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¢ Cuél de las siguientes opciones es cormecta?:

¥ 2} Los pacientes con AME Upo | pueden a vecss conseguir | sedeslacion pasiva, perd nunca activa (incomorarse desde 8l decdbito),

b) Las formas mas graves tienen mayor déficit cognitive,

£} La AME tipo | de [arga evoluciin puede desarmollar sinlomas de cardiopatia.

d) Enfa evolucitn natural, la AME | (sin asistencia raspiratoria invasiva y sin nusinersén) no susle necesilar cirugia veriebral por la escollosis.

£} L3 AME tpo 13 es [a de mejor evolucion dentro de las del tipa |,
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Con relacidn a las malformaciones cardiacas y su asociacidn a la atrofia muscular espinal, 2cudl de las siguientes es la respuesta correcta?:

&) Las malformaciones cardiacas no se asocian a ningdn tipo de AME.

bl Las formas de AME tipo 1l suglen asociar malformaciones cardiacas,

% ¢} L35 malformaciones cardiacas se asocian principalmente a las formas tipo 0.

1) Las formas tpo [V asocian frecuentemente malformacionss candiacas.

&) Todas las formas de AME pueden asociar malformaciones cardiacas.

¢ Antanar Sigyiente >



Con relacidn a la historia natural de la AME tipo |, scudl de las siguientes afirmaciones es comecta?:

4] Los pacientes generalmente logran el control cefahico, pero lo hacen en un tempo mas lardio
que la poblacion general.

b1 5i el paciente logra el control cefalico, no lo perders.
¢ Los pacentes con AME tipo | no presentan dificultad en la deglucion.

A1 La mayoria de los pacientes superan 0s primaros 2 anos sin necesidad de gastrostomia o
ventilaciin invasiva.

% 8] Los pacientss con AME | pierden progresivaments 1as escasas habilidades moto@s
gleanzadas v 18 sobrevida es menor a los 2 aios sin ventilacion mecdnica.

¢ Anteor -Siguiente »
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¢ Cudl de las siguientes manifestaciones clinicas de la AME tipo | no es cierta?:

2] Log primeros sintomas de debilidad proximal se objelivan en los primeros 6 meses de 13
vida.

) El contacto v seguimiento visual son adecwados para la edad.
¢) Presenta fasciculacionas linguales,

d] Es posible gue algunos logren el control cefdlico, pero es una funcidn que s pierde con el
tempo.

2 &)  Los pacientes AME tipo | no logran control cefalicn

< Anterior Siguente >
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¢ Cudl de los siguientes sintomas,/signos suele hallarse de manera precoz en los pacientes con
AME?;
i &) Fasclculaciones linguales
b) Cardwpatia.
0] Sordera neurosensonal.

a1 iplejia facial.

=) Problemas cognitivos,

< Anterior Siguiente »
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En relacion a los problemas de deglucidn y gastrointestinales en la AME, 2cudl de los siguientes
enunciados es cormecto?:
¥ a) Los problemas gastroinleslinales son poco frecuentes en la AME.
) La lengua no se ve allerada en los pacientes con AME,

£} La gastrostomia protege de |as broncosspiraciones,

o) La diffcultad para aumentar de peso, como la obezidad, son complicaciones frecusntes en
AME.

2) Los pacientes con AME no pueden tomar digta solida.

< Antenon Siguiente »
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El tratamiento con nusinersén esta indicado en:
x a) AME tipo | con al menos 2 copias de SMNZ
b) En todo AME tipo L.
) Precosments an AME Lipo | con una copia de SMMNZ.

d) En las AME tipo | que llegan a sostener la cabeza,

=) Para su aulonzacidn no es necesario determinar el ndmero de copias de SMMNZ2.

< Amterion

g1 vz v g4 VG Ve

Lad

¥1i3 V14 W15 W16 " 1= ¥15

Sigurerntes »

£Qué frecuencia tedrica tiene un tio de primer grado de un paclente con AME (hermano de la madre

0 del padre) de ser portador heterocigoto?:

i a) Hasta un 50 %

b} Hasta un 25 %.

¢] Hasta om 12,5 %.

i) Hasta un 6,25 %.

2} Hasta un 3,1 %,

£ At

Siguiente »



£ Cudl de las siguientes afirmaciones es comecta?:

41 La supervivencia natural de la AME | g5 en af 820 % infenor a 1 aho.

* by La fisioterepia intensiva aplicads de modo correcto permite a algunss AME | en su evolucian
natural. alcanzar la sedestacion paswa, motive por el gue &s necesano pautara.

) Emla forma mas leve de AME | podemos encontrar tono muscular normal, a pesar de que
axista debilidad muscular.

41 En la AME | puede haber pltosis palpebral, aungue infrecueniemente,

&) La desmielmzacidon de la unidad molora no se obsara nunca en las AME.

< Anterior Siguienie »
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Con relacidn a la historia natural de Ia AME, en el paciente AME lll, ;cudl de las siguientes
afirmaciones es cierta?:

41 Los pacientes con AME [Ha imician las sintomas mas arde y caminan durante mas bempo.

0 Mo existe relacion entre 2l inicia de los sintomas v el tempo de pérdida de la marcha.

® 0} Loz pacientes b inician las sintomas despuss de los 3 aios de wvida ¥ mantenen 1a

capacidad de ambulacan durants mas empd &n fa vida adulia

(1 Todos los pacientes AME 1l perderan la capacidad de caminar a los 40 afos de avolucidn de
la enfermedad.

=) Los pacientes AME [k nunca perderan la capacidad de caminar

< Bmterior Sigukente »
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En relacién a |a escoliosis, jcudl de las siguientes respuestas es la correcta?:

41 La escoliosis se presenia sobre wdo en pacientes capaces de senlarse, pera no de
deambular.

b La zotesapia no afects al desarmlio de escoliosz.

O Los corsés previansn la escoliosis.

() El tratamiento guirdrgico nunca es el ratamiento de eleccion de 13 escolioss.

=) La mayoria de los pacientes con AME desarrolian una escoliosis con angulo de Cobb de la
curvalura mayor supenor o igual a 509,

< Anterior

¢ Cudl de las siguientes opciones es comecta?:

41 La AME tipo | es habitualmente sintomatca al nacer.
) La AME tipo 12 es 2 de mejor evolucion dentro de las del tipo 1

v @) La AME tipo I no logra mantenarse sentado sin apoyo

i1 La AME tipo | suele tener cuatro copias del gen complementano SMNZ.

#) La AME tipo 1: 105 cas0s que logran la marcha autinomsa 13 plerden en 108 pnmeros anos.

< Anterior Siputente »



[
Pl

¥1 vz w3 @4 @5 " =] 97 gE go ¥ 10 V11 Vv

V13 m V15 Wie W17 v igs w19 @20

£ Cudl de los siguientes enunciados es correcto?:

41 La AME vpo |l es la forma mas coman de fa enfermedad.
) Los pacientes con AME bpo 1 suslen tener tres copias de SMMNZ.
% ¢} La AME tipo [l suele empezar con debihdad de miembros inferiores,
11 La presencia de reflejos ostecstendinosos exciuye el dizgnostico de AME.

) En la histona natural de la enfermedad, los pacientes con AME bpo | pueden slcanzar ks
deambulacein.

< Antenorn Siguente »
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La clasificacidn de los diferentes tipos de AME se basa en:

a) La edad de inicio de los sintomas.,

) La capacidad de caminar,

ch El nimera de coplas del gen SMN2.

d) La necaesidad de ventilacin mecanica.

) Laedad de imicio de sintomas y la maxma capacidad motora alcanzads,

< Antenar Sipuente »
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¢4 Cudl es el tipo de AME que presenta la mayor incidencia?:

41 Todas las formas de AME Yienen la misma incidencia.

b1 La AME Il es |a gue presenta mayor incidencia.

o) La AME I &5 la mas frecuente.

¢ piiimera causa de moralidad de ongan

La AME tipo | es la de mayar incidencia y

i}
1 ano

neuramuscular en los menores de

a) La AME bipo Il 25 la que tene menor incidencia.
Siguiente »
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La evolucion clinica de los pacientes con AME Il se caracteriza por... ;Cudl de las siguientes

afirmaciones?
41 Los pacientes presentan una progresion hineal.

L& pacientes presentan una fass imcal con un declive relatiameante @pedo v luego una
e estabiidad relatva con una lenta progreson de la debitidad v perdida de [as funciones

| Una de las escalas recomendada para medir la evolucitn y efectvidad en los pacientes AME

Il 25 la CHOP INTEMD.

I Una de las escalas mas empleadas para medir la ewolucion v efectiadad de los nuevos
tratamientos en 105 pacientes con AME 1l es la escala HINE (Hammersmith Infant Neurological

Examj.

£) Los pacientes AME | géneralmente no desarrollan escoliosis,
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2 Con qué frecuencia se recomienda reevaluar la funcion respiratoria en la AME tipo 17:

a1 Mensualmeanie |05 primeros & meses,

b Con ocasion de cada infiltracion mtratecal de nusinersan.

) Cada 3 meses.

) Cada & meses.

¥ 21 Solo es necesana S5 hay sintomatologia respiralons

< Antenor
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En relacion al tratamiento con nusinersén, ;cudl de los sigulentes enunclados es comecto?:

% a)l Seadminista por via intratecal mediante puncion umbs

b} Las dosis se administran cada © meses.

0} La imyeccion de la medicacion debe ser lenta, durante unos 10 minutos.

(] Debe realizarse un NEMOZEME cOn recuenlo de plaguelas, va que la plaguelopenia 85

frecuents tras 1a admimistracidn de nusmersén.

&) Esta contraindicado el uso de anestesia para su administracion,

€ Antenor



