Immunodeficiency

Zika Virus

 

نوجوان ۱۴ ساله ای که در مدرسه اس�ثنا�ی درس م� خوانده را به علت اختلال تعادل و کاهش ب�نا�ی از ۸ ماه قبل به درمانگاه۴۹-

آورده اند. در معاینه هوشیار است اعصاب کرانیال نرمال است ول� در معاینه مردمک متوجه کاتاراکت در وی م� شوید تست

روم�رگ غ�رطبیع� است و رفلکس های وتری کاهش دارد. در ح�ن معاینه متوجه گزانتوم روی تاندون اشیل م� شویم. در ام آر آی

مغز بیمار اتروف� مشاهده م� کنید. اندازه گ�ری کدام فاکتور در خون را �رای رسیدن به تشخیص پیشنهاد م� کنید؟

Alfa fetoprotein

cholestanol

albumin

triglycerid
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�راساس جدول ۲-۱ آخر�ن چاپ کتاب فنی� کدامیک از واکنش های ذیل نشانه پاسخگو (Responsive) �ودن است؟۵۰-

Grimacing

Toe withdrawal

دورسیفلکشن پا

کلونوس پاشنه

 

در بیماری های نورو متا�ولیک ذیل، پاترن EEG را مشخص نمایید؟۵۱-

Burst supression in Glycine encephalopathy, Comb like in MSUD

Marked photosensitivity in MSUD, Burst suppresion in PME

Low amplitude in MSUD, comb like in PME

Burst supression in MSUD,Marked photosensitivity in PME

 

نوجوان ۱۳ ساله ای که از ۳ ماه قبل به دلیل ضعف عضلان� اریتم دور چشم ها و قرمزی بستر ناخن ها تحت درمان با �ردن�زولون۵۲-

روزانه �وده است. در اثر درمان قدرت عضلان� کودک �ه�ود کامل پیدا کرده است ول� آنزیم های عضلان� هنوز دو �را�ر نرمال است.

اقدام مناسب درمان� کدام است؟

دارو را با همان دوز یک روز در میان م� دهیم

علاوه �ر �ردن�زولون ازوت�و�ر�ن خوراک� م� دهیم

افزایش دوز �ردن�زلون خوراک�

شروع ریتوکسیماب وریدی همراه �ردن�زولون
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از طرف وزارت مت�وع به شما ماموریت داده م� شود طرح� درمورد پایش سندرم اپسوکلونوس-م�وکلونوس آتاکس� �رنامه ر�زی۵۳-

فرمایید. باتوجه به اپیدم�ولوژی ا�ن سندرم کدامیک از خوشه های جمعیت� ز�ر را بیشتر مورد نظر قرار م� دهید؟

مهد کودک و کودکستان ها

کودکستان و دبستان ها

دبستان و سه سال اول د��رستان ها

باتوجه به اینکه منحن� توز�ع ا�ن سندرم زنگوله ای نیست نم� توان به ا�ن نحو �قسیم بندی کرد.

 

پسر ۳ ساله از یک و نیم سال قبل به دنبال تروما به سر یا نواح� دیگر از بدن �ی حال و رنگ �ریده و شل شده و اختلال هوشیاری۵۴-

پیدا م� کند. حمله کمتر از یک دقیقه طول م� کشد. با احتمال تشنج، فنوبارب�تال و لووت�راستام تجو�ز شده �ود که موثر ن�وده

است. در تع��ن ات�ولوژی ا�ن حملات کدامیک از موارد ز�ر کمک کننده تر است؟

نوار مغز خواب و بیداری

اندازه گ�ری قند خون ناشتا – کلسیم – سدیم – من�ز�وم خون

CT Scan

Ocular Compression

 

نوزاد ۷ روزه ای با تشنج های تونیک یک طرفه که از ۳ روز قبل شروع شده به درمانگاه اعصاب ارجاع شده است. معاینات عص�ی و۵۵-

نوار مغز نرمال هس�ند. در سابقه خانوادگ�، تشنج های مشابه در خواهر بیمار در سن نوزادی وجود داشته که تا یک سالگ� �رطرف

شده اند. محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

Benign familial neonatal epilepsy

Benign idiopathic neonatal seizures

SLC25A22- related epilepsy

Ohtahara syndrome
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نوزاد �ره ماچور ۳۰ هفته ای به دنیا آمده است دچار دیسترس تنفس� است �رای جلوگ�ری ازآس�ب های بعدی استفاده ازتمام۵۶-

اقدامات ز�ر جهت کاهش آس�ب به کودک مفید است، بجز:

Oral indometacin

Iv betamethasone

Surfactant

ventilation Early CPAP

 

پسر ۵ ساله ای را به دلیل اختلال راه رفتن به درمانگاه اعصاب آورده اند. فرزند اول از والد�ن منسوب �وده، سابقه زایمان� نرمال۵۷-

�وده و تکامل عص�ی نرمال تا ۴/۵ سالگ� داشته است. به تدر�ج دچار اختلال رفتاری و �ی قراری شده است و از چند ماه قبل دچار

مش� راه رفتن شده است. در معاینه متوجه اختلال ب�نا�ی و آتاکس� شدید م� شوید و DTR ندارد. MRI مغز درگ�ری ماده ی

سفید �ری ونتریکولر با Spared U Fiber همراه Thickening Optic Nerve گزارش م� نماید. و پدیده Tigeroid pattern دیده

نم� شود. در نوار عصب - عضله متوجه Uniform Demyelinating Peripheral Neuropathy م� شوید. �رای تایید تشخیص

کدامیک از اقدامات ذیل شما را سر�ع تر به تشخیص هدایت م� کند؟

انجام WES �رای انواع لکودیستروف� ها

انجام Brain MRI با کنتراست جهت ضایعات �ری ونتریکولر

انجام Brain CT �رای مشخص شدن ها��ردنس�ت� تالاموس ها

انجام Brain MRS �رای مشخص شدن نوع لکودیستروف�

 

ازبیماری با ضعف ناگهان� اندام ها و نقاط ه��رای�تنس در مغز ما�ع مغزی نخاع� گرفته م� شود. کدام یافته به نفع پاسخ حاد۵۸-

ایمن� در بیماری مولت�پل اسکلروزیس درآنال�زایمونوگل�ول�ن ها ا�ن ما�ع م� باشد؟

وجود monoclonal band در ما�ع مغزی نخاع�

وجود بیش از دو clonal bands در ما�ع مغزی نخاع�

وجود همزمان clonal band در پلاسما و ما�ع مغز و نخاع�

کاهش سطح IgG درما�ع مغز و نخاع� و پلاسما
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دختر۱۲ ساله با شب کوری مراجعه کرده است. بیمارکاهش شنوا�ی شدید حس� عص�ی از بدو تولد داشته است. در معاینه رت�ن�ت۵۹-

پیگمنتوزا دیده شده است. تشخیص احتمال� چیست؟

pendred syndrome-

usher syndrome

waardenburg syndrome

Maternal use of heparin

 

دو نوجوان ۱۲ ساله بعلت تغ��رات شديد خلق� و خنده هاي بدون علت همراه با تهوع و استفراغ به اورژانس آورده شده اند. با۶۰-

گرفتن شرح حال مشخص گرديد كه مصرف كوكا��ن داشته اند . وجود كداميك از يافته هاي بالين� ز�ر غ�رمحتمل است ؟

ميدرياز

ه��رترم�

تشنج

�رادیکاردی

 

-۶۱Tandem walk forward and کودک به کار گرفته شود؟ gross motor حداقل در چه سن� بایست� تست های ز�ر در ارزیا�ی وضعیت

backward - Toe walk and heel walk

۳ تا ۴ سالگ�

۴ تا ۶سالگ�

۶ تا ۸ سالگ�

۷ تا ۹ سالگ�

 

www.konkur.in

Telegram: @medical_net

Kon
ku

r.i
n



آزمون:مغز و اعصاب کودکان_شهر�ور1402  مدت آزمون:140

ش�رخوار ۶ هفته ای را جهت �ررس� تکامل� نزد شما آورده اند. وجود کدامیک از رفلکس های اولیه را در وی انتظار دارید، بجز:۶۲-

Palmar grip

Plantar grip

Suprapubic extensor

Moro

 

دختر ۱۵ ساله مبتلا به صرع از یک سال قبل تحت درمان با داروی اتوسوکساماید م� باشد. از دو هفته قبل دچار درد و تورم۶۳-

مفاصل و راش �وست� و تب شده است. در معاینه کبد و طحال کم� به دست م� خورد. در �ررس� های پاراکلی�یک نتا�ج ز�ر بدست

آمده است:

RF=neg ANA= neg ESR=52 plat=98000 Hb=11.2 WBC=4200

در قدم بعدی کدامیک از تست های ز�ر کمک کننده تر است؟

آس��راس�ون مغز استخوان

تکرار تست های آزمایشگاه�

C4 و C3 اندازه گ�ری

اندازه گ�ری آنت� بادی آنت� هیستون
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دختر ۱۲ ساله با کمر درد و ضعف اندام های تحتان� تحت �ررس� قرار م� گ�رد. در MRI انجام شده تومور اکسترامدولاری ای�ترا۶۴-

دورال در �وسترولترال نخاع توراسیک با انهنسمنت هوموژن رویت م� شود. سابقه ی کاهش شنوا�ی پیش رونده از ۶ ماه قبل و

جراح� کاتاراکت را ذکر م� کند. کدامیک از تشخیص های ز�ر بیشتر مطرح است؟

اپاندیموما

همانژ�وبلاستوما

آستروس�توما

مننژ�وما

 

در تظاهرات بالين� کم�ود كداميك از آنزيم هاي ل�زوزومال ز�ر ارگانومگال� ملاحظه نم� شود؟۶۵-

β-galactosidase

Glucocerebrosidase

α-l-iduronidase

Hexosaminidase A

 

ش�رخوار ۶ ماهه بدون هيچگونه سابقه قبل� مشكل �زشك�، پس از خوردن ماده اي، دچار ��وست شديد و سپس فلج اندام ها تنه،۶۶-

عضلات �ول�ر و اعصاب كرانيال شده است. محتمل تر�ن علت، مصرف كداميك از مواد ز�ر م� باشد؟

Opioid

Honey

Belladon alkaloids

Organophosphate
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کدامیک از فاکتورهای ز�ر نقش کمتری در �روز cerebral sinovenous thrombosis (CSVT) در کودکان دارد؟۶۷-

عفونت های سر و گردن

دهیدراس�ون

اختلالات �روترومبیک

ناهنجاری های قل�ی

 

نوجوان� که قبلا کاملا سالم �وده ناگهان دچار تشنج ژنرال�زه م� شود و در ادامه دچار اختلالات رفتاری، سایکوز و آفازی همراه با۶۸-

حرکات کره ای ش� و دیستون� م� شود. جهت تشخیص بیماری کدام اقدام کمک کننده تر است؟

MRI Brain

Neuronal Antibodies

Electroencephalogram

Genetic study

 

شا�ع تر�ن ابنورمالیت� پاتولوژیک ای�تراکرانیال در abusive head injury کدامیک از موارد ز�ر است؟۶۹-

ساب دورال هماتوم

خونر�زی ساب آراکنوئید

هماتوم ا�ی دورال

ساب دورال اف�وژن
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پسر ۵ ساله با سابقه ی سردرد از یک هفته قبل با شکایت کاهش سطح هوشیاری در اورژانس بستری م� شود. در معاینه ی عص�ی۷۰-

اتساع مردمک سمت چپ با پاسخ ضعیف به نور، افتالموپلژی اکسترنال و هم� پارزی در همان سمت مشهود است. شرایط فوق

مطرح کننده ی کدامیک از موارد ز�ر م� باشد؟

Uncal Herniation

Central Herniation

Upward Cerebellar Herniation

Downward Cerebellar Herniation

 

ش�رخواره ۴۰ روزه با تشنج از بدو تولد از بخش نوزادان مشاوره داده شده است. تا به حال داروهای فنوبارب�تال - فن� توئ�ن-۷۱-

لوت�راستام بکار رفته است و متاسفانه تشنج ها ادامه دارد. فرم تشنج ها بش� فوکال کلونیک و تونیک همراه سیانوز لب ها گزارش

م� شود. Brain CT و �ررس� سونوگراف� مغز و آزمایشات روت�ن نرمال است. EEG انجام شده گویای burst suppression م� باشد،

LP نرمال �وده و �ررس� لاکتات- آمونیاک – کروماتوگراف� اسیدهای آمینه خون و ادرار- هموسیس��ن و ��وت�نیداز نرمال گزارش

شده است. در �ررس� Urine organic Acid ادرار، افزایش آلفا آمینو آدی�یک سم� آلدئید و pipecolic acid گزارش شده است.

مناسب تر�ن درمان کدام است؟

تو��رامات

رژیم کتوزنیک

بنزوات سدیم و دکسترومتورفان

��ریدوکس�ن و فولی�یک اسید

 

نوجوان۱۳ ساله که دچار حمله حاد ضعف شدید اندام های تحتان� شده است و همچن�ن سابقه استفراغ های یک  هفته ای غ�رقابل۷۲-

کنترل در سال گذشته را دارد. ام آرآی درگ�ری درDiencephalon و Periaqueductal gray matter همراه با درگ�ری بیشتر از ۳

سگمان اسپاینال مشاهده م� شود. استفاده ازکدام دارو �رای بیمار مناسب نیست؟

ریتوکسیمپ

سیکلوفسفامید

ای�ترفرون ها

آزات�و�ور�ن
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مونتاژ ایپاک ز�ر چیست؟۷۳-

AP Bipolar

Common Average Reference

Great Laplacian

Subdural Grid Monopolar

 

کودک ۳ ساله با استرابیسم از بدو تولد ارجاع داده شده است. از نظر تکامل� نرمال م� باشد. در معاینه محدودیت حرکت چشم۷۴-

راست به طرف خارج دارد و در موقع adduction چشم راست، تنگ� در شکاف پلک� همان طرف مشاهده م� شود سا�ر اعصاب

کرانیال نرمال است. محتمل تر�ن تشخیص چیست؟

Mobius Syndrome

Duane Syndrome

Brown Syndrome

میاس�ین� گراویس مادرزادی
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نوزادی که از جهات مختلف سالم م� باشد هنگام گریه کردن دچار افتادگ� یک طرفه لب و دهان به سمت پا��ن م� شود. در لمس۷۵-

ناحیه نازک تر از سمت مقابل م� باشد.NCV طبیع� است. تشخیص چیست؟

Mobius syndrome

lesions Traumatic

cranial neuropathy Idiopathic

Depressor Angularis Aplasia

 

کودک ۴ ساله با سیانوز، کاهش سطح هوشیاری و مردمک های تنگ در بخش بستری شده است. با تشخیص مسمومیت با متادون۷۶-

تحت درمان قرار گرفته است. پس از دو روز کودک هوشیار و با معاینه طبیع� ترخیص م� شود. ۱۰ روز بعد با اختلال در راه رفتن،

اختلال بلع و تکلم به اورژانس آورده م� شود. در معاینه اندام های اسپاس�یک و ر�ژیدیت� دارد، مردمک ها طبیع� است.

محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

مسمومیت مجدد با متادون

انسفالوپت� تاخ�ری به دنبال ه��وکس�

تشنج استاتوس غ�ر کانوالس�و

انسفالیت منتشر حاد

 

ش�رخوار ۱۶ ماهه مورد sulfite oxidase deficiency با شکایت مادر مبن� �ر عدم �رقراری ارتباط چشم�، تحت معاینه قرار۷۷-

م� گ�رد. کدامیک از یافته های ز�ر محتمل تر است؟

Cataract

Glaucoma

Dislocated lens

Corneal clouding
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در معاینه نوزاد ترم ۵ روزه با ه��وکسیک ایسکیمیک آنسفالوپات� یافته های ز�ر وجود دارد: لتارژیک هست، ه��وتون� خفیف۷۸-

دارد، حملات تشنج مولت� فوکال کلونیک دارد، مردمک ها م�وزیس دارد وtonic neck reflex قوی م� باشد، �ر اساس سیستم

اسکورینگ آنسفالوپات� ا�ن نوزاد در چه Stage قرار دارد؟

I

II

III

IV

 

کودک ۶ ساله ای به علت دست پاچلفت� �ودن و زم�ن خوردن های مکرر از یک سال پیش به درمانگاه آورده شده است. هنگام راه۷۹-

رفتن پاهایش را محکم روی زم�ن م� کوبد. در معاینه هوشیاری مناس�ی دارد و به سوالات در حد سن پاسخ م� دهد. اعصاب

کرانیال نرمال است ول� رفلکس های عص�ی به دست نم� آید و توده عضلان� مقداری کاهش دارد. تشخیص محتمل کدام است؟

Nemalin myopathy

Pontocerebellar atrophy

Charcot marie tooth

Myotonia congenita

 

کودک ۸ ساله ای به علت اختلال ب�نا�ی توسط چشم �زشک ارجاع شده است. در معاینه چشم رت�ن�ت پیگمانتوزا گزارش شده است.۸۰-

در معاینه �ی قرار �رخاشگر است. بقیه معاینه عص�ی طبیع� است. در سابقه فامیل� �رادر �زرگتر به علت تشنج های مقاوم فوت

کرده است. مناسب تر�ن تشخیص کدام است؟

Bardel biedel syndrome

Neuronal ceroid lipofusinosis

sialidosis

Sulfat Oxidase defciency
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ش�رخوار دختر ۵۵ روزه با تشنج های مقاوم از بخش نوزادان مشاوره داده شده است. در معاینه متوجه اگزیال ها��وتون� –۸۱-

�ریفرال ها��رتون�- حملات اپیستوتونوس م� شوید. Follow & Fix مناسب ندارد و پاسخ مشاوره چشم �زشک� در �رونده کلو�وم

Cystic و نتریکولومگال� و Brain MRI ذکر شده است. در �ررس� های انجام شده در cortical blindness رت�ن و

Encephalomalacia مشاهده شده است. تشنج بیمار کلونیک و مولت� فوکال کلونیک �وده و تا بحال به فنوبارب�تال- فن� توئ�ن-

لوت�راستام تزریق� و تو��رامات و کلبازام مقاوم �وده است. �ررس� های نورومتا�ولیک کامل نه تنها نرمال �وده بلکه هموسیس�ئ�ن

و اسید اوریک پا��ن تر از حد نرمال م� باشد. پاسخ مشاوره صح�ح کدام است؟

بیمار رفراکتوری Seizure �وده و توصیه به مصرف وال�روآت م� شود.

با توجه به علائم بالین� و MRI ، بیمار دچار HIE , cerebral palsy شده است.

تشخیص Sulfite oxidase/molybdenum cofactor deficiency قویا مطرح است.

تشخیص Aicardi Goutières Syndrome (AGS) قویا مطرح است.

 

پسر ۱۳ ساله در بخش مراقبت های و�ژه به علت نارسا�ی تنفس� و درگ�ری عضلات �ولبار بستری شده است. بیماری از سه سال قبل۸۲-

با ضعف پیش رونده اندام ها با شدت بیشتر در اندام های فوقان� شروع شده است و اختلال شنوا�ی پیش رونده ن�ز پیدا کرده

است. در معاینه هوشیار است درگ�ری اعصاب کرانیال ۹-۱۰ و ۱۲ (فاسیکولاس�ون زبان) دارد. رفلکس های وتری عمق� وجود ندارد.

EMG انجام شده آکسونال نوروپات� نشان م� دهد. امکان �ررس� ژن�یک وجود ندارد. تجو�ز کدامیک از ویتام�ن های ز�ر ممکن

است در �ه�ود علایم بیمار کمک کننده باشد؟

B2

B12

B6

B3
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کودک� که از ۷ سالگ� دچارحملات تشنج ژنرال�زه با تب م� شود. ا�ن حملات در پدر و پدر�زرگ بیمار ن�ز در ا�ن س��ن اتفاق۸۳-

م� افتاده است. تکامل کودک طبیع� است. کدام موتاس�ون ژن� م� تواند عامل ایجاد ا�ن وضعیت باشد؟

SCN1B

CLCN2

KCNQ2

CACNA1A

 

کودک ۴ ساله ای به علت ضعف پیش رونده عضلان� از حدود یکسال قبل به کلی�یک اعصاب ارجاع شده است. س�ر تکامل� وی در ۸۴۳-

سال اول زندگ� نرمال �وده است . به گفته والد�ن سابقه سه نوبت حملات تشنج، خواب آلودگ� و استفراغ به همراه تب داشته

است و همچن�ن به علت استفراغ شدید و تحریک پذ�ری به دنبال مواد غذا�ی حاوی �روت��ن، رشد جسم� خو�ی نداشته است و

وزن وی ۱۱ کیلوگرم م� باشد. در معاینه ترمور واضح دست دارد و اندام هاي تحتان� اسپاس�یک و رفلکس های عمق� وتری افزایش

یافته است. با توجه به شرح فوق کدام گزینه در رسیدن به تشخیص کمک کننده تر است؟

CPK اندازه گ�ري

Brain MRI انجام

اندازه گ�ري آمینواسیدهای سرم

انجام تست هاي الكتر دياگنوز

 

پسر ۱۳ ساله ای را با ضعف عضلان� و لاغری به درمانگاه اعصاب آورده اند. والد�ن منسوب نزدیک �وده و در خانواده مورد مشابه۸۵-

ندارند. تکامل نرمال �وده است و از سن ۸ سالگ� دچار ضعف عضلان� و اسهال متناوب گردیده است. هم اکنون در معاینه

بسیارلاغر �وده و پتوز، اکسترنال افتالموپلژی و ضعف عضلان� در تمام اندام ها و Absent DTR مشهود است، از لحاظ منتال نرمال

EMG-NCV لکوآنسفالوپات� واضح مشهود است. در MRI در Cognition است و کلاس ششم م� باشد. عل� رغم نرمال �ودن

�ریفرال نوروپات� گزارش م� شود. محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

Metachromatic Leukodystrophy

Mitochondrial Neurogastrointestinal Encephalomyopathy

Isovaleric Acidemia

Celiac Disease
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پسر ۹ ساله ای به علت اول�ن حمله تشنج همراه با افت تحصیل�، اختلال در نوشتن، و اختلالات رفتاری ط� شش ماه اخ�ر به کلی�یک۸۶-

اعصاب ارجاع شده است. جهت بیمار قبل از مراجعه، ام آر آی انجام شده است که تصاو�ر آن در ز�ر آورده شده است. با توجه به

شواهد موجود، با انجام آزمایش ژن�یک، تشخیص بیماری ا�ن کودک تایید م� شود. در �رادر ۵ ساله ی وی ن�ز جهش ژن�یک�

مشا�ه� یافت م� شود ول� ام آر آی مغز وی نرمال م� باشد. کدام اقدام در مورد �رادر ا�ن بیمار صح�ح م� باشد؟

انجام Brain MRI هر ۱۲ ماه حت� اگر علامت نورولوژیک نداشته باشد.

معاینه نورولوژیک دوره ای و در صورت �روز علامت نورولوژیک درخواست ام آر آی

در اول�ن فرصت ارجاع جهت انجام ��وند مغز استخوان

نیازی به ارجاع به فوق تخصص غدد ندارد.

 

ش�رخوار ۸ ماهه به دلیل شل� و اختلال رشد ارجاع شده در معاینه ش�رخوار کم وزن، ه��وتون، کبد ۴ سانت� متر ز�ر دنده حس۸۷-

م� شود و سا�ر معاینات طبیع� است. در �ررس� های انجام شده

محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

GSD type3

Tyrosinemia

Fructose intolerance

Galactosemia
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علامت� که در عکس ز�ر م� ب�نید بیشتر به نفع کدام فاکوماتوز است؟۸۸-

تو�روس اسکلروزیس

ه��وملانوزیس ایتو

نوروف��روماتوز ت�پ ۱

فون هیپل لیندو
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ش�رخوار ۸ ماهه از والد�ن منسوب نزدیک را با تاخ�ر تکامل� گلوبال به درمانگاه اعصاب آورده اند. در معالینه میکروسفال �وده۸۹-

ها��وتون� دارد و دنبال نم� کند، نم� خندد. ه�چ توانا�ی حرکت� و شناخت� و ب�نا�ی ندارد؛ DTR بدست نم� خورد و

Optic Atrophy افزایش داشته است. در �ررس� چشم� CPK پلانتاررفلکس اکستانسور م� باشد. در �ررس� ها آنزیم های کبدی و

گزارش شده و در ��وپس� عضله dystrophy تشخیص داده شده و در MRI مغز، Cobblestone lissencephaly, Pachygyria و

آژنزی ورمیس و pontine ها��وپلازی همراه درگ�ری ماده سفید گزارش شده است. محتمل تر�ن تشخیص کدام است؟

Merosine deficiency

Mitochondrial disorder

Congenital disorder of Glycosylation

Limb girdle muscular dystrophy

 

کودک ۷ ساله به تازگ� با تشخیص لوسم� حاد تحت درمان قرار گرفته است. به طور ناگهان� دچار تشنج و آتاکس� م� شود. در ام۹۰-

آر آی مغز بیمار تغ��رات ماده سفید اطراف بطن به ش� دو طرفه گزارش شده است. احتمالا کدامیک از داروهای بیمار نقش

بیشتری در �روز ا�ن عارضه دارد؟

L asparaginase

Vincristine

Cytosine arabinoside

Methotrexate

 

پسر ۱۷ ساله مورد شناخته شده ا�ی لپس� از سه سال قبل م� باشد که حملات تشنج با وجود مصرف داروهای ضد تشنج۹۱-

کارباماز��ن، فنوبارب�تال، سدیم وال�روات، کلوبازام و لووت�راستام هنوز کنترل نشده است. اخ�را از سردرد ن�ز شاک� �وده است. ام

آر آی مغز انجام م� دهید که یک توده x8x10۱۰ میل� متر، بیض� ش� ، Non-enhancing در ه��وکامپ راست گزارش م� شود.

محتمل تر�ن تشخیص کدام تومور است؟

Dysembryoplastic Neuroepithelial

Ganglioglioma

Oligodendroglioma

Pilocystic astrocytoma
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پسر۹ ساله را با تاخ�ر تکامل� گلوبال و تشنج به کلی�یک اعصاب آورده اند. والد�ن منسوب نزدیک �وده در ۴ سالگ� راه افتاده و۹۲-

جمله سازی هم اکنون کامل نیست مدرسه اس�ثنا�ی ن�ز پذ�رفته نشده است – تشنج های GTC وAtypical- Typical Absence را

گزارش م� نمایند که از ۲ سالگ� آغاز شده و در ۳ ماهه اخ�ر به وال�روات، کلبازام و اتاسوکساماید پاسخ داده است. در معاینه

Urine organic Acid مغز نرمال است. �روفایل اسیل کارن��ن و آمینو اسید و MRI .افزایش یافته وجود دارد DTR و clumsy gait

نرمال است. در EEG بعمل آمده پاروکسیسمال discharge مشاهده م� شود. اقدام تشخیص� و درمان� صح�ح بعدی کدام

است؟

هیچگونه بیماری نورومتا�ولیک و ساختاری مطرح نیست و بیمار �رای گفتاردرمان� اعزام شود.

بیمار LP شود و در صورت تایید تشخیص رژیم کتوژنیک شروع شود.

بیمار LP شود و در صورت تایید تشخیص گفتاردرمان� شروع شود.

تنها اقدام انجام WES و ادامه داروهای ضد تشنج است.

 

-۹۳CT Scan کودک ۳ ساله با تاخ�ر تکامل� گلوبال و صرع مقاوم به درمان با شروع از ۵ ماهگ� ارجاع داده شده است. در

کلسیفیکاس�ون داخل مغزی به صورت Band- like مشاهده م� شود . �ررس� در ۵ ماهگ� از نظر TORCH منف� �وده است.

محتمل تر�ن یافته همراه در ام آرآی کدامیک از موارد ز�ر است؟

Polymicrogynia

Subcortical Hetrotopia

Nodular Hetrotopia

Focal Cortical Dysplasia
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�راساس منحن� "حجم-فشار" که در ذیل م� ب�نید، مغز ش�رخوار در مقایسه با مغز یک نوجوان بافرینگ ........ دارد؟۹۴-

کمتری

بیشتری

مناس�ی

�ی اهمیت�

 

کدامیک ازcollection ز�ر سطح� ترند؟۹۵-

Epidural collection

Subgaleal hematoma

Caput Succedaneum

Cephalhematoma
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ترم primary enuresis به چه معناست؟۹۶-

علت� �رای آن یافت نشود.

گرچه علت� �رای آن یافت شده است ول� قابل درمان است.

از زمان تولد وجود داشته است.

نوع سندرومیک

 

کودک ۴ سال و ۳ ماهه ای بدنبال تشنج های رفراکتوری �ر روی رژیم کتوژنیک گذاشته شده است. از ۲ ماه قبل با لیسکان��ن،۹۷-

کلبازام، زون�زاماید و رژیم کتوژنیک تشنج ها کاملا کنترل است. در up follow متوجه small renal stone م� شوید. اقدام صح�ح

کدام است؟

قطع سر�ع زون�زاماید

شروع محلول پل� س�ترا

قطع رژیم کتوژنیک

تبدیل زون�زاماید به تو��رامات

 

ش�رخوار سه ماهه به علت کاهش سطح هوشیاری، استفراغ به اورژانس آورده شده است. بیمار سابقه مش� مشابه را دو ماه۹۸-

پیش داشته است. در �ررس� های انجام شده قند خون ۴۰mg/dl ، کتون سرم و ادرار منف�،  LDH=650 ،AST=125 ، والد�ن

منسوب نزدیک و سابقه خانوادگ� مرگ ناگهان� در �رادر بیمار در سن نه ماهگ� وجود دارد. با توجه به محتمل تر�ن تشخیص،

کدامیک از اقدامات ز�ر مناسب تر است؟

�ررس� کورت�زول سرم

�ررس� نس�ت انسول�ن و قند درزمان ه��وگلیسم�

اندازه گ�ری سطح کارن�ت�ن خون

�ررس� مواد احیا کننده ادرار
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درکودک� که بعلت ابتلاء به اختلال ژن�یک� سندرومیک دچار Language Impairment م� باشد، احتمال ابتلاء به کدامیک از۹۹-

سندروم های ز�ر کمتر است؟

Down

Klinefelter

Fragile - X

Landau – Kleffner

 

در Brain MRI ش�رخواری ۳ ماهه با Neurodevelopmental delay که از مادری گیاه خوار (strict vegetarian) متولد شده و از۱۰۰-

ش�رمادر تغذیه م� شود، Severe brain atrophy با تاخ�ر در Myelination مشهود است. احتمال ابتلاء به کم�ود کدامیک از مواد

ز�ر بیشتر است؟

Iodine

Cobalamin

Zinc

Retinoic acid

 

اخلاق �زشک�
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خانم ۴۴ ساله ای به علت دیس پیس� در بخش گوارش بیمارستان آموزش� �ررس� و سنگ ر�زه های متعدد در کیسه صفرا مشخص۱۰۱-

م� شود. انتظار م� رود با انجام کله س�تستکتوم� مشکلات گوارش� رفع شود. �زشک متخصص به بیمار توصیه م� نماید که �رای

 بیمار ا�ن پیشنهاد را نم� پذ�رد. دس�یار بخش �رای وادار   �ررس� وضعیت معده و دوزادهه آندوسکو�ی فوقان� انجام شود.

نمودن بیمار به انجام آندوسکو�ی، اطلاعات نادرست� مبن� احتمال سرطان معده به وی ارائه م� نماید و به نوع� وی را وادار به

پذ�رش آندوسکو�ی م� نماید. کدام گزینه در مورد پیش گ�ری از ا�ن مش� اخلاق� مناسب تر است؟

محروم نمودن دس�یار �رای مت�به شدن به  مدت محدود توسط استاد

اغماض ا�ن اش�باه و تذکر مواز�ن اخلاق� بالین� به  دس�یار

آموزش دس�یار مبن� �ر شناخت مرز ��ن تشو�ق و اجبار

افشای خطای دس�یار �رای بیمار و راهنما�ی وی �رای انجام شکایت

 

خانم ۴۵ ساله ای با سرطان پستان پیشرفته که ۳ ماه پیش درمان کلاسیک داشته است، درحال حاضر با متاستاز استخوان� و درد۱۰۲-

شدید مراجعه نموده است. درمان دارو�ی و شیم� درمان� قادر به کنترل بیمار نیست. وی درخواست قطع درمان ها و کمک به

پایان دادن زندگ� را دارد. اقدام مناسب کدام است؟

قطع کلیه درما ن ها و کمک به پایان زندگ� با داروهای مخدر

کم کردن درمان های شیم� درمان� و دادن مسکن مناسب تزریق�

ادامه درمان های پیشرفته و درمان های کمک� دیگر در حد امکان

استفاده از امکانات موجود در هر منطقه از جهان �رای درمان وی
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