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LEIA COM ATENGCADQ AS INSTRUGOES ABAIXO.

1 HMesta parte || do seu caderno de provas, confira atentamente se os seus dados pessoals e o3
dados identificadores do sew cargo transcritos acima estio cormetos ¢ colncidem com o que
a5t reglstrado ém sua folha de respostas & am sua folha da texto definltive da prova discursiva
Confira também o sew nome & o nome de sew cargo em cada pagina numerada desta parie de
seu cadermno de provas, Em segulda, venfigue se o seu cadermno de provas [partes | e [} contém a
guantidade de lens indlcada em sua falha de respostas, comespondentes as provas objetivas,
04 prava discursiva, n:umpanhadn die oSpaco para rascunho, Caso o Cadams esten moomplaeio,
tenfa quatquer defeilo ou aprasante divergéncia quantd aos seus dados pessoals ou quanto aos
dados wenificadores do seu cargo, soliciie ao fiscal de sala mais prdximo que fome as providéncias
cabliveis, pols nbo serfo aceltas reciamacies posianores nesse sentido,

2 Quando sulorizado pelo chele de sala, no momenit da identificacio, escreva, no espato apropriado
da folha de respostas, com a sua caligrafia usual, a seguinte frase
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CONHECIMENTOS ESPECIFICOS

Referente as sindromes mielodisplasicas, julgue os itens a seguir.
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Segundo a classificacdo da Organizacdo Mundial da Saude
(OMS), um individuo que apresente leucopenia com auséncia
de blastos no sangue periférico, displasia em menos de 10% da
linhagem granulocitica e 2% de blastos ao mielograma, e
delecdo do cromossomo 5 no cariotipo da medula ¢ssea deve
ser diagnosticado como portador de sindrome mielodisplasica
— inclassificavel.

O uso da lenalinomida pode induzir a supressdo do clone
anormal em alguns pacientes com sindrome mielodisplasica
com delecdo isolada do bragco longo do cromossomo 5 (5q),
mas esse fendmeno nio tem correlacdo com a reducgdo da
necessidade de transfusdo de glébulos vermelhos.

A maior parte dos pacientes com sindrome mielodisplasica
apresenta medula dssea normo ou hipercelular.

O uso de quimioterapia no tratamento das sindromes
mielodisplésicas pode levar a remissdo em 40% a 80% dos
pacientes, mas ¢ de curta durag@o.

Julgue os itens seguintes no que concerne a doenca de Hodgkin.
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As células de Hodgkin e as células de Reed Sternberg sdo
caracteristicamente positivas para CD30, CD15 e CD45.

Segundo o estadiamento de Costwold, um paciente com
diagndstico de doenca de Hodgkin com envolvimento de
linfonodos em ambos os lados do diafragma,
comprometimento de lifonodos para-aorticos, febre, doenca
extensa (bulky) no mediastino e sem acometimento extranodal
ou de medula éssea deve ser categorizado como III,XB.

A doenga de Hodgkin tipo predominio linfocitico localizada
pode ser tratada com excisdo cirurgica seguida de observagéo.

Acerca de doengas linfoproliferativas cronicas, que constituem um
grupo heterogéneo, julgue os itens a seguir.
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A leucemia prolinfocitica cronica caracteriza-se por células
maiores, de aspecto mais imaturo e nucléolo proeminente,
quando comparada com a leucemia linfocitica cronica.

Uma das caracteristicas do imunofendtipo da leucemia
linfocitica cronica é a presenca de cadeia de imunoglobulina
monoclonal de expressdo forte.

Em cerca de um ter¢o dos pacientes com linfoma esplénico da
zona marginal € possivel detectar uma proteina monoclonal.
Esses casos estdo associados a uma alta incidéncia de sindrome
de hiperviscosidade.

A leucemia linfocitica cronica € a neoplasia hematologica que
apresenta maior predisposi¢do genética.
A doenga linfoproliferativa pds-transplante, que ocorre nos

primeiros anos apds o transplante, estd frequentemente
associada a infecgdo pelo virus de Epstein-Bar.

Julgue os itens subsequentes referentes a leucemia mieloide cronica.
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Conforme os critérios atuais da OMS, em todos os casos de
leucemia mieloide cronica € possivel detectar o cromossomo
Philadelphia, decorrente da translocag@o t(9;22).

No momento de transformagfo de fase cronica para fase
acelerada ou para crise blastica, cerca de 80% dos pacientes
apresentam alteragdes citogenéticas adicionais.

Pacientes que, ao diagndstico, apresentam-se em fase acelerada
e sdo tratados com doses superiores de mesilato de imatinibe,
por exemplo, 600 mg, t¢ém evolucdo semelhante aos de fase
cronica tratados com dose padréo.

A presenga da mutagdo T3151 do BCR-ABL € um critério
objetivo para indicar o transplante de medula 6ssea em
paciente jovem recém-diagnosticado com leucemia mieloide
cronica e com doador relacionado HLA compativel.

Julgue os itens que se seguem, referentes as leucemias mieloides
agudas.
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O caridtipo ao diagnostico € o principal fator prognoéstico das
leucemias mieloides agudas.

Alteragdes citogenéticas adicionais a translocagdo
t(15;17)(q22;q12) sdo observadas em raros casos de leucemia

promielocitica aguda e representam menos de 10% do total.

A leucemia mieloide aguda sem maturacdo, conforme os
critérios da OMS, corresponde aquela em que a linhagem
mieloide foi comprovada e apresenta 90% ou mais de blastos
na medula dssea.

A leucemia mieloide aguda secunddria a tratamento com
agentes alquilantes normalmente € precedida de um periodo de
mielodisplasia e citopenias variadas.

Infeccdo é a principal causa de obito de pacientes com
leucemia mieloide aguda em tratamento de inducgdo de
remissdo, e o pulméo é o principal 6rgdo acometido.

A citarabina age por meio da inser¢éo de seu metabotico (ara-
C trifosfato) no DNA, levando a morte celular.

Julgue os préximos itens, referentes a leucemia linfoide aguda.
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Raros séo os casos de leucemia linfoide aguda de linhagem B
que apresentam rearranjo da cadeia pesada da imunoglobulina.

Cerca de 20% dos casos de leucemia linfoide aguda de
linhagem T apresentam rearranjo da cadeia pesada da
imunoglobulina.

Apesar do acometimento do sistema nervoso central ao
diagnostico ser raro, cerca de 30% dos pacientes que ndo
receberem quimioprofilaxia apresentardo recaida nesse sitio.

A leucemia linfoide aguda com cromossomo Philadelphia
apresenta, com o uso do mesilato de imatinibe, evolucéo
semelhante as demais leucemias linfoides agudas.

A leucemia linfoide aguda do adulto

invariavelmente, a presenca do antigeno gp40 (CD7).

apresenta,

Com relagdo as doencgas dos plasmocitos, julgue os itens a seguir.
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A etiologia da lesdo 6ssea do mieloma multiplo estd associada
a falta de aderéncia dos plasmécitos neoplasicos ao estroma da
medula 6ssea.

Cerca de 3% dos casos de mieloma multiplo ndo apresentam
proteina monoclonal detectavel & imunofixagdo de proteinas
urindrias ou séricas.

Segundo a OMS, a presenga de concentracdo sérica de uma
proteina monoclonal maior que 30 g/L, plasmocitose medular
menor que 10% e auséncia de lesdo em 6rgdo alvo, associados
a inexisténcia de doenga de base, definem o diagndstico de
gamopatia monoclonal de significado indeterminado.
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A leucemia linfoblastica aguda (LLA) ¢ a doenga maligna mais
comum em criangas. Acerca dessa patologia e seu tratamento,
julgue os itens a seguir.
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A translocagdo oculta t(12;21), resultado da fusdo transcrita
TEL-AML1, é umaanormalidade citogenética rara em crianga.

A associagdo, nas ultimas décadas, de radioterapia
cranioespinhal e quimioterapia intratecal para o tratamento de
LLA aumentou para 80%, em 5 anos, a sobrevida livre de
evento.

Doenga residual minima acima de 10, hipoploidia inferior a 45
cromossomos, t(9;22) BCR-ABL e t(4;11) MLL-AF4 sio
fatores progndsticos favoraveis da leucemia linfoblastica aguda
na crianga.

As criangas com leucemia linfoblastica aguda e sindrome de
Down tém baixas taxas de remissdo, altas taxas de mortalidade
durante indugdo e pobre sobrevida em longo prazo.

As neoplasias secundarias em criangas pos-tratamento para
LLA tém sido relacionadas exclusivamente a irradiagio
craniana.

A LLA com fendtipo T difere da com fenotipo B devido a ndo
expressdo do CD10 (CALLA) e do HLA-DR.

Criangas menores de 6 meses de idade, com baixa contagem de
leucécitos, auséncia de doenga extramedular e aumento da
frequéncia das alteragdes envolvendo locos MLL no
cromossomo 11923 apresentam bom prognostico e maior
sobrevida.

Com relagdo a leucemia mieloide aguda (LMA) na faixa etaria
pediatrica, julgue os itens que se seguem.
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A LMA conggénita desenvolve-se no primeiro més de vida,
apresenta acometimento cutidneo em um tergo dos pacientes e
envolvimento cerebral em cerca de 50% dos casos.

Pacientes portadores de anemia de Fanconi apresentam risco
de desenvolverem LMA igual ao das criangas em geral.

Criangas menores de trés anos de idade apresentam menor
incidéncia das leucemias mieloides agudas com anormalidades
citogenéticas recorrentes, como t(8;21) e t(15;17), sendo mais
frequentes, nessa faixa etdria, as anormalidades envolvendo
cromossomo 11g23.

Os protocolos de tratamentos para LMA em criangas,
envolvendo antraciclicos e citarabina, demonstram sobrevida
global de aproximademente 50% a 60%.

Monossomia dos cromossomos 6 e 7 e presenca do FLT3
(internal tandem duplication) sdo alguns dos fatores de pior
prognostico para LMA.

Os pacientes portadores de sindromes de instabilidades
cromossomicas e que evoluem para LMA usualmente nio
toleram os efeitos da quimioterapia e da radioterapia,
necessitando protocolos com doses reduzidas.

Com relagdo as doengas mieloproliferativas, julgue os itens de 84
a90.
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Na leucemia mieloide cronica, a translocacdo (9;22), na qual
o éxon 1 do ABL ¢ substituido pelo éxon 8 do BCR, resulta no
gene hibrido BCR-ABL.

Sdo achados patologicos na medula dssea da leucemia
mieloide cronica: hipercelularidade, predominancia
granulocitica, megacariocitos hipolobulados, células de
pseudo-Gaucher e fibrose.
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As mutagdes na alga P da molécula do BCR-ABL, como a
mutagdo T3151, sdo associadas com melhor prognostico.

Sdo critérios menores para o diagndstico de mielofibrose
primaria: leucoeritroblastose, anemia, esplenomegalia palpavel
e elevacdo da desidrogenase latica (LDH).

As anormalidades citogenéticas mais comuns na mielofibrose
s@o a dele¢éio dos bragos longos tanto do cromosso 20 (20q-)
quanto do cromossomo 13 (13g-).

Sdo critérios diagnosticos para trombocitemia essencial:
contagem de plaquetas sustentadas acima de 450 x 10°, biopsia
de medula 6ssea demonstrando proliferagdo aumentada de
megacariocitos maduros, auséncia de mutagio BCR-ABL e
JAK2.

As complicagdes hemorragicas e tromboéticas sdo as mais
frequentes na trombocitemia essencial. A transformagéo para
leucemia aguda ocorre em menos de 5% dos pacientes
portadores dessa patologia.

Com relagdo aos linfomas ndo Hodgkin na faixa etaria pediatrica,
julgue os itens subsequentes.
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Linfoma folicular, linfoma hepatoesplénico de células T e
linfoma de zona marginal extranodal (MALT) so raros na
populagdo pediatrica.

O linfoma de grandes células anaplasico apresenta maior
incidéncia na adolescéncia, € raro em criangas menores de
trés anos de idade e geralmente envolve linfonodos e sitios
extranodais, como pele, pulmo, 0ssos e partes moles.

Acerca dos linfomas associados a AIDS, julgue os proximos itens.
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Trés tipos de linfoma sdo reconhecidos como doenga
definidora de AIDS pelo Clinical Disease Control, em
pacientes infectados pelo HIV: linfoma de Burkitt, linfoma
imunoblastico e linfoma primario de sistema nervoso central.

Os subtipos mais comuns do linfoma primario de sistema
nervoso central, que tipicamente afeta pacientes com contagem
de CD4 inferior a 50/mm’, sdo o difuso de grandes células B
e T e o anaplasico.

O linfoma de Hodgkin em pacientes infectados pelo virus HIV
costuma se apresentar com sintomas B, auséncia de
envolvimento extranodal, com subtipo predominante deplec@o
linfocitica.

O uso de terapia antirretroviral de alta dose (HAART)
associada a quimioterapia convencional tem melhorado a
sobrevida de pacientes HIV positivos com linfoma difuso de
grandes células B.

A respeito da sindrome mielodisplasica e mieloproliferativa na
crianga, julgue os itens a seguir.
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A sindrome da monossomia do 7 ocorre predominantemente
em meninas, caracteriza-se pela presencga de esplenomegalia,
trombocitose e tem prognostico ruim.

A monossomia do 7 ¢ a anormalidade citogenética mais
comum nas sindromes mielodispldsicas em criangas abaixo de
quatro anos de idade.

Na leucemia mielomonocitica juvenil, as criangas costumam
apresentar aumento da hemoglobina fetal, leucocitose com
predominio de granuldcitos e mondcitos e esplenomegalia.

Existe associagdo da leucemia mielomonocitica juvenil com
neurofibromatose tipo I e sindrome de Noonan.
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PROVA DISCURSIVA

» Nesta prova, faga o que se pede, usando o espago para rascunho indicado no presente caderno. Em seguida, transcreva o texto para
a FOLHA DE TEXTO DEFINITIVO DA PROVA DISCURSIVA, no local apropriado, pois nfo serio avaliados fragmentos
de texto escritos em locais indevidos.

*  Qualquer fragmento de texto além da extensdo maxima de linhas disponibilizadas sera desconsiderado.

* Nafolha de texto definitivo, identifique-se apenas no cabegalho da primeira pagina, pois nfio sera avaliado texto que tenha qualquer
assinatura ou marca identificadora fora do local apropriado.

Um homem com 45 anos anos de idade procurou atendimento com hematologista por apresentar,
em exame de rotina, contagem de leucocitos igual a 45.000 /uL, hemoglobina 12,8 g/dL e contagem
plaquetaria igual a 600.000 /uL. A avaliacdo do sangue periférico evidenciava 5% de basdfilos, 4% de
eosinofilos e desvio a esquerda na série granulocitica até blastos, que representavam 2% do total. No
exame fisico, havia hepatoesplenomegalia, sem outros achados. Foi realizado mielograma e o cariétipo
da medula 6ssea, que confirmou o diagndstico de leucemia mieloide crénica.

Considerando que o fragmento de texto acima tem carater unicamente motivador, redija um texto dissertativo acerca da leucemia mieloide
crdnica que englobe, necessariamente os seguintes aspectos, tendo por referéncia a classificagdo da Organiza¢d Mundial da Saude:

» métodos para confirmacdo diagndstica;

» fases clinicas da doenga e suas caracteristicas.
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