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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

AMP Asistenta medicala primara
AM Asistenta medicala

ImsiC Institutul Mamei si Copilului
BT B-Talasemie

AGS Analiza generala a sangelui
AGU Analiza generala a urinei
ALT Alaninaminotransferaza
AST Aspartataminotransferaza

Sindromul CID | Sindromul coagularii intravasculare diseminate

Nr. Numarul

ATP Adenozintrifosfat

Mg Miligrame

Ml Mililitri
PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialistii Cursului de Pediatrie a Universitatii de Stat de
Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu” in colaborare cu specialistii din Sectia Hematologie
a IMSP Institutul Mamei si Copilului al Ministerului Sanatatii Republicii Moldova.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale
privind BT la copii si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale.

La recomandarea Ministerului Sanatatii pentru monitorizarea protocoalelor institutionale
pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul: p-Talasemia

Exemple de diagnostic clinic:

1. Anemie hemolitica ereditara. B-Talasemia, perioada de criza.

2. Anemie hemolitica ereditara — hemoglobinopatie — -Talasemie.

3. Anemie ereditara. Hemoglobinopatie.p-Talasemie, perioada de remisiune.

A.2. Codul bolii (CIM 10): D.56.1

A.3. Utilizatorii:

Oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicilor de familie);
Centrele de sanatate (medici de familie);

Centrele medicilor de familie (medici de familie);

Centrele consultative raionale (medici pediatri);

Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, pediatri);

Serviciile de asistenta medicala prespitaliceasca (echipele AM specializate si profil general);
Sectiile de pediatrie, hematologie, reanimare si terapie intensiva ale spitalelor raionale,
municipale si republicane (medici pediatri, hematologi, reanimatologi).

A.4. Scopurile protocolului:

Sporirea calitatii examinarii clinice si paraclinice a pacientilor cu BT
Tmbunatatirea calitatii tratamentului pacientilor cu BT

Tmbunatatirea profilaxiei complicatiilor la pacienti cu pT
Micsorarea numarului cazurilor de deces prin T

N S

A.5. Data elaborarii protocolului: 2015
A.6. Data urmatoarei revizuiri: 2017



A.7. Lista si informariile de contact ale autorilor si ale persoanelor care au
participat la elaborarea protocolului:

Numele Functia

Valentin Turea | d.h.s.m., profesor universitar Departamentul Pediatrie USMF ,,Nicolae
Testemitanu”, Sef sectie Hematologie IMSP IM si C

Galina Esanu d.s.m.,conferentiar universitar, Departamentul Pediatrie USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Eugen Popovici | Medic hematolog, sectia Hematologie a IMSP IMsiC

Mihalachi Maria | Medic rezident Departamentul Pediatrie USMF ,,Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei Persoana responsabila - semnatura
Departamentul Pediatrie, USMF ,,Nicolae Testemitanu” /% '

Comisia republicana stiintifico-metodica de profil
»Pediatrie si neonatologie”

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in Sanatate

Compania Nationala de Asigurari in Medicina

A.8 Definirii folosite Tn document:

B- talasemia reprezinta o maladie, determinata de diferite mecanisme genetice si care se
exprima prin blocarea sintezei lanturilor 3 si ramanerea in exces a lanturilor partenere o care se
precipita ca incluziuni intraeritrocitare (corpusculi Fessas). Aceste incluziuni intraeritrocitare se
depisteaza in nucleul si citoplasma eritrocariocitelor in maduva oaselor fara a atinge stadiul de
reticulocit. De asemenea, incluziunile eritrocitare provoaca schimbari si la nivelul membranei
eritrocitelor care au ca urmare cresterea permeabilitatii ei pentru ionii de Na* si pierderea ATP.
Aceste modificari de membrana sunt si mai mult accentuate la nivelul circulatiei splenice, unde
incluziunile unor eritrocite sunt retinute si eritrocitele astfel “deteriorate” sunt redate in
circulatie. Acesta este un mecanism principal ce sta la baza scurtarii duratei de viata a
eritrocitelor si a hemolizei cronice. La pacientii cu talasemie nu se va sintetiza cantitatea
necesara de globina si, prin urmare, nu se va forma cantitatea suficienta de hemoglobina si
eritrocitele vor fi hipocrome.

Patogenia talasemiei este determinata de sinteza insuficienta a unuia din lanturile o sau
ale hemoglobinei, iar momentul de compensare 1l reprezinta sinteza in exces a ansei omoloage a
hemoglobinei. Este stabilita corelarea dintre intensitatea manifestarilor clinice si valoarea
modificarii raportului dintre o si  anse. Ansele hemoglobinice modificate sunt labile si instabile
la fenomenele de denaturare. Reducerea si agregarea anselor pe membrana eritrocitara duce la
liza ultimei. Acest proces este insotit de reducerea cu peroxizi a lipidelor si proteinelor
membranei eritrocitare, de formarea radicalilor activi liberi de oxigen. Ambele procese provoaca
distrugerea eritrocitului.

A.9. Date epidemiologice

Conform datelor literaturii, B-talasemiile sunt raspandite neomogen pe Glob. Ele se
intalnesc mai frecvent in tarile mediteraneene, in Orientul Mijlociu, in Asia de Sud si de Sud-Est.
Tn Republica Moldova talasemia se intalneste la persoanele de nationalitate gagauza si bulgara,
nsa cu o incidenta joasa. Cea mai frecventa forma de talasemie este p-talasemia.




B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivelul institutiilor de asistenta medicala primara (medicul de familie)

Descriere Motivele Pasii
1. Profilaxia - Evitarea "incarcarii” cu Fe a Nu se administreaza fier suplimentar sub
organismului. forma de suplimente sau multivitamine.

- Evitarea medicamentelor
care favorizeaza absorbtia Fe
din alimente.

- Stimularea eritropoiezei.

Se vor evita medicamentele anti-malarie,
antibioticele sulfonamide si vitamina C, care
favorizeaza absorbtia fierului din alimente.

Se recomanda administrarea de acid folic
(vitamina B9) pentru producerea de noi eritrocite.

Evitarea efortului fizic prelungit.

2. Diagnosticul

2.1. Suspectarea si
confirmarea
diagnosticului de BT
C.23.1

Confirmarea diagnosticului de

BT

Obligatoriu:

Anamneza (caseta 4)

Examenul fizic (caseta 5)

Examenul paraclinic (caseta 6)
Diagnosticul diferential (caseta 7)
Recomandabil:

e Consultatia altor specialisti(la necesitate)

2.2. Deciderea
consultului
specialistului si/sau
spitalizarii C.2.3.5

Consultarea cu scop de
diagnostic diferential

Obligatoriu:
e Aprecierea necesitatii spitalizarii (caseta 9)

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul Obligatoriu:
medicamentos e Se efectueaza doar in stationar.
4. Supravegherea Depistarea precoce a Obligatoriu:

C.2.3.8 recidivelor Supravegherea pacientilor cu BT se efectueaza
pe tot parcursul vietii Tabelul 2
B.2. Nivel de asistenta medicala specializata de ambulator
(medicul pediatru)
Descriere Motivele Pasii
1. Profilaxia - Evitarea "incarcarii” cu Fe a Nu se administreaza fier suplimentar sub
organismului. forma de suplimente sau multivitamine.

- Evitarea medicamentelor
care favorizeaza absorbtia Fe
din alimente.

- Stimularea eritropoiezei.

Se vor evita medicamentele anti-malarie,
antibioticele sulfonamide si vitamina C, care
favorizeaza absorbtia fierului din alimente.

Se recomanda administrarea de acid folic
(vitamina B9) pentru producerea de noi eritrocite.

Evitarea efortului fizic prelungit.

2. Diagnosticul

2.1.Confirmarea
diagnosticului de AH
C.231

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 4)

e Examenul fizic (caseta 5)

e Examenul paraclinic obligatoriu (caseta 6)
Diagnosticul diferential (caseta 7)

Recomandabil:
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http://www.csid.ro/health/vitamine-si-minerale/fierul-11314988/
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e Examenul paraclinic recomandabil (caseta 6)
e Consultatia altor specialisti (la necesitate)

2.2. Deciderea
necesitatii spitalizarii
si/sau consultul
specialistilor C.2.3.5

Consultarea cu scop de
diagnostic diferential

Obligatoriu:

e 1ncaz de urgenta pacientul va fi spitalizat in
mod urgent Tn unitatea de terapie intensiva.

e Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 9).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
medicamentos

C.2.36

Obligatoriu:
Se efectueaza doar in stationar.
La nivel raional si municipal conform
recomandarilor hematologului (casetal0)

4.Supravegherea
C.2.38

Scopul supravegherii este
depistarea precoce a

Obligatoriu:
e  Supravegherea pacientilor cu BT se

recidivelor efectueaza pe tot parcursul vietii Tabelul 2
B.3. Nivelul de stationar
Descriere Motivele Pasil
1. Spitalizarea Tratamentul corect al BT Criterii de spitalizare n sectii profil pediatric
C235 previne complicatiile (raional, municipal):

* Pacientii cu BT la recomandarea hematologului.
Sectii hematologice (nivel republican)

* Toti pacientii cu BT forme severe

» Pacientii cu dificultati Tn stabilirea diagnosticului

2. Diagnosticul

2.1 Confirmarea
diagnosticului de BT

C231

Obligatoriu:
e Anamneza (caseta 4)
e Examenul fizic (caseta 5)
e Examenul paraclinic obligatoriu (caseta 6)
Diagnosticul diferential (caseta 7)

Recomandabil:
e Examenul paraclinic recomandabil (caseta 6)
e Consultatia altor specialisti (la necesitate)

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
medicamentos
simptomatic al BT
C.2.3.6

Prevenirea complicatiilor

Obligatoriu:

e In cazurile grave cu scaderea accelerati a
hemoglobinei mai jos de 70-80 g/l se efectueaza
transfuzii de concentrat de eritrocite, deleucocitat
sau deplasmatizat, fenotipat si/sau compatibilizat.
Tn cazurile hemolitice severe se Intreprind
masuri terapeutice pentru prevenirea
complicatiilor cu tromboze vasculare si a
sindromului CID (caseta 10)

4. Externarea

Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de externare
e Eliberarea extrasului din foia de observatie care
va contine obligatoriu:
v" diagnosticul precizat desfasurat
v' rezultatele investigatiilor si tratamentului
efectuat
v recomandari explicite pentru parinti si medici




C. 1.1. Algoritmul diagnostic in g-Talasemie
Suspectarea T

Sindromul de hemoliza (paloarea tegumentelor cu icter, culoarea intunecata a urinei, prezenta
splenomegaliei, n unele cazuri si a hepatomegaliei)
Sindromul anemic (slabiciuni generale, vertij, dispnee la efort fizic, palpitarii, paliditate a tegumentelor,

tahicardie etc.)

Modificari osoase (radiologic ’craniu in perie’)

Aspect fenotipic particular (se constituie progresiv: facies mongoloid, craniu voluminos, turiform,
hipertelorism, pomeri proeminenyi, nas scurt si aplatizat, maxilar superior hipertrofiat, prognatism, gingii
proeminente, dentitsie malimplantata.)

Evaluarea hemolizei:

1.Intravasculare (AGS cu estimarea nr. de

reticulocite, bilirubinemiei indirecte,
frotiului sdngelui periferic)
2.Extravasculare (hemoglobinemiei,
hemoglobinuriei, hemosiderinuriei —
maladia Marchiafava-Micheli)

Hemoliza Intravasculara

+—> Negativ —»

Evaluati alte cauze
posibile de anemie
normocitara

(hemoragie, boala cronica)

Testul Sferocite, Infectie, Eritrocite Eritrocite Febra
Coombs ovalocite, expozitie la »in tinta” n recenta
direct acantocite, medicamente semiluna
pozitiv istoric
familial,
rezistenta
osmotica A
scazuta a Frotiul
eritrocitelor picaturii groase”
pentru a exclude
\ \ .malaria}, _
culturi bacteriologice
y " v Electroforeza
Hemoliza Microsferocitozi Cercetarea hemoglobinei
autoimuna (boala activitatii
(idiopatica Minkovski- G-6-PDH
sau Chauffard), i \
secudara ) ovalocitoza, - : :
acantocitozi Talasemie Siclemie




C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR §1 PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea ST:

Caseta 1. Clasificarea T (Cea mai frecvent intélnita forma de talasemie)

A.Talasemia minora (heterozigota)
I. forma de anemie hemolitica severa
I1. forma clasica de talasemie minoria (boala Rietti, Greppi, Micheli)
I11. forma asimptomatica clinic si hematologic (talasemie minima)
IV. forma asimptomatica clinic si paraclinic (dificil de diagnosticat)
B. Talasemia majora (monozigota - Anemia Cooley)

C.2.2. Factorii de risc ai T

Caseta 2. Factori de risc care contribuie la aparigia crizelor hemolitice in g — talasemii:
e Hipoxia

Acidoza

Deshidratarea

Infectiile

Febra

Hipotermia

Efortul fizic

Menstruatia

C.2.3 Conduita pacientului cu fT:

Caseta 3. Pagii obligatorii Tn conduita pacientului cu gT:
e Anamneza (caseta 4)
e Examenul fizic (caseta 5)
e Investigatiile paraclinice (caseta 6)
Analiza generala a séngelui cu estimarea nr. de trombocite, reticulocite si morfologia eritrocitelor
Bilirubina generala si fractiile ei ALT, AST
Feritina si fierul seric
Punctatul medular (de catre hematolog )
Testul antiglobulinic indirect si direct
e Diagnosticul diferential (caseta 7)
Recomandabil:
Investigatii suplimentare speciale (indicate de medicii hematologi)

C.2.3.1 Anamneza

Caseta 4. Recomandari pentru culegerea anamnezei
e Se va pune accent pe acuzele pacientului n vederea clasificarii semnelor si simptomelor in
sindromul hemolitic, sindromul anemic.

e Se vor preciza datele anamnezei ereditare, locul de trai, administrarea de medicamente oxidante,
prezenta transfuziilor recente, a calatoriilor in tarile endemice pentru malarie

C.2.3.2 Examenul fizic

Caseta 5. Regulile examenului fizic in gT
e Se vor evalua semnele clinice ale sindromului de hemoliza (paloarea tegumentelor cu icter,
culoarea intunecata a urinei, prezenta splenomegaliei, Tn unele cazuri si a hepatomegaliei)
e Se vor evalua semnele clinice ale sindromului anemic (paliditatea tegumentelor si mucoaselor
vizibile, tahicardie, suflu sistolic la apex)
e Fenotipul copilului — habitusul are de suferit (retard stature-ponderal, capul in forma de turn,
pometi proeminenti, palatul dur Tnalt, abdomen mare din contul hepatosplenomegaliei)
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C.2.3.3 Investigarii paraclinice

Caseta 6. Investigarii paraclinice in T
Investigatii pentru confirmarea BT (investigatii obligatorii):
* Analiza generala a singelui periferic cu estimarea nr. de reticulocite si de trombocite, si morfologia
eritrocitelor.
* Analiza urinei la urobilina
* Bilirubina generala si fractiile ei
» Determinarea ALT si AST
* Proba cu timol
e Feritina, Fe seric.
Investigatii recomandabile:
* Analiza generala a urinei
* Ureea, creatinina, glucoza in singe
* Coagulograma
* Grupul sanguin dupa sistemul ABO, Rhezus, Kell si fenotiparea la alte antigene eritrocitare, in cazurile
cu indicatii pentru hemotransfuzie
* Determinarea ionilor de K, Na, Ca
Investigatii suplimentare speciale (pentru medicii hematologi):
 Diametrul mediu eritrocitar, curba Price-Jones
* Electroforeza hemoglobinei
» Determinarea calitativa si cantitativa a fermentilor eritrocitari
* Punctia maduvei osoase
* Trepanobiopsia maduvei oaselor (la necesitate)
* Testul antiglobulinic indirect si direct
» Testul Ham (la necesitate)
* Analiza urinei la hemosiderina (la necesitate)
Tn cazurile cu indicatii pentru splenectomie:
 coagulograma
* jonograma
* spirografia
« electrocardiografia
« radiografia cutiei toracice

Nota: Analiza generala a sangelui permite evaluarea anemiei. Se observa micsorarea continutului de
hemoglobina si a numarului de eritrocite, majorarea reticulocitelor (reticulocitoza este cel mai esential
semn al hemolizei), precum si morfologia eritrocitelor in tinta”- semn caracteristic fT.

Investigarea punctatului medular evidentiaza hiperplazia tesutului eritroid Tn maduva oaselor
(reticulocitoza si hiperplazia esutului eritroid Tn maduva oaselor ne indica o hiperproducere a
eritrocitelor, procentul sideroblastilor este crescut, eritroblastoza marcata.

Testul antiglobulinic direct direct detecteaza anticorpii fixati pe membrana eritrocitelor.

Testul antiglobulinic indirect detecteaza anticorpii antieritrocitari.

C.2.3.4 Diagnosticul diferengial
Caseta 7. Diagnosticul diferengial al T de alte patologii ce evolueazd cu icter, dupd care urmeaza a
doua etapd - de diagnostic al tipului de anemie hemolitica
| etapa:
* Icter parenchimatos
* Icter mecanic
* Bilirubinopatiile functionale
Il etapa:
» Anemiile hemolitice ereditare (membranopatii, hemoglobinopatii, enzimopatii)
*Anemiile hemolitice dobandite:
- Autoimune
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- lzoimune

- Heteroimune

- Transimune

- Maladia Marchiafava-Micheli

- Anemiile hemolitice ca rezultat al distructiei mecanice a eritrocitelor

- Anemiile hemolitice prin actiunea agentilor infectiosi (malaria, toxoplasmoza)

Caseta 8. Puncte cheie n diagnosticul diferenrial
| etapa:

» Patologiile care evolueaza cu icter (icter parenchimatos, icter mecanic, bilirubinopatiile)

La pacientii cu icter parenchimatos, icter mecanic, in bilirubinopatii -continutul hemoglobinei,
numarul de eritrocite si reticulocite sunt in norma. Prezenta anemiei insotite de reticulocitoza permite
de a constata caracterul hemolitic al icterului.

Il etapa: Diagnosticul tipului anemiei hemolitice
1. Anemiile hemolitice ereditare (membranopatii, enzimopatii, hemoglobinopatii)

» Aparitia simptomelor de hemoliza in copilarie, anamneza eredo-colaterala pozitiva, prezenta
splenomegaliei, dereglarilor de crestere a oaselor permite de a suspecta una din anemiile hemolitice
ereditare.

* Diagnosticul diferential al anemiilor hemolitice ereditare prin dereglarea structurii membranei
eritrocitelor (membranopatii) si dereglarea sintezei sau structurii anselor peptidice ale globinei
(hemoglobinopatii) se bazeaza pe studierea schimbarilor caracteristice ale morfologiei eritrocitelor.
Depistarea a peste 25 % de microsferocite cu diametrul mediu mai mic de 7 p pe frotiul séngelui
periferic confirma diagnosticul de anemie hemolitica ereditara microsferocitara. Diametrul mediu
eritrocitar de 6,5 p  este diametrul diagnostic. Prezenta eritrocitelor ovalocitare care constituie mai
mult de 25 % din toate eritrocitele, confirma diagnosticul de anemie hemolitica ereditara ovalocitara.

» Talasemia (dereglari de sinteza a lanturilor peptidice ale globinei) se caracterizeaza prin
eritrocite hipocrome, majoritatea din ele cu un punct hemoglobinizat in centru din care cauza sunt
numite ,,in tinta”. Tn punctatul medular este marit procentul de sideroblasti. Electroforeza hemoglobinei
confirma diagnosticul si forma (o, B etc.) talasemiei.

» Anemia drepanocitara (siclemia) cu dereglari ale structurii anselor peptidice ale globinei se
caracterizeaza prin forma drepanocitara (forma de secera, fus, cap de sageata) a eritrocitelor care se
depisteaza prin proba cu metabisulfit de sodiu sau in conditii de hipoxie dupa aplicarea garoului la baza
degetului pina la starea cianozei, din care se colecteaza sangele pentru a pregati frotiul.

 Din grupul enzimopatiilor ereditare cel mai mare interes practic 1l prezinta anemia hemolitica
cauzata de deficitul enzimei glucozo-6-fosfatdehidrogenaza. Particularitatea acestei anemii consta in
distructia intravasculara a eritrocitelor, lucru manifest prin hemoglobinemie, hemoglobinurie,
hemosiderinurie. Maladia se manifesta prin crize hemolitice provocate de unele medicamente cu
proprietati de oxidant. Diagnosticul definitiv se confirma prin metoda biochimica de determinare a
activitatii enzimeli.

 Anemiile hemolitice dobandite

Anemia hemolitica izoimuna se dezvolta in urma sensibilizarii organismului cu formarea
anticorpilor Tmpotriva antigenelor eritrocitare, ceea ce are loc dupa transfuziile eritrocitelor
incompatibile sau Tn cazurile de boala hemolitica a nou-nascutului.

Anemia hemolitica heteroimuna se dezvolta ca rezultat al fixarii pe membrana eritrocitara a unor
medicamente sau virusuri cu formarea complexului de tip hapten impotriva carora sistemul imun
produce anticorpi ce distrug aceste eritrocite.

Anemia hemolitica transimuna poate aparea la nou-nascuti si la fat in perioada sarcinii, cand
gravida sufera de anemie autoimuna. Autoanticorpii antieritrocitari patrund prin placenta in circulatia
fatului si deoarece eritrocitele lui au multe antigene comune cu cele ale mamei sunt distruse de acesti
anticorpi.

Maladia Marchiafava-Micheli (hemoglobinuria paroxistica nocturna cu hemosiderinurie
permanenta). Se manifesta prin hemoliza intravasculara permanenta cu crize hemolitice insotite de
hemoglobinemie, hemoglobinurie si hemosiderinurie. Diagnosticul definitiv se confirma prin testul
Ham si proba cu zaharoza.
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» Anemiile hemolitice cauzate de distructia mecanica a eritrocitelor:
- Hemoglobinuria de mars se dezvolta dupa un mars de lunga durata si se caracterizeaza prin hemoliza
intravasculara tranzitorie.

miile hemolitice, care se dezvolta ca urmare a altor traumatisme mecanice cronice a eritrocitelor in

cazurile de plastie a valvelor cardiace, hemangiomatoza, splenomegalii masive etc.

» Anemiile hemolitice aparute in urma actiunii substantelor toxice (sarurile metalelor grele, acizi
organici etc.) sunt asociate cu semnele de intoxicare cu substanta respectiva.

« Tn anemiile hemolitice provocate de plasmodiul malariei au importanti situatia epidemiologica,
tabloul clinic si probele de laborator pentru depistarea malariei.

C.2.3.5 Criterii de spitalizare

Caseta 9. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu gT
e Toti pacientii primari cu T
Toti copiii mai mici de 1 an
Continutul hemoglobinei mai jos de 90 g/l la pacientii cu crize hemolitice repetate si severe
Dificultati in stabilirea diagnosticului
Complicatii cu risc pentru viata (caseta 12)

C.2.3.6 Tratamentul gT

Caseta 10. Principiile de tratament medicamentos

Pacientii cu talasemie majora necesita transfuzii de concentrat eritrocitar, deleucocitat sau
deplasmatizat, fenotipat si/sau compatibilizat la fiecare 4-5 saptamani. Pentru a preveni hemosideroza
se efectueaza terapia chelatoare cu Deferoxaminum (Desferal), Deferipronum, Deferaxiroxum.

Splenectomia la pacientii cu talasemie se efectueaza cand exista hipersplenism. Transplantul de
maduva osoasa de la donator compatibil este solutia de vindecare a pacientilor cu talasemie.

A.l. Criteriile ce permit initierea tratamentului cu DEFEROXAMINUM (sunt obligatorii

toate criteriile).

Indicatii pentru tratament cu Deferoxaminum:

e Acumularea (incarcarea) cronica cu Fe in caz de hemosideroza post-transfuzionala.

CIM D 56.1

1 Pacienti cu virsta mai mare de 2 ani dupa primele 10-12 transfuzii si nivelul Feritinei
serice mai mult de 1000 ng/ml (*1).

2 Reactii alergice severe si alte reactii adverse la Deferasiroxum si/sau Deferipronum

(*1) (doar pentru pacientii ce efectueaza si/sau efectueaza terapia cu acesti agenti-
chelatori si au reactii adverse inregistrate).

3 Efect terapeutic slab sau inadmisibil de la terapia chelatorie actuala(*1) (se
aprecieaza n baza nivelului de Feritina serica, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia
de ejectie a ventriculului stang) (doar pentru pacientii ce efectueaza terapia cu
Deferasiroxum sau Deferipronum si controlul incarcarii cu Fe este slab sau

inadmisibil).

4 Electroforeza Hb (*2) (doar pentru pacientii care pina in prezent nu au efectuat
terapie cu chelatori).

5 Starea clinica, investigatii si consultatiile altor medici specialisti(*2).

6 Lipsa criteriilor de excludere din punctul B.1. (*3).

(*1) — este indicat Tn epicriza de etapa

(*2) — investigatiile necesare si consultatiile altor specialisti sunt indicate n tabelul 2, anexa 2, care
Tn mod obligator se prezinta in original (sau Tn copii autorizate si semnate) sau sunt mentionate n
epicriza de etapa semnata de medicul specialist in hematologie, cu 1 luna pina la candidare la
tratament; in caz de spitalizare se anexeaza epicriza de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la
candidare la tratament, aceasta fiind semnata de catre specialist in hematologie.

(*3) — se confirma prin semnatura tuturor membrilor comisiei din anexa 1 a cerintelor date.

B.1. Criterii de excludere (la initierea tratamentului):
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1. Reactii alergice severe si/sau alte reactii adverse;
2. Graviditate si perioada de lactatie;
3. Stari febrile pina la lichidarea cauzei;
Corespunde criteriilor de initiere a tratamentului CU .........c.ccccovviiierennnene n doza saptamanala

C.1. Criteriile ce permit continuarea tratamentului cu DEFEROXAMINE (sunt obligatorii
toate criteriile)
Indicatii pentru tratament:

e Acumularea (incarcarea) cronica cu Fe in caz de hemosideroza post-transfuzionala.

CIM D56.1

1 | Reactii alergice severe si alte reactii adverse la Deferasiroxum si/sau Deferipronum (*1)
(doar pentru pacientii ce efectueaza si/sau efectueaza terapia cu acesti agenti-chelatori si
au reactii adverse inregistrate).

2 | Efect terapeutic slab sau inadmisibil de la terapia chelatorie actuala(*1) (se aprecieaza in
baza nivelului de Feritina serica, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia de ejectie a
ventriculului stang) (doar pentru pacientii ce efectueaza terapia cu Deferasiroxum sau
Deferipronum si controlul incarcarii cu Fe este slab sau inadmisibil).

3 | Efect terapeutic bun sau foarte bun de la actualul tratament chelator cu
Deferoxaminum(*1) (apreciat in baza valorilor Feritinei serice, RMN T2 cardiac si
hepatic si fractia de ejectie a ventriculului stang) (pentru pacientii ce efectueaza tratament
cu Deferoxaminum).

4 | Starea clinica, investigatii si consultatiile altor medici specialisti(*2).

5 | Lipsa criteriilor de excludere din punctul D.I. (*3).

(*1) — este indicat Tn epicriza de etapa;
(*2) — investigatiile necesare si consultatiile altor specialisti sunt indicate n tabelul 2, anexa 2, care
Tn mod obligator se prezinta in original (sau Tn copii autorizate si semnate) sau sunt mentionate n
epicriza de etapa semnata de medicul specialist in hematologie, cu 1 luna pina la candidare la
tratament; in caz de spitalizare se anexeaza epicriza de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la
candidare la tratament, aceasta fiind semnata de catre specialist in hematologie.
(*3) — se confirma prin semnatura tuturor membrilor comisiei din anexa 1 a cerintelor date si se
adauga tabelul nr.1.
Tabelul nr.1. Reactii adverse:
Reactii cutanate locale
Ototoxicitate
Toxicitate (leziune) oculara
Retard in crestere (statural)
Leziuni osoase
Hipotonie
Infectie cu Yersinia enterocolitica
Reactii alergice
D.1. Criterii de excludere (la continuarea tratamentului):
1. Reactii alergice severe si/sau alte reactii adverse;
2. Graviditate;
3. Stari febrile pina la lichidarea cauzei;
4. Infectia nregistrata cu Yersinia enterocolitica,;
5. Includerea bolnavului n studiu clinic*.
* Comisia care a indicat tratamentul si monitorizeaza persoana asigurata obligator, trebuie sa
informeze imediat Comisia Experta. Acesti bolnavi se noteaza in registru special si nu pierd dreptul
de a continua tratamentul dupa finisarea studiului clinic.
Corespunde criteriilor de initiere a tratamentului CU ...........cccccevviieeiennnene n doza saptamanala

C.11. Criterii pentru initiere si continuare a tratamentului cu DEFERIPRONUM (sunt
obligatorii toate criteriile).
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Indicatii pentru tratament cu Deferipronum:
e Acumularea cronica de Fe la pacientii cu talasemie majora, cand tratamentul cu

Deferoxaminum este contraindicat sau nepotrivit.

CIM D 56.1

1 | Virsta mai mare de 6 ani;

Reactii alergice si alte reactii adverse la Deferoxaminum si/sau Deferasiroxum(*1);

3 | Efect terapeutic slab sau inadmisibil de la terapia chelatorie actuala(*1) (se aprecieaza in
baza nivelului de Feritina serica, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia de ejectie a
ventriculului sting) (doar pentru pacientii ce efectueaza terapia cu Deferoxaminum sau
Deferasiroxum, iar controlul incarcarii cu Fe este slab sau inadmisibil);

4 | Efect terapeutic bun sau foarte bun de la actualul tratament chelator cu Deferipronum(*1)
(apreciat Tn baza valorilor Feritinei serice, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia de ejectie a
ventriculului stang) (pentru pacientii ce efectueaza tratament cu Deferipronum);

5 | Criterii de laborator(*2)

e Numir absolut de neutrofile >1,5x10%I

e Trombocite >100x1 0%/1
e Creatinina si ureea serica in limitele de referinta
ALAT si ASAT de 4 ori mai mic decat limita superioara a normei,

6 | Criterii RMN n reg. T2 (pentru pacienti >10 ani) (*2)
e T2 cardiac 10-14 ms si T2 hepatic 1,4-2,7 ms
e T2 cardiac 10-14 ms si T2 hepatic >2,7ms
e T2 cardiac 14-20 ms si T2 hepatic >2,7ms
e T2 cardiac >20 ms si T2 hepatic >2,7ms;

7 | Starea clinica, investigatii si consultul altor medici specialisti(*2);

8 | Absenta criteriilor de excludere din punctul D.I1.(*3).
(*1) — este indicat Tn epicriza de etapa;
(*2) — investigatiile necesare si consultatiile altor specialisti sunt indicate n tabelul 2, anexa 2, care in
mod obligator se prezinta in original (sau Tn copii autorizate si semnate) sau sunt mentionate n epicriza
de etapa semnata de medicul specialist in hematologie, cu 1 luna pina la candidare la tratament; in caz
de spitalizare se anexeaza epicriza de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la candidare la tratament,
aceasta fiind semnata de catre specialist in hematologie.
(*3) — se confirma prin semnatura tuturor membrilor comisiei din anexa 1 a cerintelor date si se adauga
tabelul nr.1.

N

Tabelul 1. Reactii adverse:

Neutropenie (Numar absolut de neutrofile <1,5x10%/1)
Greturi, vome, diaree, dureri abdominale
Avrtralgie/artropatie

Cresterea nivelului de transaminaze serice

D.II. Criterii de excludere (la initiere si continuarea tratamentului):

1. Reactii alergice severe si/sau alte reactii adverse;

2. Hepatita cronica rezultat al hepatitei virale C, cu date de disfunctie hepatica severa;

3. Ciroza hepatica de alta etiologie;

4. Graviditatea si perioada de lactatie;

5. Neutropenie precedenta (cu excluderea celor determinate de hipersplenism, infectie virala,
medicamente);

6. Tratament cu Interferon;

7. Includerea bolnavului in studiu clinic*.
* Comisia care a indicat tratamentul si monitorizeaza persoana asigurata obligator, trebuie sa
informeze imediat Comisia Experta. Acesti bolnavi se noteaza in registru special si nu pierd dreptul de
a continua tratamentul dupa finisarea studiului clinic.
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Corespunde criteriilor de initiere a tratamentului CU .............coceevriiinnnnn, n doza saptamanala

C.111. Criterii pentru initiere si continuare a tratamentului cu DEFERAXIROXUM (sunt
obligatorii toate criteriile).
Indicatii pentru tratament cu Deferipronum:

e Acumularea cronica de Fe la pacientii cu talasemie majora si varsta mai mare de 6 ani;

e Depozitarea cronica de Fe cand tratamentul cu Deferoxaminum este contraindicat sau
efectul terapeutic este slab; si care efectueaza regim transfuzional inadmisibil (concentrat eritrocitar
mai putin de 7 ml/kg pe luna).

CIM D 56.1
1 | Varsta mai mare de 6 ani sau copii mai mici de 6 ani la care este contraindicat tratamentul
cu Deferoxaminum sau efectul terapeutic este nesatisfacator(*1).
2 | Reactii alergice severe si alte reactii adverse la Deferoxaminum si/sau Deferipronum(*1)
(doar pentru pacientii care au efectuat/efectueaza tratament chelator cu Deferoxamine si
Deferipronum si au reactii adverse documentate).
3 | Reactii alergice severe si alte reactii adverse la Deferoxaminum, iar RMN T2 cardiac este
>14 ms(*1) (doar pentru pacientii care au efectuat/efectueaza tratament chelator cu
Deferoxaminum si au reactii adverse documentate).
4 | Nivelul Feritinei serice >1000 ng/ml(*1) (la initierea tartamentului chelator).
Efect terapeutic slab sau inadmisibil de la terapia chelatorie actuala cu diferiti agenti
chelatori(*1) (se apreciaza in baza nivelului de Feritina serica, RMN T2 cardiac si hepatic
si fractia de ejectie a ventriculului stang) (doar pentru pacientii ce efectueaza terapia cu
Deferoxaminum sau Deferipronum, iar controlul incarcarii cu Fe este slab sau inadmisibil).
6 | Efect terapeutic bun sau foarte bun de la actualul tratament chelator cu Deferasiroxum(*1)
(apreciat Tn baza valorilor Feritinei serice, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia de ejectie a
ventriculului stang) (pentru pacientii ce efectueaza tratament cu Deferasiroxum).
7 | Criterii de laborator(*1)
1. Creatinina serica

e 1n limitele normei (pentru pacientii care initiaza tratamentul);

e Nivele normale sau crescute pina la 33% de la norma la initierea tratamentului,

determinate de reducerea dozei (pentru pacientii ce continua tratamentul);

2. ALAT si ASAT de 5 ori mai mic decat limita superioara a normei.
8 | Criterii RMN in reg.T2 (pentru pacienti >10 ani) (*2)
e T2 cardiac 14-20 ms si T2 hepatic <1,4 ms

e T2 cardiac 14-20 ms si T2 hepatic 1,4-2,7ms
e T2 cardiac 14-20 ms si T2 hepatic >2,7ms

e T2 cardiac >20 ms si T2 hepatic <2,7ms

e T2 cardiac >20 ms si T2 hepatic >2,7ms.

9 | Starea clinica, investigatii si consultul altor medici specialsti(*2).

10 | Absenta criteriilor de excludere din punctul D.111.(*3).
(*1) — este indicat Tn epicriza de etapa;
(*2) — investigatiile necesare si consultatiile altor specialisti sunt indicate n tabelul 2, anexa 2, care in
mod obligator se prezinta in original (sau pe copii autorizate si semnate) sau sunt mentionate in
epicriza de etapa semnata de medicul specialist in hematologie, cu 1 luna pina la candidare la
tratament; in caz de spitalizare se anexeaza epicriza de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la
candidare la tratament, aceasta fiind semnata de catre specialist in hematologie.
(*3) — se confirma prin semnatura tuturor membrilor comisiei din anexa 1 a cerintelor date si se adauga
tabelul nr.1.
Tabelul 1. Reactii adverse:

| Greata, voms, diaree, dureri abdominale \ \

(63}
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Eruptii cutanate

Majorarea nivelului feritinei serice
Proteinuria

Litiaza biliara sau alte disfunctii biliare
Cresterea nivelului de transaminaze serice

D.111. Criterii de excludere (la initierea si continuarea tratamentului):

1. Reactii alergice severe si/sau alte reactii adverse;

2. Graviditatea si perioada de lactatie;

3. Clearence-ul creatininei <60 ml/min;

4. Includerea bolnavului in studiu clinic*.
* Comisia care a indicat tratamentul si monitorizeaza persoana asigurata obligator, trebuie sa
informeze imediat Comisia Experta. Acesti bolnavi se noteaza in registru special si nu pierd dreptul de
a continua tratamentul dupa finisarea studiului clinic.
Corespunde criteriilor de initiere a tratamentului CU ...........cccccvvivieiieennee Tn doza saptamanala

C.1V. Criterii pentru initierea si continuarea tratamentului combinat cu DEFEROXAMINUM si
DEFERIPRONUM (sunt obligatorii toate criteriile).

CIM D 56.1

1 | Varsta mai mare de 6 ani;

2 | Efect terapeutic slab sau inadmisibil de la terapia chelatorie actuala(*1) (se aprecieaza in
baza nivelului de Feritina serica, RMN T2 cardiac si hepatic si fractia de ejectie a
ventriculului stang) (doar pentru pacientii ce efectueaza monoterapie cu Deferoxamine,
Deferiprone sau Deferasirox, iar controlul incarcarii cu Fe este slab sau inadmisibil);

3 | Efect terapeutic bun sau foarte bun de la actualul tratament chelator cu Deferoxamine si
Deferiprone(*1) (apreciat in baza valorilor Feritinei serice, RMN T2 cardiac si hepatic si
fractia de ejectie a ventriculului stang (pentru pacientii ce efectueaza tratament combinat cu
Deferoxamine si Deferiprone);

4 | Criterii de laborator(*2)

e Numir absolut de neutrofile >1,5x10%I:

e Trombocite >100x1 0%/I;
e Creatinina si ureea serica in limitele de referinta;
ALAT si ASAT de 4 ori mai mic decat limita superioara a normei.
5 | Criterii RMN nreg.T2(*2):
e T2 cardiac <10 ms

e T2 cardiac 10-14 ms si T2 hepatic <2,7ms
e T2 cardiac 14-20 ms si T2 hepatic <2,7ms
e T2 cardiac >20 ms si T2 hepatic <2,7ms;

6 | Starea clinica, investigatii si consultul altor medici specialisti(*2);
7 | Absenta criteriilor de excludere din punctul D.IV.(*3).
(*1) — este indicat Tn epicriza de etapa;
(*2) — investigatiile necesare si consultatiile altor medici specialisti sunt indicate in tabelul 2, anexa 2,
care in mod obligator se prezinta in original (sau pe copii autorizate si semnate) sau sunt mentionate n
epicriza de etapa semnata de medicul specialist in hematologie, cu 1 luna pina la candidare la
tratament; in caz de spitalizare se anexeaza epicriza de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la
candidare la tratament, aceasta fiind semnata de catre specialist in hematologie.
(*3) — se confirma prin semnatura tuturor membrilor comisiei din anexa 1 a cerintelor date si se adauga
tabelul nr.1.
Tabelul 1. Reactii adverse:

o Neutropenie (<1,5x10%/1);
e Greata, voma, diaree, dureri abdominale;
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Artralgie/artropatie;
Cresterea nivelului de transaminaze serice;
Reactii alergice cutanate;
Ototoxicitate;
Toxicitate oculara;
Retard statural;
Leziuni ososase;
Hipotonie;
Infectie cu Yersinia enterocolitica;
Reactii alergice.
D.1V. Criterii de excludere (la initierea si continuarea tratamentului):
1. Reactii alergice severe si/sau alte reactii adverse;
2. Hepatita cronica, rezultat al hepatitei virale C, cu date de disfunctie hepatica severa;
3. Ciroza hepatica de alta etiologie ;
4. Graviditatea si perioada de lactatie;
5. Neutropenie precedenta (cu excluderea celor determinate de hipersplenism, infectie virala,
medicamente);
6. Tratament cu Interferon;
7. Stari febrile pina la lichidarea cauzei;
8. Infectia documentata cu Yersinia enterocolitica;
9. Includerea bolnavului in studiu clinic*.
* Comisia care a indicat tratamentul si monitorizeaza persoana asigurata obligator, trebuie sa
informeze imediat Comisia Experta. Acesti bolnavi se noteaza in registru special si nu pierd dreptul
de a continua tratamentul dupa finisarea studiului clinic.
Corespunde criteriilor de initiere a tratamentului CU ...........ccccvverieiieennene n doza saptamanala

C.2.3.7 Investigarii de laborator recomandate n perioada de supraveghere

Tabelul 1
Nivele initiale | 3 luni* 6 12 luni* | 24 luni*
Parametri la startul luni*

terapiei cu

chelatori
Tabloul sanguin si numar absolut de + + + + +
neutrofile
Creatinina (doar pentru pacientii cu + + + + +
Deferasiroxum)
Feritina + + + + +
Clearence-ul creatininei (doar pentru + + + + +
pacientii cu Deferasiroxum)
ALAT, ASAT, GGTP + + + + +
Bilirubina, LDH + + + + +
Proteinuria + + + + +
Ecografia organelor cavitatii abdominale + + + +
Auzul (>10 ani) + + +
Vazul (>10 ani) + + +
Ca, P, PTH (>12 ani) + + +
FT4, TSH (>12 ani) + + +
Perioada pubertara (>12 ani) + + + +
HCV, HBs Ag, HIV + + + +
ECG, EchoCG(FE) + + + +
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RMN cardiac

RMN hepatic

Glicemia

Testul tolerantei la glucoza (>10 ani)

Virsta osoasa
-carpala (>12 ani)
-genunchi (>12 ani)

+ |+ |+ |+ +
+

+ |+ |+ |+

+ |+ |+ |+ |+

DEXA scan (>10 ani)

Masa (copii, minori)

Talie (copii, minori)

-+

Consultatiile altor medici specialisti

(cardiolog, endocrinolog,
gastroenterolog).

+ |+ |+ |+

+ |+ |+ |+

+ |+ |+ |+

3 luni* - se efectueaza la fiecare 3 luni;

6 luni*- se efectueaza la fiecare 6 luni;

12 luni*- se efectueaza la fiecare 12 luni;
24 luni*- se efectueza la fiecare 24 luni.
Conform datelor clinice intervalele intre investigatii pot fi micsorate.
Investigatiile necesare si consultatiile altor specialisti se prezinta in original (sau Tn copii
autorizate si semnate) sau sunt mentionate in epicriza de etapa semnata de medicul specialist in
hematologie, cu 1 luna pina la candidare la tratament; in caz de spitalizare se anexeaza epicriza
de etapa cu numarul fisei cu 1 luna pina la candidare la tratament, aceasta fiind semnata de catre
medicul specialist Th hematologie.

Medicamentele indicate Tn tratamentul de sustinere

e 35-60 mg/kg/lunar, cate 5 administrari lunar la adulti

Preparatul (INN) Doza
Deferoxaminum e 20-40 mg/kg/lunar, cate 5 administrari lunar pentru copii (pina la stoparea
cresterii)

Sau Deferipronum

e 75-100 mg/kg/lunar, cate 5 administrari lunar

Sau Deferasiroxum

e 10-40 mg/kg/lunar, cate 5 administrari lunar

C.2.3.8 Supravegherea pacientilor cu T
Tabelul 2

Diagnoza
(cifrul
conform
CIM-X)

Frecventa
supravegherii MF
si a specialistilor

Investigatii
paraclinice

Indicatorii de baza
care urmeaza a fi
monitorizati

Tratament, inclusiv de
recuperare (inclusiv in
Centrele si sectiile de
recuperare pentru copii)

Grupa de
sanatate;
Grupa la
educatia
fizica;
Recomandari
privind
imunizarea;
Criteriile
eficacitatii
dispensarizari
i (indicatiile
pentru anularea
“D“)

1\

V

VI

D.56.1

Medicul de

familie

Pacienyii cu ST

pana la varsta de 1
an:

v Examinati 1

Analiza
generala de singe
cu estimarea nr.
de reticulocite:
Tn caz de criza- 2
ori pe saptamana;

Starea generala,
ictericitatea si
paliditatea
tegumentelor,
hepatosplenomegalia,
focare cronice de

Continuarea
tratamentului de baza
indicat de hematolog
(extras);

Dieta Ne 5 cu

I, Tn
conformitate
cu starea
functionala-
1V, V.
Eliberare de la
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data la 3 luni dupa In caz de remisie
debutul bolii; —1datdin luna
v’ Supravegheati primele 3 luni,
lunar. apoi o dati la 6
e Pacienyii cu AT luni
cu varsta intre 1 si Analiza
3 ani: generala a
v Examinati 1 urinei-o datd in 6
dati la 6 luni; luni
v' Supravegheati Bilirubina
trimestrial. generala si
e Pacientii cu 5T cu fractiile ei-o data
varsta intre 3 i 18 | in 6 luni
ani: Probele
v'Examinati 1 dati | specifice-
pe an; diametrul mediu
v Supravegheati o | eritrocitar,
data in 6 luni. electroforeza
Pediatrul - o data hemoglobinei,
n 3 luni; probele
f . imunologice,
Hematologul: 1 indicii
data in 3 luni, apoi inaienn
1 datiin 6 Iuﬁi ferm_entatlw-la
(internare la cgnflrmqrea .
necesitate) dlag_nostlculu_l si
' apoi la necesitate.
Stomatolgul- o
dati a 6 luni. USG organelor
ORL-istul —o data abdominale 1
8 data in an.
la 6 luni.

infectie, starea
sistemului o0sos,

gastrointestinal, curba
ponderala (indeosebi

n tratamentul cu
corticosteroizi);
Séngele periferic —

Eritrocite,Hb, VSH,

reticulocite.

Tn urina —
urobilinoizii;

Tn ser —bilirubina
generala si fractiile

ei, AST, ALT, proba

cu timol, markerii
hepatici

excluderea produselor
picante, grase,
extractive.

Sanarea focarelor de
infectie cronica.

cultura fizica,
vaccinare dupa
program
individual.

Copiii cu pT
nu
abandoneaza
evidenta.

C.2.4 Starile de urgenta in T

Caseta 11. Starile de urgenga in fT
e Crizele hemolitice severe
e Precoma anemica
e Coma anemica

C.2.5. Complicariile T

Caseta 12. Complicariile T
e Tromboze vasculare
e Sindromul CID
e Retard fizic
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D. RESURSE UMANE §1 MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D1. Instituriile
de AMP

Personal:

e medic de familie

e asistenta medicului de familie

e medic de laborator si laborant cu studii medii

Aparataj, utilaj:

e tonometru

e fonendoscop

e laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a sangelui cu
estimarea numarului de trombocite si reticulocite, morfologia eritrocitelor,
analizei generale a urinei, ALT, AST, Bilirubinei totale si fractiilor ei

Medicamente:
Deferoxaminum, Prednisolonum
Antiagregante (Acidum acetylsalicylicum, Pentoxiphylinum, Dipyridamolum)

D2. Instituriile de
asistenta medicala
specializata de
ambulator
(pediatrul)

Personal:

medic pediatru

medic imagist

medic laborant

asistente medicale

laborant cu studii medii in laboratorul clinic si biochimic

Aparataj, utilaj:

tonometru

fonendoscop

ultrasonograf

cabinet roentgenologic

laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a sangelui cu
trombocite si cu reticulocite, morfologia eritrocitelor

¢ laborator biochimic pentru determinarea bilirubinei, ALT, AST, indicilor
biochimici

Medicamente:
Deferoxaminum, Prednisolonum
Antiagregante (Acidum acetylsalicylicum, Pentoxiphylinum, Dipyridamolum)

D.3 Sectiile
specializate din
cadrul spitalelor
raionale, municipale
si republicane

Personal:

medic pediatru

medic hematolog

medic functionalist

medic imagist

medici laboranti

asistente medicale

acces la consultatii calificate: pediatru, genetician, oftalmolog, infectionist,
nefrolog, endocrinolog

Aparataj, utilaj:

e este comun cu cel al sectiilor consultativ-diagnostice raionale, municipale si
republicane

e laborator microbiologic si imunohematologic

Medicamente:

Deferoxaminum, Prednisolonum

Antiagregante (Acidum acetylsalicylicum, Pentoxiphylinum, Dipyridamolum)
Heparini natrium
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E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII

PROTOCOLULUI
Scopurile Maisurarea atingerii Metoda de calculare a indicatorului
No protocolului Scopului Numairator Numitor
1. Sporirea calitatii 1.1. Ponderea pacientilor Numarul de Numarul total de
examinarii clinice | cu BT carora li s-a efectuat | pacienti cu BT carora li pacienti cu BT
si paraclinice a examenul clinic si s-a efectuat care se afla in
pacientilor cu BT paraclinic obligatoriu examenul clinic si supravegherea
complet (in conditii de paraclinic obligatoriu medicului de
ambulatoriu si stationar), complet (in conditii de familie si
conform recomandarilor ambulatoriu si stationar), | medicului
Protocolului clinic national | conform recomandarilor | hematolog pe
., Talasemia la copil”’pe Protocolului clinic parcursul
parcursul unui an (in %) national ,, Talasemia la | ultimului an.
copil” pe parcursul
ultimului an x 100
2. Imbunatatirea 2.1 Ponderea pacientilor cu | Numarul de Numarul total de
calitatii BT care au primit tratament | pacienti cu BT care au pacienti cu BT
tratamentului n conditii de ambulator primit tratament in care se afla in
pacientilor cu BT conform recomandarilor conditii de ambulator supravegherea
»Protocolului clinic conform recomandarilor | medicului de
national ,, Talasemia la Protocolului clinic familie si
copil” pe national ,, Talasemia la | medicului
parcursul unui an (in %) copil” pe hematolog
parcursul ultimului an x | pe parcursul
100 ultimului an.
2.2 Ponderea pacientilor cu | Numarul de Numarul total de
BT care au primit tratament | pacienti cu BT care au pacienti cu BT
n conditii de stationar primit tratament n care au primit
conform recomandarilor conditii de stationar tratament n
»Protocolului clinic conform recomandarilor | stationar
national B Talasemia la Protocolului clinic pe parcursul
copil” pe national ,, Talasemia la | ultimului an.
parcursul unui an (in %) copil” pe
parcursul ulimului an x
100
3. Reducerea ratei 3.1. Ponderea pacientilor Numarul de Numarul total de

complicatiilor la
pacientii cu BT

cu BT care au dezvoltat
complicatii pe parcursul
unui an (in %)

pacienti cu BT care au
dezvoltat complicatii pe
parcursul ulimului an x
100

pacienti cu BT
care se afla in
supravegherea
medicului de
familie si
medicului
hematolog

pe parcursul
ultimului an.
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Anexa 1

Informatie pentru parinti

B — talasemia este o afectiune care se caracterizeaza prin distrugerea sporita a eritrocitelor, la
baza carora stau dereglarile structurii anselor hemoglobinice .

Manifestarile  — talasemiei:

Anemia hemolitica se manifesta prin 2 sindroame clinice: hemolitic si anemic.

1. Sindromul de hemoliza (este caracteristic pentru anemiile hemolitice): paloarea
tegumentelor cu icter, culoarea intunecata a urinei, prezenta hepatosplenomegaliei.

2. Sindromul anemic se caracterizeaza prin slabiciuni generale, oboseala, vertij, dispnee la
efort fizic, palpitatii, tahicardie.

Diagnosticul de B-talasemie se stabileste Tn baza anamnezei, manifestarilor clinice si este
confirmat prin examenul de laborator.

Dupa obtinerea rezultatelor investigatiilor efectuate medicul trebuie sa discute rezultatele cu
Dvs. Sisa va comunice modalitatea tratamentului.

Tn crizele hemolitice grave cu scaderea accelerati a hemoglobinei mai jos de 70-80 g/l se
efectueaza transfuzii de concentrat de eritrocite deplasmatizate (spalate) de la donator selectat
dupa testul Coombs.

Pentru prevenirea complicatiilor cu tromboze vasculare si a sindromului CID: sol. Clorura de
Sodiu 0,9 %, sol. Glucosum 5 %, Dextranum 40 in perfuzie, Heparini natrium sau Nadroparini
calcium sau Dalteparini sodium, antiagregante.

Splenectomia la pacientii cu talasemie se efectueaza cand exista hipersplenism. Transplantul
de maduva osoasa de la donator compatibil este solutia de vindecare a pacientilor cu talasemie.

Anexa 2

Cerinte generale:
1) Varsta se numara n ani impliniti — inclusiv data la care a fost inceput protocolul de catre
comisia specializata;
2) Tn caz de indicarea tratamentului chelator, e obligator si se respecte limitele de varsta conform
prospectului fiecarui produs medical.
3) In caz de suspectarea efectului advers, medicul informeaza agentia medicamentului
executoare. Copia mesajului informativ se anexeaza la actele medicale a persoanei asigurate
supusa la tratament. Comisia care a editat protocolul pentru persoana asigurata obligator,
pastreaza al doilea exemplar si toate documentele necesare pentru editarea acestuia.

Anexa 3
Acordul informat cu privire la cerintele de initiere/continuare a tratamentului cu
produsul medical:

Eu, subsemnatul/a , am facut
cunostinta cu toata informatia acordata si scopul tratamentului cu produsul
medical , si dupa ce am primit raspunsuri depline la intrebarile
mele

Declar ca:

1) Voi urma intocmai schema indicata si periodicitatea verificarilor medicale;

2) Regulat ma voi prezenta la examinari de control si nu Tmi voi schimba singur sau sub
influenta terapia indicata,

3) 1n caz de stopare a tratamentului din cauze ce nu sunt proveniente de la comisia
specializata, voi informa imediat medicul curant personal

4) Tn caz de nerespectarea conditiilor indicate tratamentul meu va fi sistat si nu voi avea
obiectii;

5) Detin/nu detin decizia comisiei teritoriale de expertiza medico-legala in legatura cu
maladia de baza.
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