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Despre indeplinirea Ordinului MS al RM nr.378 din 30.04.25
cu privire la aprobarea Protocolului Clinic National
"Sclerodermia sistemicd la copil”, editia IT

in cadrul IMSP CS Ungheni.

Intru realizarea prevederilor Ordinului Ministerului S#nitatii al Republicii
Moldova nr. 378 din 30.04.2025 ,,Cu privire la aprobarea Protocolului Clinic
National ”Sclerodermia sistemicd la copil”, editia 11, elaborat in vederea asigurdrii
calitatii serviciilor medicale, in temeiul prevederilor Hotararii Guvernului
nr.148/2021 ,,Cu privire la organizarea si functionarea Ministerului Sanatatii” si in
scopul asigurarii si imbunatatirii continue a calitatii asistentei medicale acordate
pacientilor in cadrul IMSP CS Ungheni,

ORDON:

1. De implementat in activitatea medicilor de familie IMSP CS Ungheni
Protocolul Clinic National ”Sclerodermia sistemicd la copil”, editia I1.

2. De monitorizat implementarea, respectarea si eficienta utilizarii Protocolului
Clinic National "Sclerodermia sistemicd la copil”, editia II, in cadrul IMSP CS
Ungheni de cétre grupul de audit medical intern.

3. De organizat asigurarea cu medicamente necesare, incluse in Protocolul Clinic
National "Sclerodermia sistemicd la copil”, editia I1.

4. De organizat participarea personalului medical la seminarele zonale ce vor fi
organizate in scopul instruirii implementarii PCN.

5. De elaborat Protocolul Clinic Institutional in baza PCN ”"Sclerodermia
sistemicd la copil”, editia II in cadrul IMSP CS Ungheni.

6. Controlul executirii prezentului ordin se atribie Sefului Adjunct pe probleme
medicale D-nei Natalia Bargan. /

Sef IMSP CS Ungheni  \, Oleg BELBAS



MINISTERUL SANATATII AL REPUBLICII MOLDOVA

ORDIN

5, TP mun. Chisiniu )
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Cu privire la aprobarea Protocolului clinic national
.Sclerodermia sistemici la copil”, editia 11

In vederea asigurarii calitdtii serviciilor medicale acordate populatiei, in temeiul Hotédrérii
Guvernului nr.148/2021 cu privire la organizarea si functionarea Ministerului Sanatatii,

ORDON:

1. Se aprobd Protocolul clinic national ,Sclerodermia sistemica la copil”, editia II, conform

anexel.

2. Conducétorii prestatorilor de servici medicale vor organiza implementarea i monitorizarea
aplicarii in practicd a Protocolului clinic national ,.Sclerodermia sistemica la copil”, editia II.

3. Conducitorul Agentiei Medicamentului si Dispozitivelor Medicale va intreprinde mésurile
necesare in vederea autorizarii si inregistrarii medicamentelor si dispozitivelor medicale incluse in
Protocolul clinic national ,,Sclerodermia sistemica la copil®, editia 1L

4. Conducatorul Companiei Nationale de Asigurari In Medicind va organiza ghidarea
angajatilor din subordine de Protocolul clinic national ,.Sclerodermia sistemicé la copil”, editia I, in
procesul de executare a atributiilor functionale, inclusiv in validarea volumului si calitaii serviciilor
acordate de citre prestatorii incadrafi in sistemul asigurarii obligatorii de asistentd medicala.

5 Conducitorul Consiliului National de Evaluare si Acreditare in S#nitate va organiza
evaluarea implementdrii Protocolului clinic national ,.Sclerodermia sistemicd la copil®, editia Il, in
procesul de evaluare i acreditare a prestatorilor de servicii medicale.

6. Conducitorul Agentiei Nationale pentru Sanatate Publica va organiza controlul respectdrii
cerintelor Protocolului clinic national ,,Sclerodermia sistemica la copil”, editia II, in contextul
controlului activitatii institutiilor prestatoare de servicii medicale.

7. Directia managementul calitatii serviciilor de sanitate, de comun cu IMSP Institutul Mamei
si Copilului, vor asigura suportul consultativ-metodic in implementarea Protocolului clinic national
.Sclerodermia sistemica la copil”, editia 11, in activitatea prestatorilor de servicii medicale.

8. Rectorul Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ..Nicolae Testemitanu™, condueatorul
Centrului de Excelentd in Medicina si Farmacie _Raisa Pacalo” si conducdtorii colegiilor de
medicina vor organiza includerea Protocolului clinic national ..Sclerodermia sistemicd la copil”,
editia I1, in activitatea didactica a catedrelor respective.

9. Se abroga Ordinul Ministerului Sanatatii nr. 944 din 30.11.2016 cu privire la aprobarea
Protocolului clinic national ,.Sclerodermia sistemicd la copil™.

10. Controlul executarii prezentului ordin se atribuie secretarilor de stat.
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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

ACA Anticorpi anti-centromerici

ACE Enzima de conversie a angiotensinei

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ALT Alaninaminotransferazi

AMP Asistentd medicald primard

AMSA Asistentd medicald specializatd de ambulator
AMS Asistentd medicald spitaliceasca

ANA Anticorpi antinucleari

ARN Acidul ribonucleic

AST Aspartataminotransferazi

BRGE Boala de reflux gastroesofagian

CK Creatininkinaza

CRS Criza renald sclerodermicd

CT Computer tomografie

dcSSe Sclerodermie sistemica cu afectare cutanata difuza
DMARD Medicamente anti-reumatice modificatoare ale bolii
ECG Electrocardiografie

EcoCG Ecocardiografia

EMG Electromiografie

ENA Antigenul nuclear extractabil

EULAR Liga Europeand de luptd contra Reumatismului
EUSTAR Grupul European de studiu al sclerodermiei sistemice
FCC Frecventa contractiilor cardiace

FEGDS Fibroesofagogastroduodenoscopie

GC Glucocorticoizi

HTP Hipertensiune pulmonari

IC Insuficientd cardiacd

IECA Inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
IPP Inhibitorii pompei de protoni

IMSP IMSC Institutia Medico-Sanitard Publica Institutul Mamei i Copilului
1cSSc Sclerodermie sistemici cu afectare cutanatd limitatd
mRSS Scorul cutanat Rodnan modificat

MCF Metacarpofalangiene

MS RM Ministerul Sanatatii Republicii Moldova

MTX Methotrexatum

MMF Mycophenolatum mofetilum

PFTs Test functional pulmonar

RTX Rituximabum

SATI Sectia anestezie si terapie intensiva

Scl70 Anticorpii anti-topoizomeraza [

SNC Sistemul nervos central

SS Sclerodermia sistemicd

TA Tensiunea arteriald

TCZ Tocilizumabum

TGI Tractul gastrointestinal

VSH Vitezi de sedimentare a hematiilor
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SUMARUL RECOMANDARILOR
Toti copiii cu suspiciune de sclerodermie localizata trebuie redirectionati cdtre un
centru specializat de reumatologie pediatrica.
Indicele de severitate a lezarii cutanate, face parte din instrumentele de evaluare
cutanata a sclerodermiei localizate, este un indicator clinic bun pentru a evalua
activitatea si severitatea leziunilor sclerodermia sistemica, recomandat in practica
clinica.
Indicele de lezare a pielii, care face parte din instrumentele de evaluare cutanata a
sclerodermiei localizate, este un instrument clinic bun pentru evaluarea daunelor in
sclerodermia sistemica si este foarte recomandat in practica clinica.
Termografia in infrarosu poate fi utilizatd pentru a evalua activitatea leziunilor din
sclerodermia localizata, dar atrofia pielii poate da rezultate fals pozitive.
O imagisticd ultrasonograficd specializatd, folosind evaluarea standardizatd si
Doppler color, poate fi un instrument util pentru evaluarea activitatii bolii,
amploarea sclerodermiei sistemice si raspunsul la tratament.
Toti pacientii cu diagnostic de sclerodermie sistemica si trebuie evaluati cu atentie,
cu o examinare articulari complets, inclusiv articulatia temporomandibulara.
RMN poate fi considerat un instrument util pentru evaluarea implicarii musculo-
scheletale, organice in sclerodermia sistemica.
La toti pacientii cu sclerodermie sistemica localizata cu afectarea pielii fetei sau a
scalpului, cu sau fard semne de implicare neurologica, este recomandata efectuarea
RMN al capului la momentul diagnosticului.
Toti pacientii cu sclerodermie localizata, care implicd fata si capul trebuie sé fie
supusi unei evaluiri ortodontice si maxilo-faciale la momentul diagnosticului si in
monitorizare dinamica.
Evaluarea oftalmologic, inclusiv screening-ul pentru uveitd, dar si monitorizarea
dinamica este recomandatd pentru fiecare pacient cu sclerodermie sistemicd, in
special la pacientii cu leziuni cutanate pe fata si scalp.

PREFATA

Protocolul clinic institutional (PCI) a fost elaborat in baza: PCN-269, Sclerodermia
sistemici la copil”, editia 11, si Ordinul nr. 429 din 21.11.2008 cu privire la modalitatea
elaboririi, aprobirii si implimentarii protocoalelor clinice institutionale gi a protocoalelor
locului de lucru” de catre grupul de lucru In componenta:

Belbas Oleg - sef IMSP CS Ungheni;

Bargan Natalia -gef adjunct peprobleme medicale;

Andries Ana — farmacist diriginte;
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Ciobanu Irina - medic de familie;
Morari Tatiana — medic de familie;
Chirinciuc Iulia - medic de familie;

Mamiliga Constantin —audit medical intern

Protocolul a fost discutat si aprobat la sedinta medicald institutionald pentru aprobarea
PCL

Data  elabordrii  protocolului:___ AL 2 A _
(Aprobat prin Ordinul directorului L(/f din ,,;}?,j Ok f?j‘j) in baza:

= PCN-269, Sclerodermia sistemicd la copil”, editia II, Aprobat prin Ordinul
Ministerului Sanatitii al RM nr. 378 din 30.04.2025 Cu privire la aprobarea
Protocolului clinic national ,,Sclerodermia sistemicé la copil”, editia II

A.PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: Sclerodermie
Exemple de diagnostice clinice:

1. Sclerodermie sistemici cu afectare cutanatd difuzd (mRSS=18pt), vascularad
(fenomenul Raynaud), articulard (poliartritd inflamatorie simetricd), pulmonara
(pneumofibroza difuza), tractului digestiv (disfagie, boala de reflux
gastroesofagian complicata cu esofagita de reflux gr. IT). Scorul J4S 10 pt.

2 Sclerodermia sistemici cu afectare cutanatd limitata (scor Rodnan 10 pt, zone de
hiperpigmentare, calcifieri subcutanate), a vaselor (fenomen Raynaud, ulceratii
digitale), a tractului digestiv (disfagie). Scorul J4S 10 pt.

A.2. Codul bolii (CIM 10):

M34 Scleroza sistemica

M34.0 Scleroza sistemicd progresiva

M34.1 Sindromul CREST

M34.2 Scleroza sistemica datoritd unui medicament sau unui produs chimic
M34.8 Alte forme de scleroza sistemica

M34.9 Scleroza sistemica, nespecificatd

L.94 Alte afectiuni localizate ale tesutului conjunctiv

1.94.0 Sclerodermia localizatd (morfea)
1L94.1 Sclerodermia lineard

1L94.2 Calcinoza cutanata

1L94.3 Sclerodactilia
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A.3. Utilizatorii:

e Prestatorii serviciilor de AMP (medici de familie, asistente medicale de familie,
medici pediatri)
Notd: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialisti.
A.4. Obiectivele protocolului:

1. Majorarea numérului de pacienti cérora li se va stabili diagnosticul de sclerodemie in
primele 3 luni de la debutul bolii.

2. Sporirea calitatii in examindrile clinice i paraclinice ale pacientilor cu sclerodermie.

Ameliorarea calitatii tratamentului la pacientii cu sclerodermie.

4, Mirirea numdrului de pacienti cu sclerodermie supravegheati conform

recomandadrilor protocolului clinic national.

Cresterea numadrului de pacienti cu sclerodermie cu inducerea remisiunii.

6. Majorarea numarului de pacienti cu sclerodermie cu prevenirea complicatiilor
viscerale si mentinerea activitatii zilnice.

7. Sporirea numérului de pacienti cu sclerodermie cu ameliorarea calitatii vietii.

A.5. Elaborat: 2016
A.6. Revizuit: 2025

A.7. Data urmatoarei revizuiri: 2030

o2

-+

A.8. Definitiile folosite in document

Sclerodermia sistemicd cu debut juvenil (jSSc) este o afectiune cronicd si
multisistemicd a tesutului conjunctiv, caracterizatd prin alterdri microvasculare,
dereglari imune, fibrozi tegumentard si organicd progresiva (esofag, tractul
gastrointestinal, cord, pldmani, rinichi), cu o evolutie imprevizibild. Sclerodermia
sistemicd face parte din afectiunile din spectrul sclerodermiei. Spre deosebire de forma
sistemicd, forma localizati de sclerodermie se caracterizeaza prin absenta modificarilor

extracutanate.

Gradul in care este afectati pielea si organele interne, std la baza clasificarii
sclerodermiei sistemice la copil (in ordinea frecventei):

e Sclerodermia sistemica cu afectare cutanati difuza (dcSSc) — acest subtip este
caracterizat afectare tegumentard extinsd, manifestatd prin induratia pielii in
regiunea membrelor superioare, inferioare, torace, abdomen. In comparatie cu alte
subtipuri, pacientii cu dcSSc au un risc mai mare de afectari organice severe, dar
si ulceratii digitale, care pot progresa spre gangrend. Adesea este asociatd cu
anticorpi anti-topoizomeraza (ATA).

e Sindromul de overlap (suprapunere) — acest subtip este caracterizat prin
manifestiri clinice atat de sclerodermie, cét si de alte afectiuni ale tesutului
conjunctiv: dermatomiozita, lupus eritematos sistemic, sindromul Sjogren, artrita
juvenila.

e Sclerodermia sistemicd cu afectare cutanati limitatd (IcSSc) — se
caracterizeazi prin induratia pielii degetelor, cu o posibild extensie spre pielea

6
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mainilor, antebratului. De asemenea, poate fi afectatd regiunea periorald si mai
rar membrele inferioare. Afectarea extremitatilor poate fi debilitantd, exacerbatd
de insuficienta vasculard, cicatrici erozive ale pulpei degetelor, ulcere digitale.
Alte manifestiri clinice includ fenomenul Raynaud, calcinoza (de obicei, mai
severd ca in forma difuzd), telangiectaziile, afectarea precoce a tractului
gastrointestinal (disfunctia esofagiand), hipertensiune arteriald pulmonard (rard in
cazul copiilor, dar sever3, fiind cauza principald de deces la pacientii cu IcSSc).

e Sclerodermie sistemicii sine scleroderma (forma viscerala a SSc) — se
caracterizeazi prin fibroza organelor interne In absenta implicarii tegumentare.
Este foarte rard la copii, in literaturd fiind descrise doar cateva cazuri.

A.9. Informatia epidemiologica

Sclerodermia sistemic3 juvenild este o afectiune autoimuna rard, caracterizata prin
fibroza inflamatorie, cu o incidentd anuald de 0.27 la 1.000.000 si o prevalenta de 3 la
1.000.000 de copii. Debutul in copildrie este rar: copiii sub varsta de 10 ani reprezintd <
2% din toate cazurile. Se estimeaza ci <10% din toti pacientii cu sclerozd sistemica,
sunt diagnosticati la o vérsta de sub 20 de ani.

Varsta medie de debut al bolii in populatia pediatricd este de 8-10.8 ani, si este
exceptional la copii mai mici de 5 ani. Deoarece boala are o evolutie insidioasa, in 20%
de cazuri, diagnosticul intrzie cu 2 ani si mai mult. Fetele sunt afectate mai frecvent ca
baietii, cu o ratd genderica de 4:1. Existd o predominare la rasa Caucaziani (europoida)
— 78-92% cazuri, urmata de rasa africand — 6-19%.

La copii, forma localizatd a sclerodermiei este mult mai frecventd decat forma
sistemic, cu o ratd de 10:1, cele mai frecvente subtipuri fiind morfeea si sclerodermia
lineard. Sclerodermia liniard este in mare parte o afectiune pediatricd, cu aproximativ
65% dintre pacienti fiind diagnosticati pana la vérsta de 18 ani.
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C.1. ALGORITMII DE CONDUITA

C.1.1. Algoritmul de diagnostic al Sclerodermiei sistemice [1]

f Semne precoce de suspiciune a SS:
Nivel I i * Fenomen Rayna
SUSPICIUNE =  Edem al degetelor (puffy fingers)
[ * Prezenta anticorpilor antinucleari
] i Evaluarea pacientilor:
Nivel II
DIAGNOSTIC | * Capilaroscopie
LE = Anticorpi specifici SS

T e

; o T —__—__‘—'——__.
Negativ (' Pozitiv cel putin unul \‘)
. dintre criterii
l \-._1_\_‘__‘-*—_“”“-__ _#_f_r—f"’//

v

+ Diagnostic diferential ” 7 _ -
» Reevaluare multidisciplinara Investigatii suplimentare:
CT pulmonar, PFTs si
manometrie esofagiand

.

Negativr (\__‘w Pozii _/«\
|

Monitorizare

10
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C.1.5 Abordarea terapeutici a pacientului cu sclerodermie sistemici juvenila

Evaluarea
clinica
J4S
Boala Boald stabila
progresiva
7 , ™ - ~ s ~
Afectare cutanata
Osteoarticulara Cord Tratament
Gastromtestinala Plamdni simptomatic
Vasculara
\ v, \. J \ _J
- N s A - ~
MTX+GCS doza I . B
e refractar MNIF sau ciclofosfan Reabilitare
_ —_— Tratament . halass
j:gﬁiiﬁ; simpomatic Suport psihologic
\. y, \, J - J
1 —
Efectiv Efectiv Refraciar
\ J
h N
Monitorizare Tratamente noi
(preparate biologice,
(vezi "boala s12bild) transplant de celule
stem autologe)
N S
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PCI-269, Sclerodermia sistemicd la copil”, editia 11
C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR

C.2.1. Factori favorizanti in declansarea SS:

Caseta 6. Factori favorizanti in declansarea SS:

e TFactorii infectiosi, in special virusii (retrovirusii, citomegalovirusul, herpes
virusii etc.).

e Factorii toxici pot avea rol declangator al bolii la persoanele predispuse
genetic (pulbere de siliciu, policlorura de vinil, hidrocarburi aromatice,
silicon (implante de silicon), rezinele epoxy, toluen, benzene, tricloretilen)

e Preparate medicamentoase: Bleomicinum*, amfetamine, Pentazocinum?®,
Cocainum*, sdrurile de Aur, metalele grele, Ergotaminum®*, B-
adrenoblocantele etc.

e Microchimerismul indelungat.

e Anamneza heredocolaterald agravatd pentru maladii autoimune.

C.2.2. Conduita pacientului cu SS
C.2.2.1. Anamneza

Caseta 2. Recomandari in colectarea anamnesticului:

e Evidentierea factorilor de risc (infectiile intercurente frecvente, expunerea la
substante toxice si medicamentoase).

Precizarea istoricului familial de maladii autoimune la rudele de generatia 1.
Debutul si evolutia bolii (acut, insidios, cronic).

Evidentierea simptomelor SS in functie de forma evolutiva (caseta 3)
Tratament anterior (imunosupresant, vasoactiv, antifibrozant, simptomatic).

C.2.2.2. Examenul fizic

Caseta 3. Regulile examenului fizic in SS:

e Determinarea stirii generale cu precizarea: pierderiii ponderale, febra,
fatigabilitate
e Aprecierea afectérii cutanate, vasculare si organelor interne

Afectarea cutanata

o Prezenta simptomelor cutanate este criteriul major de diagnostic al
sclerodermiei sistemice. Afectarea tegumentard prezintd mai multe forme
clinice, in dependentd de stadiul bolii.

e De asemenea, diferite forme ale afectirii cutanate pot fi evidentiate la un singur
pacient.

e Clinic, se apreciazi palpator prin cuantificarea Scorului Rodnan Modificat
(vezi Caseta 4, Anexa?2)

Stadiu de debut — edemul tegumentar al degetelor, mainii (puffy fingers) este un
semn precoce al sclerodermiei sistemice. Desi nu este specific si poate fi prezent
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Afectarea vasculara

si in alte afectiuni ale tesutului conjunctiv, acesta va fi considerat un ”stegulet
rosu” pentru monitorizarea pacientului (Minier 2014).

Stadiu de induratie (sclerozd) — urmeazd dupad faza edematoasd i se
caracterizeazd prin induratia tegumentelor, diminuarea elasticitatii iar, pliul
cutanat devine dificil de pensat din cauza aderentei pielii de tesuturile
subcutanate, apare sclerodactilia.

Stadiu de atrofie — survine atrofia pielii, tegumentele fiind lucioase, cu posibile
contracturi si deformari ale degetelor, diminuarea aperturii orale (microstomie)
si extensie redusd a gatului. La nivelul fetei, scleroza centrofaciald si atrofia
subcutanatd determind aspectul de ,,icoand bizantina”.

Ca consecintd a inflamatiei si fibrozei cutanate, sunt afectate si alte structuri
cutanate: atrofia foliculilor pielosi, glandelor sebacee si sudoripare, pielea devine
aspra, uscatd, diminuarea pilozitdtii, ceea ce duce la anhidroza si prurit cutanat;
dereglari de pigmentatie datoritd afectdrii melanocitare (aspect de “sare si
piper”); hiperkeratoza pliului unghial si cicatrici stelate ale pulpei digitale.

Calcinoza cutanatd se datoreazé depozitarii de saruri de calciu insolubil in piele
si sturcturi subcutanate. Cel mai frecvent apare In zona punctelor de presiune
(Bartoli, 2016). Sunt posibile detasiri ale calcinatelor, cu elimindri alb-
branzoase.

e In dependenti de stadiul evolutiv al bolii deosebim urmatoarele faze:

Fenomenul Raynaud - de obicei, este prima manifestare a slcerodermiei
sistemice. Se caracterizeazd prin episoade vazospastice simetrice, care
cauzeaza schimbdri bi- sau trifazice a culorii tegumentelor (cel mai frecvent
degetele maéinilor, picioarelor, uneori nas, urechi, mamelon). Astfel, dupa
actiunea factorului declansator (frig, emotii), apare paloarea tegumentelor
(spasmul arteriolelor si colapsul arterelor digitale), apoi cianoza (ischemie) si
apoi hiperemie (faza de reperfuzie). Cea mai frecventd cauza a fenomenului
Raynaud secundar sunt colagenozele (sclerodermie, lupus eritematos sistemic,
dermatomiozitd, etc.). Fisa de diagnostic a fenomenului Raynaud se gaseste in
anexa |

Examenul capilaroscopic al pliului periunghial — prezintd o variabilitate majora
de modificdri, incadrate in pattern capilaroscopic tip scleroderma.

*  Faza precoce - prezenta capilare gigante in numar mic, hemoragii unice,
distributie capilara normald, numar normal de capilare)

»  Faza activd - (multiple capilare gigante, multiple hemoragii capilare,
pierderi capilare in numér moderat, dezorganizarea usoard a
arhitectonicii vasculare si ramificari capilare in numér mic)
dezorganizarea patului microcirculator, neoangiogeneza,

» Faza tardivd — lirgirea neuniformd a capilarelor, zone avasculare
multiple, dezorganizarea severd a arhitectonicii vasculare §i prezenta
capilarelor ramificate, neoangiogenezei

16
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o Ulceratii digitale — survin de obicei ca gi complicatie a fenomenului Raynaud
si ischemiei crorice, insd pot apdrea si datoritd calcinozei. Se caracterizeaza
prin vindecare incetinitd si pot servi ca poartd pentru infectii si evolua spre
gangrend, osteomielita. In faza precoce a sclerodermiei sistemice, se
localizeazi pe pulpa digitald, maleole, célcai, haluce. Odata cu progresia bolii,
pot aparea si pe proeminente 0soase.

e Cicatrici stelate (ale pulpei digitale) — sunt cicatrici mici (2-3 mm),
hiperkeratotice, de obicei amplasate pe pulpa digitala

e Gangrena uscati — necroza pielii si a tesuturilor subcutanate; inifierea
proceselor la nivelul falangelor distale ale mainilor; extindere spre falangele
medii cu demarcatie ulterioard si posibila autoamputare.

e Telangiectazii — caracteristice sclerozei sistemice juvenile, sunt dilatatii fine
maculare ale vaselor sanguine in regiunea pielii (palme, fatd) sau membranelor
mucoase; reprezintd un semn tardiv al bolii.

Afectarea osteo-articulard

e sindromul articular: poliartralgii si uneori artrite cu localizarea in articulatiile
mici si medii cu predominarea schimbdrilor fibroase in tendoane si piele cu
formarea contracturilor. Destructia articulara este minima sau absentd;

e afectirile tenosinoviale: prezenta sindromului de tunel carpian si a crepitatiei
palpabile la miscare in regiunea tendoanelor extensorii si flexorii ale degetelor,
in portiunea distald a antebratului, a genunchilor si a tendonului Achille;

o afectarea osoasd: dezvoltarea osteolizei mai frecvent a degetelor. Osteoliza
cauzeaza resorbtia osului distal si, de obicei, mult mai rar a falangei mijlocii;

Afectarea musculari

e Miopatie fibrozanti non-inflamatorie non-progresantd — se manifestd prin
slabiciune moderati in grupurile de muschi proximali; cresterea neinsemnata a
CK.

e Miopatia inflamatorie — se manifestd prin mialgii, sldbiciune musculard
proximald, cresterea marcatd a CK, modificari inflamatorii la EMG si in
biopsil.

e Atrofia musculard in forma difuzd a SS determinatd de limitarea miscarilor
articulatorii si aparitia contracturilor.

Afectarea tractului gastrointestinal

e datoriti fibrozei, care evolueazi la nivel de tract muscular si eventual duce la
atrofie si dismotilitate severa.

o Dismotilitatea esofagului, cu reducerea peristalticii, caracterizata prin disfagie
si regurgitare, reflux gastroesofagian (manifestat prin pirozis). Mai rar —
faringita cronici, eroziunea smaltusui dentar, riguseald de dimineata.

e (Odati cu evolutia bolii pot aparea stricturi la nivelul esofagului cu localizare in
treimea inferioard, esofag Barrett

e Hipotonia stomacului

o Hemoragii gastrice — complicatie rard, ce poate surveni in caz de aparitie a
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multiplelor teleangiectazii localizate la nivelul mucoasei gastrice.
e Sindrom de malabsorbtie
e Hipotonia intestinului gros, caracterizate clinic prin constipatie.

Afectarea pulmonari

e dispnee de diferitd intensitate, de obicei progresiva;

e tuse seacd (este deosebit de persistentd la pacientii cu fibrozd pulmonara
avansatd);

e uneori, dureri toracice legate de afectarea pleurei,

e auscultativ: raluri sece la inspir, preponderent in regiunile bazale.

e Complicatii pulmonare — alveolitad fibrozantd; pneumoscleroza bazal-difuzi;
hipertensiune arteriald pulmonara.

Afectarea cardiaci
Poate fi atit primard, cét si secundard (cel mai frecvent, ca consecintd a afectérii
pulmonare)

e Deseori asimptomatici si se constata doar instrumental:

e Diverse dereglari de ritm si de conducere;

e afectarea endocardului contribuie la formarea viciilor sclerodermice cu evolutie
benigna. Se afecteazi mai frecvent valva mitrald, tricuspidd si mai rar cea
aorticd cu predominarea insuficientei valvulare;

e pericardita clinic manifestd apare rar, este o exprimare a poliserozitei,

Afectarea renala
e Modificari neinsemnate ale sedimentului urinar, afectarea functiei canalelor
proximale.
e Nefropatia acuti (crizi renald sclerodermicé) cu debutul rapid a hipertensiunii
arteriale maligne, deteriorare a functiei renale, modificarea sedimentului urinar
— foarte rara la copii;
Afectarea SNC
e Polineuropatie
e Neuropatie senzitiva trigeminald — afectarea uni- sau bilaterald cu senzatii de
amorteald, parestezie, durere.

Caseta 4. Scorul cutanat modificat Rodnan (mRSS)

- Evaluarea induratiei tegumentare pe o scald de la 0 (normal), 1 (induratie usoara), 2
(induratie moderati) si 3 (induratie severd cu pliu cutanat dificil de pensat) — pentru
17 zone anatomice ale corpului: fati, torace anterior, abdomen, hemipértile separate
(dreapta/stdnga) a suprafetele palmare si dorsale ale mainilor, antebratele, bratele,
coapse, gambe si suprafetele plantare si dorsale a picioarelor.

- Valorile individuale obtinute se sumeazi, reprezentdnd Scorul total al sclerozei
cutanate.

- Scorul maximal este 51 puncte

- Este un marker surogat al afectarii viscerale.

Interpretare:

18
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- Un scor mRSS >20 la momentul diagnosticarii bolii se asociazd cu afectarea
cardiacd si este un factor predictiv pentru criza sclerodermicé renala i mortalitatea in
urmatorii 4 ani

- Ameliorarea scorului cutanat a fost raportatdi a se asocia cu ameliorarea
supravietuirii, indicAnd extensia cutanat ca un factor de prognostic al supravietuirii,
iar cuantificarea acesteia ca un marker util al activitatii bolii

- Schema mRSS este reprezentat in Anexa 4.

C.2.2.3. Investigatiile paraclinice

Caseta 5. Investigatii paraclinice

Teste non-specifice:

e Analiza generald a singelui, reactantii de faza acuta.
Nota: Testele se efectueazd obligatoriu la nivel de AMP si specializatd.

Teste specifice pentru SS:

e Profilul anticorpilor (ANA, ACA, Anti-SCL-70, Anti-topoizomeraza I, s.a.) In
tabelul 1 sunt reprezentate corelatiile clinico-paraclinice ale subtipurilor
anticorpilor antinucleari cu formele clinice de SS.

Teste si proceduri pentru determinarea implicarii in proces a organelor
interne si pentru efectuarea diagnosticului diferential:

e Biochimia sericd (ALAT, ASAT, bilirubina totala si fractiile e, reactia cu
timol, fosfataza alcalind, creatinkinaza, ureea, proteina totald, albumina,
gamaglobuline, fibrinogenul).

e Imunoglobulinele serice (IgG, IgA si IgM), crioglobulinele serice, complexele

imune circulante, factorul reumatoid.

Analiza generala a urinei

Clearance-ul creatininei endogene

Examinarea radiologici articulard, a cutiei toracice.

Electrocardiografia.

Electromiografia

Ecocardiografia (cu estimarea presiunii in artera pulmonari)

Capilaroscopia

Spirografia.

Ultrasonografia organelor interne.

Arteriografia

Determinarea factorilor de transfer al gazelor

Ultrasonografia articulard sau tomografia computerizata (la necesitate) sau

rezonanta magneticd nucleard (la necesitate).

e Biopsia pielii
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Tabel 1 Profilul anticorpilor in SS

Anticornii Prevalenta | Asocierea
P (%) clinicd
Antitopoizomeraza Fibroza pulmonard, hipertensiune
. 10-40 dcSSc pulmonara izolatd — putin
(anti-Scl-70) probabili
1cSSc Hipertensiune pulmonara, afectare
Anficentromer 1540 esofagiand, “protectie ” Tmpotriva
afectdrii  renale si  fibrozei
pulmonare
Anti-ARN 4.259 dcSSc Afectare cutanati severd, renala,
polimeraza ’ afectiuni maligne
N deSSe, Hipertensiune pulmonard, afectare
Ant{ﬂbrlllarln 2-3 pronostic | musculard
(anti U3 RNP)
rezervat
PM-Scl 3-6 Overlap Muschi
1cSSc, Muschi
Ul RNP 5-35 overlap cu
polimiozitd
1cSSc Hipertensiune pulmonard, fibroza
Th/To 4 pulmonard, afectarea intestinului
. 1cSSc  si | Fibrozd pulmonara
Anti U11/U12 1-5 doSSc
Arih- T 1-3 Overlap Afectare de muschi/articulatii,
overlap LES
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C.2.2.4. Criteriile de spitalizare

Caseta 6. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu SS:

e Adresare primard cu semne clinice de SS.

e Adresare repetatd cu semne clinice de agravare a bolii.

e Aparitia semnelor de complicatii ale SS pe parcursul supravegherii de catre
medicul de familie

e Boli concomitente avansate.

e Puseu inflamator intens si trenant, pentru investigatii si reconsiderare terapeutica.

C.2.2.5 Tratamentul

Caseta 7. Principiile tratamentului SS:

e Regim (crutitor cu evitarea eforturilor fizice excesive in prezenta semnelor de
insuficienta poliorganicd).

e Dieta cu restrictii in lichide si hiposodata (in prezenta semnelor de IC), cu aport
sporit de microelemente (in prezenta semnelor de osteoporoza si tratament cronic
cu glucocorticoizi). Recomendarile dietetice in SS sunt prezentate detaliat in
Anexa 3.

e Tratamentul medicamentos - un tratament ideal ar trebui sa vizeze simultan toate
procesele patogenetice ale bolii: vasculopatia, inflamatia si fibroza.

e Avind in vedere eterogenitatea manifestarilor bolii, si a afectarilor de organe, nu
existd un protocol standardizat, care poate viza toti pacientii cu sclerodermie.
Astfel, schemele terapeutice, de obicei, tintesc manifestérile clinice si implicérile
de organe si sisteme si anume:

1. Medicatia imunosupresivd (Cyclophosphamidum®*, ~Mycophenolatum
mofetilum, Methotrexatum, Rituximabum, au efecte benefice demonstrate in
tratamentul manifestirilor inflamatorii ale bolii (artrita, miozita) sau fazei
inflamatorii a implicérii de organ (piele, plamani);

2. Medicatia vasodilatatoare, determind o vasodilatatie marcata (blocantele
canalelor de calciu, inhibitorii fosfodiesterazei-5, analogii prostaciclinei) sau
un efect vasodilatator proeminent (inhibitorii enzimei de conversie a
angiotensinei sau IECA, antagonistii endotelinei-1). Cu o pondere diferita,
aceste preparate au un efect simptomatic/patogenetic (ex.: FR, ulcere digitale,
criza renald, hipertensiunea arteriald pulmonard) sau/si incetinesc progresia
bolii (pentru hipertensiunea arteriald pulmonara);

3. Medicatia antifibroticd — esecul medicatiei imunosupresive in ceea ce tine de
reversia fibrozei sugereaza ci, odata aparut, procesul de fibroza continua intr-
un mod autonom. Preparatele cu efect antifibrotic (ex. Nintetanibum*)
incetinesc procesul, si, respectiv progresia bolii.

Optiuni in tratamentul medicamentos al sclerodermiei sistemice la copii
e Tratament vasoactiv:
v" Blocante canalelor de calciu (Nifedipinum)
v' al-adrenoblocane (Carvedilolum, Labetalolum™)
v" Analogii prostaciclinei (Sulodexidum)
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v Inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei (Enalaprilum)
v Inhibitorii fosfodiesterazei-5 (Alprostadilum)
v/ Antagonistii receptorilor endotelinei (Bosentanum)

e Tratament antifibrozant (Cyclophosphamidum*, Penicillaminum*)
e Tratament imunosupresiv:

v’ Prednisolonum, Methylprednisolonum

v Methotrexatum

v" Cyclophosphamidum™

v Mycophenolatum mophetilum

v’ Terapie biologica (Tocilizumabum, Rituximabum)

e Tratament simptomatic
e Tratament de reabilitare.

C.2.2.6. Supravegherea pacientilor cu SS

Caseta 8. Supravegherea pacientilor cu SS

Pe parcursul spitalizarii zilnic se va monitoriza temperatura corpului, frecventa
respiratorie, pulsul, tensiunea arteriala, statusul articular, aprecierea mRSS.

Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu SS de citre medicul de JSamilie:

v' In primul an de supraveghere — o datd la 3 luni.
v In urmatorii ani (in caz de evolutie stabild) — o data la 6 luni.
v’ Evidenta la medicul de familie — copii cu boala aflaté In remisiune si care nu
necesitd continuarea tratamentul patogenetic, pacientii cu forme usoare.
v" Cooperarea cu alti medici specialigti — reumatolog pediatru, pneumolog,
gastrolog, hematolog, nefrolog, dermatolog, traumatolog, oftalmolog,
fizioterapeut.
» Periodic la intervale de 3-6 [uni:
Aprecierea afectdrii cutanate, scorul mRSS;
Aprecierea scorului J4S;
Aprecierea afectrii articulare §i capacitatea functionald articulara,
Indicii antropometrici;
Hemograma;
Reactantii de fazd acuta
Indici biochimici de afectare renala, hepatica
Analiza generald a urinei
ECG
Capilaroscopia
Periodic, o datd in an:
v’ Spirografia
v Reovazografia
v’ Investigatii imagistice — EcoCG, USG organe interne, Investigatii
radiologice, FEGDS
v" La necesitate — CT.

AN N N N Y N N NN
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Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu SS de cdtre reumatolog
pediatru:

v in primul an de supraveghere — o data la 1-3 luni (individualizat).
v’ In urmitorii ani (in caz de evolutie stabild) — o datd la 6 luni.

Noti: in caz de aparitie a semnelor de agravare a bolii, a reactiilor adverse la tratament sau a
complicatiilor, reumatologul pediatru si/sau medicul de familie va indrepta pacientul in sectia

specializatd — reumatologie pediatricd.

D. RESURSELE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Personal:

e medic de familie;

e asistent medical/asistentd medicala de familie
e medic pediatru
Aparataj, utilaj:
tonometru,
fonendoscop;
electrocardiograf;
oftalmoscop;
taliometru;
panglica-centimetru;

Prestatori de cantar; _ o
servicii de AMP |® laborator clinic standard pentru determinare de: creatinind

sericd, hemoglobini, ALT, AST, bilirubin totald si fractiile

ei, fosfatazi alcalind, VSH, proteina-c reactiva si realizarea

de sumar al urinei.
Medicamente conform Normelor minime de dotare a trusei
medicului de familie (Sectiunea 16, Anexd nr.l ,Norme de
reglementare a Asistentei Medicale Primare din Republica
Moldova” la Ordinul Ministerului Sandtitii nr.695 din
13.10.2010)
Medicamente pentru prescriere:

e Methotrexatum

¢ Nifedipinum

e Dipyridamolum
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E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII

PROTOCOLULUI

Nr. ; Metoda de calculare a indicatorului

Scopul Indicatorul — :
Numarator Numitor

1. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numarul total de
numarului de | cu diagnosticul de | pacienti cu pacienti cu
pacienti, SS in varstd de pana | diagnosticul de diagnosticul de

carora li s-a
stabilit In
primele 3 luni
de la debutul
bolii
diagnosticul de
SS.

la 18 ani, carora li s-
a stabilit
diagnosticul in
primele 3 luni de la
debutul bolii

SS, in varsta de
péana la 18 ani,
cérora li s-a
stabilit
diagnosticul In
primele 3 luni de
la debutul bolii,
pe parcursul
ultimului an X
100

SS, in vérsta de
pand la 18 ani care
se afla la
supravegherea
medicului de
familie, pe
parcursul ultimului
an

2. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numarul total de
calitatii in cu diagnosticul de pacienti cu pacienti cu
examindrile SS, in varstd de diagnosticul de diagnosticul de
clinice si péna la 18 ani, SS, in varstd de SS, in vérsta de
paraclinice ale | cdrora li s-a efectuat | pand la 18 ani, pana la 18 ani,
pacientilor cu | examenele clinice si | carora li s-a care se afld la
SS, paraclinice efectuat supravegherea

obligatoriu, conform | examenele clinice | medicului de
recomanddrilor din | si paraclinice familie, pe
protocolul clinic obligatoriu, parcursul ultimului
national conform an
Sclerodermia recomandarilor
sistemicd la copil. din protocolul

clinic national

Sclerodermia

sistemicd la copil,

pe parcursul

ultimului an X

100

3. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numarul total de
calitatii cu diagnosticul de pacienti cu pacienti cu
tratamentului | SS, in varsta de diagnosticul de diagnosticul de S,

la pacienti cu
SS.

pénd la 18 ani,
carora li s-a indicat
tratament conform
recomandarilor din
protocolul clinic
national

SS, in varsta de
péna la 18 ani,
cirora li s-a
indicat tratament
conform
recomandarilor

in varstd de pana
la 18 ani, care se
afld la
supravegherea
medicului de
familie, pe
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Nr. . Metoda de calculare a indicatorului
Scopul Indicatorul o :
Numarator Numitor
Sclerodermia din protocolul parcursul ultimului
sistemicd la copil. clinic national an
Sclerodermia
sistemicd la copil,
pe parcursul
ultimului an X
100
4, | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul Numirul total de
numarului de | cu diagnosticul de | pacientilor cu pacienti cu
pacienti cu SS, | SS, in varstd de diagnosticul de diagnosticul de
supravegheati | pand la 18 ani, care | SS, in varsta de SS, in varstd de
conform au fost supravegheat | pana la 18 ani, pana la 18 ani,
recomandarilor | conform care au fost care sunt
din protocolul | recomandrilor din | supravegheat supravegheati de
clinic national | protocolul clinic conform catre medicul de
Sclerodermia | national recomandarilor familie, pe
sistemicd la Sclerodermia din protocolul parcursul ultimului
copil. sistemicd la copil. clinic national an
Sclerodermia
sistemicd la copil,
pe parcursul
ultimului an X
100
5. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numirul total de

numdrului de
pacienti cu SS,
cdrora li se vor
monitoriza
posibilele
efectele
adverse la
tratamentul
continuu cu
preparate de
remisiune

cu diagnosticul de
SS, in varsta de
pana la 18 ani,
cérora li s-au
monitorizat
posibilele efectele
adverse la
tratamentul continuu
cu preparate de
remisiune, conform
recomanddrilor din
protocolul clinic
national
Sclerodermia
sistemicd la copil.

pacienti cu
diagnosticul de
SS, in vérstd de
péana la 18 ani,
cdrora li s-au
monitorizat
posibilele efectele
adverse la
tratamentul
continuu cu
preparate de
remisiune,
conform
recomandarilor
din protocolului
clinic national
Sclerodermia
sistemicd la copil,
pe parcursul

pacienti cu
diagnosticul de
SS, in varsta de
pénd la 18 ani,
care se afld la
supravegherea
medicului de
familie, pe
parcursul ultimului
an
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Nr. . Metoda de calculare a indicatorului
Scopul Indicatorul = .
Numarator Numitor
ultimului an X
100
6. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numirul total de
numarului de | cu diagnosticul de | pacienti cu pacienti cu
pacienti cu SS | SS, In varstd de diagnosticul de diagnosticul de
cu inducerea pand la 18 ani, cu SS, in véarsta de SS, in varsta de
remisiunii remisiunea completi | pAnd la 18 ani, cu | pana la 18 ani,
complete indusd, conform remisiunea care se afld la
recomanddrilor din | completd indusa, | supravegherea
protocolul clinic conform medicului de
national recomandarilor familie, pe
Sclerodermia din protocolul parcursul ultimului
sistemicd la copil. clinic national an
Sclerodermia
sistemicd la copil,
pe parcursul
ultimului an X
100
7. | Sporirea Proportia pacientilor | Numarul de Numirul total de

numdrului de
pacienti cu SS,
cu
minimalizarea
implicarii
viscerale si
mentinerea
activitatii
zilnice

cu diagnosticul de
SS, in varsta de
péani la 18 ani, la
care se previne
implicarea organelor
interne si se mentine
activitatea zilnica.

pacienti cu
diagnosticul de
SS, in varstd de
péni la 18 ani, la
care se previne
implicarea
organelor interne
si se mentine
activitatea zilnica,
pe parcursul
ultimului an X
100

pacienti cu
diagnosticul de
SS, in vérsta de
péana la 18 ani,
care se afld la
supravegherea
medicului de
familie, pe
parcursul ultimului
an
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F. ASPECTE MEDICO-ORGANIZATORICE

Cerintele privind necesitatea interventiilor diagnostico-curativd a pacientului in
alte subdiviziuni medicale (centre/institutii) si modalitatea pregitirii catre
investigatiile respective.

Investigatia Institutia unde se efectuieazi | Persoanele de contact

Consultatia pediatru IMSP CS Ungheni CIT ”Licurici”

Ivestigatii de laborator | IMSP CS Ungheni Cab 319, 320, 321

Consultatia reumatolog | IMSP IMC Registratura (022) 523121
mama-copilul.md

ECG IMSP CS Ungheni Cab 311, 320,

Radiografia IMSP CS Ungheni Cab 119

Consultatii specialisti IMSP SR Ungheni

Procedura de pregitire diagnostico-curativa a pacientului:

1.

Necesitatea efectudirii investigatiilor vor fi argumentate in cartela medicalad
(formular 025e).

Pacientul se trimite cu indreptare (formular 027e), care obligatoriu include
diagnosticul, argumentarea investigatiei respective. Indreptarea se completeaza de
catre medicul de familie.

Cerintele fati de continutul, perfectarea si transmiterea documentatiei medicale
L] H] 2 p 3 L]
pentru trimeterea pacientului.

1.

Pentru efectuarea investigatiilor, consultatiei la medicul specialist in altd institutie
(care necesitd prezenta pacientului), se elibereazd, de catre medicul de familie,
indreptare, care va include obligatoriu diagnosticul clinic complet, rezultatele
investigatiilor realizate la nivel de AMP si argumentarea necesitatii procedurii,
consultatiei medicului specialist (formular 027¢). Pacientul va prezenta formular
027e in institutia medicald vizata.

Ordinea de asigurare a circulatiei documentatiei medicale, inclusive intoarcerea
in institutie la locul de observare.

I

Programarea pacientilor pentru investigatii si consultafii suplimentare, se
efectueaza in baza contractelor incheiate cu centrele de profil. Pacientii vor fi
directionati la persoana responsabild, care asigurd programarea acestora, prin
contactarea telefonicd a registraturii institutiei medicale solicitate sau SIRSM.
Biletul de trimitere formular 027e va fi Intregistrat in registrul de evidenta.

La intoarcerea in institutie, la locul de observare, pacientul va prezenta medicului
de familie rezultatele investigatiilor efectuate si concluzia medicald in formularul

027e.
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Cerintele fati de organizarea circulatiei (trimiterii) pacientului.

1. Pacientul este obligat si respecte rindul de programare, cu exceptia cazurilor de
urgente medicale.

Ordinea instruirii pacientului cu privire la scopul investigatiilor.

1. Medicul de familie va explica pacientului necesitatea si scopul realizarii
investigatiei, consultatiei, tehnica de pregatire, precum si modalitatea efectuarii
acestora.

Ordinea instruirii pacientului cu privire la actiunile necesare la intoarcere, pentru
evidenta ulterioara.

1. Pacientul este informat despre necesitatea prezentdrii obligatorii la medicul de
familie cu rezultatele investigatiei, pentru conduita in dinamica.
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Anexa 1 Fisa pacientului cu fenomen Raynaud (fisa diagnostica)

Nume, prenume:
Data:

A se rdaspunde la urmdtoarele intrebdri: Da/Nu

Pasul 1: Degete Dvs sunt neobisnuit de sensibile la frig? Dacd da, continuati cu
intrebarea urmatoare

Pasul 2: Au loc schimbiri bifazice ale culorii tegumentelor (paloare/cianozd)? Daca
da, continuati cu intrebarea urmatoare

Pasul 3: Scorul bolii

A se aloca céte un punct pentru fiecare rispuns pozitiv. Sunt necesare minim 3 puncte
pentru calificare

a. Episoadele vasospastice sunt provocate si de ali stimuli decét frigul?

b. Episoadele vasospastice sunt bilaterale?

c. Sunt asociate cu amorteli si parestezii?

d. Schimbarile culorii au o demarcare clari dintre pielea afectatd si neafectata?

Pacientul prezinti fotografii care confirmd FR?

f. Episoadele apar si In alte regiuni ale corpului?

g. Schimbdri trifazice ale culorii tegumentelor in timpul episodului?

Anexa 2 Criterii fenomen Raynaud primar (a se bifa)

Este calificat ca FR conform criteriilor precedente? (cel putin 3 puncte din Pasul 3)

Pattern capilaroscopic normal?

Examenul clinic nu prezinti suspiciuni pentru cauze secundare ale FR (de exemplu
ulceratii, necroza tisulard, sclerodactilie, calcinozai, fibroza cutanata)

Anamnezi negativd pentru MDTC

Titru mic sau negativ de ANA

Concluzie (a se incercui)
Fenomen Raynaud primar? Da Nu

Fenomen Raynaud secundar? Da Nu
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Anexa 3. Chestionar de evaluare a statusului functional

o
s L = s
2 = FsE . B E
= — (S [~} b5
Activitate = E *g : g kS
5 5 PR SN Se
o = = : [P =%
= = = a = =
= @) ) Z
1. Poti si te dezbraci, inclusiv si-{i dezlegi sireturile 0 1 2 3
si sa-i inchei nasturii?
2. Poti si te scoli din pat sau de pe scaun fard a te 0 1 2 3
sprijini in maini?
3. Poti sa duci un pahar sau o cand pana la gurd? 0 1 2 3
4. Poti merge in aer liber, pe teren plat? 0 1 2 3
5. Poti si te speli si s te usuci pe tot corpul? 0 1 2 3
6. Poti si te apleci dupd un obiect de pe podea? 0 1 2 3
7. Poti deschide i inchide un robinet? 0 1 2 3
8. Poti intra si iesi din masind, autobuz, tren sau 0 1 2 3
avion?
9. Poti parcurge pe jos distante lungi (3,38 km)? 0 1 2 3
10. Poti face sport dupa dorinta? 0 1 2 3
11. Poti dormi bine? 0 1 2 3
12. Poti depisi starile de anxietate, iritabilitate? 0 1 2 3
13. Poti depisi starile de depresie sau de tristefe? 0 1 2 3
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Anexa 4. Informatie pentru parinti
Ce reprezinta Sclerodermia Juvenila?

Sclerodermia sistemica este o maladie difuzi a tesutului conjunctiv ce afecteaza
pielea, vasele sangvine si sistemul imun. In cazul afectdrii sistemice, pot fi constatate
modificari sistemice.

Sclerodermia inseamnd ,,piele durd”. Ingrosarea si subtierea pielii are loc drept
consecint3 a dereglarii sintezei colagenului si altor proteine naturale ale pielil — proces
patologic mediat de réspuns inflamator/imun local.

Se cunosc mai multe sindroame distincte ce determina sclerodermia.

1. Localizati —nu afecteazd organele interne. Forma lineard este mai des Intalnitd
la copii decat la adulti.

Forma localizatd nu se poate suprapune cu Sclerodermia Sistemica.

2. Sistemica — afecteaza organele interne. Forma sistemica este mai rar intalnitd
la copii.
a. Limitatd — afectarea organelor viscerale survine mai tarziu. Se mai
cunoaste precum sindromul ,,CREST”.

Calcinoze — depozite de calciu la nivelul pielii.

Raynaud (fenomen) — extremititile digitale devin pale, cianotice,
hiperemiate la expunerea la frig sau la stres.

Esophageal dysmotility (dismotilitate esofageand) — frecvent arsuri
retrosternale, dificultati de deglutitie.

Sclerodactilie — ingrosarea pielii degetelor determind contracturi ale
degetelor in pozitie de flexie (Contracturi — indoirea unei articulatii cu
imposibilitatea de a indrepta complet o articulaie)

Teleangiectazii — zone de roseatd a pielii, vase sangvine proieminente la
nivelul pieli.

b. Difuzi — afectarea cutanati generalizatd si implicarea precoce a
organelor interne, in special — pulmonii, tractul ~gastrointestinal
(dismotilitatea esofageand, malabsorbtie, constipatie). Fenomenul Raynaud
este foarte frecvent. De asemenea, poate surveni afectarea cordului,
rinichilor, muschilor si articulatiilor.

Céti copii sunt afectati de Sclerodermia juvenila?

Aceastd afectiune rard afecteazd aproximativ 1/100.000 copii. Ludnd in
considerare ca sclerodermia juvenili rimane deseori nediagnosticata, numarul
copiilor afectati poate fi mai mare.

Care este tratamentul Sclerodermiei juvenile?

Cauza rimane a fi necunoscutd. Nu a fost stabilit tratamentul de fond al bolil.
Astfel, managementul terapeutic raméne a fi o dilema, in special cu referire la grupul
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de copii ce necesité tratament si metodele de monitorizare a lui. Cu toate acestea, sunt
propuse cateva alternative de tratament. Cele mai frecvente grupe de medicamente
utilizate in tratamentul simptomatic al sclerodermiei juvenile sunt chimioterapicele,
corticosteroizii si imunosupresantele. Oricare din aceste grupe enumerate pot
determina reactii adverse.

Efectele psihoemotionale ale Sclerodermiei juvenile

Copii ce sunt afectati de sclerodermia juvenila pot manifesta o gama variata de
emotii. In conditiile de limitare a activitatii zilnice, copii pot fi confuzi, capriciosi,
indispusi. Luand in consideratie viitorul lor incert ei devin frustrati, ingrijorati si/sau
depresivi. Deseori, modificérile vizibile ale infatisirii sunt greu de tolerat de catre
copii, intrucét sunt tachinati de alti copii si indirect persistd zilnic sentimentul de
,copil bolnav”. Parintii necesiti a vorbi direct cu copii lor despre sclerodermia
juvenila si sa fie foarte vigilenti fatd de implicatiile psihoemotionale posibile.

Recomandiivi dietetice in Sclerodermia juvenili

Urmatoarele simptome, de asemenea, pot masca debutul sclerodermet si impune
dificultati de diagnostic diferential cu malnutritia. Aparitia sau agravarea
simptomelor, precum ar fi fatigabilitatea sau pierdere ponderald marcantd) poate
indica malnutritia copilului:

o Pierdere ponderald nejustificatd (10 procente si mai mult) timp de o perioada
de 3 luni,

e Slabiciune musculard pronuntata

e Fatigabilitate pronuntata

o Susceptibilitate crescutd la infectii (imunitate scazuta)
e Cicatrizare intarziatd a plagilor

e Unghiile fragile, ciderea marcanta a parului

e Usciciunea pronuntaté a pielii

Cu scop de a preintdmpina/ameliora simptomele gastrointestinale, precum ar fi
meteorismul, balonarea, discomfortul abdominal, diareea si/sau constipatia, se
recomandd de a evita consumul alimentelor fiinoase (gréu — gluten) si lactatelor
(lactoza), cate un singur produs la o alimentatie. Aceste alimente sunt deseori dificile
de a fi digerate. Dac# indepértarea produselor cu gluten si/sau lactoza nu amelioreaza
starea de sanatate, se recomandd regimul alimentar cu reducerea componentelor
FODMAP:

Fermentabil
Oligozaharide
Dizaharide (lactoza)
Monozaharide (exces de fructoza in alimentatic)
And (s1)
Polioli (sorbitol, manitol si alti indulcitori)
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Componentele FODMAP reprezinti diversi carbohidrati ce sunt prost digerati
si absorbiti la nivel intestinal. Aceste componente sunt usor digerate de citre bacteriile
din microflora intestinald, determinind dureri abdominale, meteorism, balonare,
diaree si/sau constipatie. Agravarea simptomelor gastrointestinale deseori se
amelioreazi doar consecutiv inlaturdrii componentelor FODMAP din regimul

alimentar al copilului.
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Anexa 5. Fisa standardizata de audit medical

Fisa standardizati de audit pentru evaluarea implementarii
Protocolului clinic national ,,Sclerodermia sistemici la copil”

Nr
d/o

Domenii/ parametri evaluati

Codificarea rezultatelor

Denumirea IMSP evaluatd prin

1 audit
2 Persoana  responsabild de
completarea fisei Nume, prenume, telefon de contact
3 Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta
- Mediul de resedinta urban=0; rural=1
5 Genul/sexul pacientului masculin=1; feminin=2
6 Categoria Sclerodermiei | Forma difuza [a] = 1; Forma limitatd (CREST) [b] = 2; Forme
sistemice la copil de suprapunere (Overlap sindrom) [c]=3.
Internarea
7 | Data debutului simptomelor DD: MM: AAAA; necunoscut=9
8 | Data interndrii in spital DD-LL-AAAA; necunoscut=9
9 | Timpul/ora internarii la spital Timpul (HH: MM); necunoscut=9
10 | Transferul pacientului pe | A fost efectuat: nu=0;da=1
parcursul interndrii fn sectia de
terapie intensivd in legétura cu
agravarea starii generale
Diagnosticul
11 | Evaluarea  semnelor critice | a fost efectuatd: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
clinice
12 | Anamneza a fost efectuatd: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9; debut acut=2;
debut insidios=3; debut cronic=4
13 | Factori favorizanti nu=0; infectiosi-virusii (retrovirusii, citomegalovirusul, herpes)=1;
toxici (pulbere de siliciu, policlorura de vinil, hidrocarburi aromatice,
silicon (implante de silicon), rezinele epoxy, toluen, benzene,
tricloretilen)=2;  preparate ~ medicamentoase (Bleomicinum*,
amfetamine, Pentazocinum*, Cocainum®, sdrurile de Aur, metalele
grele, Ergotaminum*, B-adrenoblocantele=3; microchimerism
indelungat=4; necunoscut = 9
14 | Examenul fizic, incluzénd | a fost efectuat: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9; afectare
evaluarea statutului functional cutanati=2; fenomenul Raynaud=3; ulceratii digitale=4;
cicatrici stelate=5; gangrend uscati=6; teleangiectazii=7;
sindrom articular=8; afectiri tenosinoviale=10; miopatie
fibrozantd non-inflamatorie=11; miopatie inflamatorie=12;
atrofie musculard=13; afectarea tractului gastro-intestinal=14;
afectarea pulmonard=15, afectare cardiacd=16; afectarea
renali=17; afectarea SNC=18
15 | Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9; analiza

generald a séngelui=2; analiza generald a urinei=3; proteina
totala §i fractiile=4; fibrinogenul=5; proteina C-reactivd=0;
ALAT,ASAT, bilirubina si fractiile ei, creatinina sericé,
fosfataza alcalind, ureea, CK, LDH, ionograma (Ca, Mg, P,
Cu)=7; EGDS=8; radiografia cardiopulmonara=10; CT
pulmonar=11; scintigrafia pulmonari=12;
electrocardiografia=13;  spirografia=14; Ecocardiografia
bidimensionald completatd cu examenul Doppler=15;
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Ultrasonografia organelor interne si a rinichilor=16;
Imunoglobulinele serice (IgG, IgA si IgM), complexele imune
circulante, factorul reumatoid=17; Creatinina sericd, nivelul
reninei plasmatice=18; proba Neciporenco=19, biopsie
cutanatd=20

16 | Aprecierea stadiului clinico-

Acuts, rapid progresivi=1; subacutd, moderat progresivd=2;

evolutiv cronicd, lent progresivd=3;
17 | Aprecierea scorului  cutanat | A fost evaluat: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9
Rodnan

18 | Aprecierea factorilor de risc

Au fost estimati dupd internare: nu = 0; da =1

Istoricul medical al pacientilor

19 | Pacientii internati de urgen{d in
stationar

Nu = 0; da = 1; necunoscut =9

20 | Pacientii internati programat

Nu = 0; da = 1; necunoscut = 9

Tratamentul

21 | Tratament vasoactiv, dacd da de
indicat medicamentul

nu = 0; da = 1; necunoscut =9

22 | Tratament antifibrozant, dacéd da
de indicat medicamentul

nu = 0; da = 1; necunoscut = 9

23 | Tratament imunosupresant, daca
da de indicat medicamentul

nu = 0; da = 1; necunoscut =9 .

Externarea

24 | Data externarii

Include data transferului la alt spital

Data externirii (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscutd
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