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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

ACR Colegiul Reumatologilor Americani
AINS Antiinflamatoare nesteroidiene
ALAT Alaninaminotransferaza

AMP Asistenta medicald primara

ASAT Aspartataminotransferaza

CK Creatinkinaza

CT Computer tomografia

DMARD Antireumatice specifice de baza
DMJ Dermatomiozita juvenila

ECG Electrocardiografie

ECHO Ecocardiografia

GCS Glucocorticosteroizi

HLA Sistemul major de histocompatibilitate din human leukocyte antigen system
IC Insuficienta cardiaca

IVIG Imunoglobulina intravenoasa

LDH Lactatdehidrogenaza

LES Lupus eritematos sistemic

MDAAT Scorul Myositis Disease Activity Assessment Tool
MMT Scorul Manual Muscle Testing
MDTC Maladia difuzd a tesutului conjunctiv
MTX Metotrexat

PCR Proteina C - reactiva

PM Polimiozita

RMN Rezonantd magneticd nucleard
SVAD Scala vizuald analoga a durerii
TNF Tumor necrosis factor

USG Ultrasonografie

VHB Virusul hepatic B

VHC Virusul hepatic C

VSH Viteza de sedimentare a hematiilor
PREFATA

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale
privind Dermatomiozita juvenild si va servi drept bazi pentru elaborarea protocoalelor
mstitutionale. La recomandarea MS, pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi
folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.l. Diagnosticul: Dermatomiozita juvenila

Exemplu de formulare a diagnosticului: Dermatomiozitd juvenild clasica (rash heliotrop,
papule Gottron, scaderea fortei musculare, modificiri EMG, cresterea nivelului enzimelor de
degradare musculara), activitate moderatd, evolutie subacuta.

A.2. Codul bolii (CIM 10):
e M 33 Dermatopolimiozita
o M 33.0 Dermatomiozita juvenila
o M 33.1 Alte forme de dermatomiozita
o M 33.2 Polimiozita
o M 33.9 Dermatopolimiozita nespecificata
o L 94.4 Papule Gottron




A.3. Utilizatorii:
e Oficille medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicilor de familie);
e Centrele de sanatate (medici de familie);
e Centrele medicilor de familie (medici de familie);
e Centrele consultative raionale (pediatri, reumatologi);
e Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, pediatri, reumatologi);
e Sectia de Reumatologie al IMSP IM si C.
A.4. Scopurile protocolului:
1. Majorarea numarului de copii carora li s-a stabilit in prima luna de la debutul bolii
diagnosticul de DMJ.
2. Imbunatitirea calititii examindrii clinice si paraclinice a copiilor cu DMJ.
3. Sporirea calitatii tratamentului copiilor cu DMJ.
4. Majorarea numarului de copii cu DMJ supravegheati conform recomandarilor protocolului
clinic national.
A.5. Data elaborarii protocolului: 2016
A.6. Data urmatoarei revizuiri: 2018
A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor siale persoanelor ce au participat la
elaborarea protocolului:

Numele Functia

Nineli Revenco Profesor universitar, doctor habilitat in stinte medicale, Director
Departament Pediatrie Universitatea de Stat de Medicind si Farmacie
»Nicolae Testemitanu”; Vicedirector cercetare, inovare si transfer
tehnologic IMSP IM si C, specialist principal MS RM

Angela Cracea Asistent universitar, Departament Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”
Rodica Eremciuc Asistent universitar, Departament Pediatriec USMF , Nicolaec Testemitanu”
Olesea Grin Secundar clinic, reumatologie pediatrica, Departament Pediatrie USMF

»Nicolae Testemitanu”

Livia Bogonovschi | Doctorand, Departament Pediatrie USMF ,Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat, aprobat sicontrasemnat:

Denumirea institutiei Persoana responsabila —
semnatura

Departamentul Pediatrie
USMF ,Nicolae Testemitanu” V%

Comisia Stiingifico-Metodica de profil ,,Pediatric si
neonatologie” Afis

Comisia Stiintifico-Metodica de profii Reumatologie

Asociatia medicilor de familie S ///)% )

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii




Consiliul National de Evaluare si Acreditare in Sanatate

Compania Nationald de Asigurari in Medicina

A.8. Definitiile folosite in docume nt

Dermatomiozita juvenild reprezintd o afectne  sistemica caracterizata prin inflamatia
nonsupurativa acutd sau cronicd a muschilor striati si a tegumentului [10]. Prezentarea DMJ
este deosebitd prin modificarile tegumentare si musculare. Dermatomiozita juvenild (DMJ)
este cea mai frecventd miopatie inflamatorie pediatrica. Desi reprezinta doar 5% dintre bolile
reumatice ale copilului DMJ poseda o reputatic temutd in randul pediatrilor, fiind
consideratd o afectiune dificil de diagnosticat si de tratat, cu evolutie si prognostic
imprevizibile [7].

A.9. Epidemiologia bolii

Incidenta anuald a DMJ este estimatd de la 1-3,5/min/an cu mici diferente intre grupurile
etnice [Hochberg, 2011]. Varsta media la debutul bolii este 7 ani, desi DMJ poate debuta la o
varstd foarte fragedd — factor de prognostic rezervat. DMJ este mai frecventa la fetite, cu un
raport F:M de 2,3:1, insd cu o frecventd mai mica la copilul mic.

Rata mortalitati a scdzut marcant dupd implimentarea tratamentuli DMARD in
managementul DMJ. Actualmente, se estimeaza rata mortalititii de aproximativ 1-2% din cazuri.

Date referitor la incidenta DMJ in Republica Moldova nu sunt disponibile la momentul
actual.




B.PARTEA GENERALA

B.l. Nivel de asistentd medicala primard

Descriere

Motivele

Pasii

1. Diagnostic

1.1. Evaluarea pacientului

Recunoasterea semnelor precoce de
DM.J.

Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 4,5,6)
e Examenul fizic cu evaluarea statutului functional (caseta 7, anexele 1,2);

1.2. Decizia asupra tacticii de
tratament: stationar/ambulatoriu

e Evaluarea criteriilor de spitalizare pentru pacientul cu DMJ (caseta 12)

2. Tratament

2.1. Tratamentul

Obligatoriu (caseta 13):
e AINS - la adresarea primara si diagnostic confirmat (caseta 14).
e Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 17).

3. Supravegherea Obligatoriu:
e Supravegherea in baza programului elaborat de pediatru reumatolog (caseta 21).
4. Recuperarea Obligatoriu:
» Conform programelor recuperatoare existente, cat si recomandarilor medicilor
specialisti;

» Tratament sanatorial.

B.2. Nivelul consultativ specializat (reumatolog)

Descriere Motivele Pasii
1. Diagnostic
1.1. Confirmarea diagnosticului Diagnosticul precoce si tratamentul |Obligatoriu:
de DM administrat din start, cat si aprecierea e Anamneza (casetele 4,5,6)
Necesitdtii ~ in  tratament  specific, cu e Examenul fizic cu evaluarea statutului functional (caseta 7, anexele 1,2);

administrarea lui, ceea ce

afectari viscerale, mimimalizarea
complicatilor posibile i
autoimune.

poate minimaliza .
durata bolii, micsora numirul pacientilor cu
numarului
cadrul maladiei °

Investigatii paraclinice pentru determinarea, activitdfii bolii si
supravegherea evolugiei boli, efectuarea diagnosticului diferential
(casetele 8, 11, 20);

Aprecierea indicatiilor pentru consultul specialistilor: oftalmolog,
gastroenterolog, dermatolog, nefrolog.




1.2. Decizii asupra tacticii de
tratament: stationar versus
ambulatoriu

e Aprecierea criteriilor de spitalizare (caseta 12).
e Elaborarea programului de tratament si supraveghere pentru nivelul de
asistentd medicald primara.

2. Tratament

2.1. Tratamentul medicamentos si
de reabilitare in conditii de
ambulatoriu.

Scopul tratamentului este prevenirea reactiei
automune nduse si  mentinerea  abilitatilor
functionale musculoscheletale.

Obligatoriu (caseta 12):
e AINS - la adresarea primara si diagnostic confirmat (caseta 14);
e Glucocorticosteroizi (caseta 15) )[dupa verificare in sectiile specializate
reumatologie pediatrical,
e Preparate antireumatice de baza (caseta /6)/dupa verificare in sectia
specializata reumatologie pediatricd];
e Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 17).

3. Supravegherea

3.1. Supravegherea

Supravegherea tratamentului de bazi, AINS —
eficacitatea, reactile adverse.

e Controlul eficacitatii tratamentului de baza (casetele 15,16,21).

B.3. Nivelul de stationar

Descriere

Motivele

Pasii

1. Spitalizare

1. Spitalizare

Diagnosticul precoce si tratamentul administrat
din start, cit si aprecierea necesitati in
tratament de baza va permite minimalizarea
duratei boli si micsorarea numarului copiilor

e Spitalizarea in sectile de reumatologie pediatrica a spitalelor republicane.
e Criterii de spitalizare (caseta 12)

de DMJ sievaluarea posibilelor
afectiri viscerale

administrat din start va  minimaliza durata
boli si micsora numarul copilor cu dizabilitati
articulare i musculare.

cu afectdri viscerale prin proces autoimun
indus.
2. Diagnosticul
2.1. Confirmarea diagnosticului Diagnosticul precoce al DMJ, tratamentul |Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 4,5,6)

e Examenul fizic cu evaluarea statutului functional (caseta 7, anexele 1,2);

e Investigatii paraclinice pentru determinarea, activitdtii boli si
supravegherea evolutiei boli, efectuarea diagnosticului diferential
(casetele 8,11,20);

e Aprecierea indicatiilor pentru consultul specialistilor: oftalmolog,
gastroenterolog, dermatolog, nefrolog.




3. Tratament

3.1. Tratamentul medicamentos si|Scopul  tratamentului este combaterea |Obligatoriu (caseta 13):

nemedicamentos in conditii de procesului inflamator, prevenirea sau e AINS (caseta 14);
stationar. combaterea reactiel autoimune mnduse, e Glucocorticosteroizi (caseta 15);
tratamentul atingerilor viscerale si mentinerea e Preparate antireumatice de bazi (DMARD) (caseta 16);
abilitatilor functionale articulare. e Tratamentul complicatiilor
e Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 17).

3. Externarea

3.1. Externarea cu recomandirile Extrasul obligatoriu va contine:

citre nivelul primar pentru e Diagnosticul definitiv desfasurat;

continuarea tratamentului si e Rezultatele nvestigatiilor si consultatiilor efectuate;
supraveghere e Recomanddrile petru pacient;

e Recomandarile pentru reumatolog pediatru consultant.




C.1. ALGORITM DE CONDUITA

C. 1.1 Managementul miopatiilor inflamatorii

Dermatomiozita Polimiozita Miozita cu incluziuni
Prognostic Prognostic Prognostic Prognostic
bun rezervat rezervat bun
v v |
Protectie solara, Protectie solara, Elevarea CK si Valori normale
hidroxiclorochina, hidroxiclorochina, GCS, semne de ale CK si lipsa
corticosteroizi, corticosteroizi, reabilitare inflamatie la semnelor
reabilitare Reabilitare biopsie sau evidente de
Plus RMN inflamatie
Cele ce urmeaza
A
Raspuns Raspuns Raspuns Raspuns GCS, plo
bun inadecvat inadecvat bun si
MTX
timp de 6 luni;
, . Reabilitarea
Reducerea GCS, p/o sau iv Reducerea
treptata a dozelor MTX si/sau treptata a GCS,
medicamentoase, Azatioprina, Reabilitare Reabilitare
Reabilitare reabilitare avansata
avansata
\ .Raspuns Raspuns Raspuns
inadecvat .
bun inadecvat
|
A se considera: IVIG,
micofenolat, ciclosporina, Reducerea

tacrolimus, ciclofosfamida,
rituximab, anti-TNF sau

tratamnntan  Anmhinata

Raspuns
Bun
Remisie

N

Raspuns
inadecvat

treptatd a dozelor
medicamentoase,
Reabilitare

avansata

N

y

A se lua In considerare tratamente in
studiu (www.clinicaltrials.gov)

Sursa: Hochberg M., Rheumatology — 5t edition, Ed.Elsevier, 2011, page.1474
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C. 2. DESCRIEREAMETODELOR, TEHNICILOR SIPROCEDURILOR
C.2.1ClasificareaDMJ [1,2,4,9,13]

Caseta 1. Clasificarea miopatiilor inflamatorii idiopatice (dupd Pearson):
Tip | — polimiozita idiopatica primara

Tip Il — dermatomiozita idiopatica primara

Tip 11l - dermato- sau polimiozita asociatd cu malignitati

Tip IV — dermatomiozita sau polimiozita juvenila

Tip V - poli- sau dermatomiozita asociata cu alte boli ale tesutului conjunctiv
Tip VI - miozita cu incluziuni

Tip VII — miozita eoznofilica, miozita localizatd nodulard, alte miozite

Caseta 2.Clasificarea miopatiilor inflamatorii idiopatice la copii (L. Rider, F. Miller, 1997)
. Dermatomiozita juvenila

. Polimiozita juvenila

. Miozita in sindroamele incrucisate

. Miozita muschilor orbiculari si ochilor
. Miozita in asociere cu neoplazii

. Miozita in focar sau nodulara

. Miozita proliferativa

. Miozita cu incluziuni

. Dermatomiozita fara miozita

10. Miozita eozinofilica

11. Miozita granulomatoasa

O Oo0O0OJN NP W B

Caseta 3. Clasificarea DMJ
In functie de prezentarea clinicd sunt recunoscute citeva variante evolutive ale DMIJ:
1. DMIJ clasica;
2. DMI firda miozita;
3. DMJ cu vasculopatie;
4. DMIJ in cadrul altor maladii difuze ale tesutului conjunctiv;
5. Polimiozita.

e DMJ clasicd — eritem caracteristic, ulcerati tegumentare, rash heliotrop, papule Gottron,
keratodermie, slabiciune musculard, dureri musculare, contracturi articulare, disfonie, dureri
abdominale, dismotilitate gastrointestinald, mai tirziu — calcinozi (apare la 1-2 ani de la debutul
maladiei);

e DMJ firda miozitd — sunt manifestdri preponderent din partea tegumentelor;

e DMJ cu vasculopatie — varianta cea mai severa, sunt semnele vasculitei cu afectarea vaselor mici,
manifestiri tegumentare severe, manifestiri din partea sistemului nervos central — halucinatii,
convulsii, tromboza vaselor tractului intestinal care se poate complica cu perforare intestinala,
vasculopatie pulmonara (pneumotorax spontan), semne de pericol;

e DMJ in asociere cu maladii reumatismale — LES, sclerodermia, artrita juvenila;

e Polimiozita — mai rard in perioada copilriei — necesitd efectuarea diagnosticului diferentiat cu alte
miopatii, deseori urmeaza dupa o infectie virald, are evolutie cronicd si este rezistentd la tratament.

C.2.2. Factorii cauzali aiDMJ [1,7,9]

Caseta 4. Cauzele si factorii de risc in DM J:

o Dermatomiozita este o boald mediatd imun (implicarea imunitatii umorale si celulare), factori trigger se

considera a fi agentii infectiosi virali (Coxsackie B, Parvovirus B19, enterovirusii), bacterieni (unele specii de

streptococci), non-infectiosi (D-penicilamina, vaccinarile, transplantul de maduva) sauautoimuni, la un pacient cu

susceptibilitate genetica. S-a demonstrat asocierea dermatomiozitei cu majorarea expresiei alelelor sistemului de

histcompatibilitate - HLA-DQAI*0501 asociat cu HLA- DR 3, HLA-DQA1*0301 si HLA-DRB *0301

e Dermatomiozita juvenild poate fi asociata cu alte maladii ale tesutului conjunctiv — sclerodermia, lupus

eritematos sistemic, boala mixta a tesutului conjunctiv, sindrom Sjogren; mai rar cu artrita juvenila
idiopatica, poliarterita nodoasa si cu malignitati.
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C.2.3. Conduita pacientului cu DMJ[1,13]

Caseta 5. Pasii obligatorii in conduita pacientului cu DMJ
1. Stabilirea diagnosticului precoce de DMJ;
2. Investigarea obligatorie pentru determinarea gradului de activitate a boli, determinarea implicarii
articulare, musculare, tegumentare, sistemice;
3. Alcatuirea planului de tratament (individualizat) in functie de gradul de activitate a bolii, durata
maladiei, exprimarii implicarii sistemice;
4. Monitorizarea evolutiei boli, compliantei la tratament, eficacitatii tratamentului.

C.2.3.1. Anamnesticul [1,2,3,8,10]

Caseta 6. Recomandari in colectarea anamnesticului la copil cu DMJ
Evidentierea factorilor trigger posibili (agenti infectiosi, noninfectiosi s.a.);
Determinarea susceptibilitatii genetice;
Debutul bolii;
Simptomele de afectare cutanata;
Simptomele de afectare musculara;
Simptomele de afectare articulara;
Simptomele de afectare sistemica ca manifestare a gradului procesului inflamator;
e Tratamentul anterior.
Istoricul bolii — Debut subacut, timp de 3-6 luni, fard o cauza determinatd cu semne generale (stare febrila
cu dureri musculare, slabiciune musculard progresiva).
Acuzele - In 92% sunt prezente acuze la dureri musculare proximale cu induratie musculard, 43-50% -
mialgii, 25-28% disfagie (dificultate de inghitire, regurgitatie nazala, aspiratie pulmonard), 23% - artralgii,
oboseald, redoare matinald, anorexie, disfonie, fenomen Raynaud.
Epidemiologic, fetifele sunt mai frecvent afectate in comparatie cu baieteii.

C.2.3.2. Examenul fizic [1,12,13]

Caseta 7. Regulile examenului fizic in DMJ
e Semne nespecifice: febra, poliadenopatie, pierdere ponderald, iritabilitate.

e Evidentierea semnelor clinice cutanate ale DMJ:

o Rash (eritem) heliotrop (coloratie violacee palpebrald si sau periorbitalda cu edeme periorbitale si
palpebrale); pe fondalul unei vasculite severe pot apareca zone de hiperkeratozi, modificari
prenecrotice, cicatrici (de obicei unghiul inferior al ochiului).

o Edeme faciale;

o Papule Gottron (leziuni violacee eritematoase descuamative pe fata dorsald a mainior in regiunea
articulatilor metacarpofalangiene si interfalangiene); mai rar la nivelul coatelor, genunchilor,
foarte rar la nivelul maleolelor mediale si laterale. Gradul de exprimare a papulelor depinde de
gradul de hiperemie — hiperkeratozZi — descuamarea — aparitia modificarilor necrotice —
formarea de cicatrici atrofice.

o Alopecia;

Teleangiectazie;

o Eritem de altd localizare: eritemul fetei localizat pe fatd, frunte, pavilionul urechii, barbie etc;
uneori aminteste forma de ,,fluture” din LES. Leziune eritemodescuamativa la nivelul genunchilor,
malelolelor, fetei, gatului in zonele expuse la soare;

o Sindromul vasculitic manifestat prin livedo reticular, eritem palmar, ulcere trofice.

o Evidentierea semnelor de afectare musculara in DMJ (se vor efectua MMT, CMAS, anexa 2):

o Afectarea muschilor scheletici manifestat prin slabiciunea musculard simetricd cu interesarea
musculaturii proximale a membrelor si flexorilor gitului (cu greu copilul ridicd scarile, bratele,
dificultditi in pieptdnarea parului); mialgi spontane sau provocate de presiunea exercitatd la
palpatie; Senzatie de edem si induratie musculara;

o Afectarea musculaturii respiratorii si de deglutitic — disfagia, disfonia, modificarea timbrului vocii,
dificultati la deglutitie, refluare nazala cu risc de aspiratie, insuficienta respiratorie.

o Distrofie musculard si contracturi in articulatiile mari.

o Calcmnoza tesuturilor moi (depunerea cristalelor de hidroxiapatitd-calciu in muschi, tesutul adipos
subcutanat si piele), debuteazi peste cateva luni sau ani de la stabilirea diagnosticului si oglindeste

O
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O

activitatea bolii (se intalneste mai frecvent la pacienti cu sindrom vascular pronuntat, si de 2 ori
mai rar la pacientii cu evolutie recidivanta).

Afectarea mucoaselor: cheilitd angulard, stomatite, gingivite, glosite, implicarea mucoaselor
tractului respirator si de alta localizare.

e Evidentierea semnelor de afectare articulara:

O

Artralgii, limitarea miscarilor in articulati, redoare matnald, artrita in evolufie cu dezvoltarea
degetelor in formd de bambus, datorate pierderii elasticitatii cutanate.

e [Evidentierea semnelor de afectare a organelor interne in DMJ'

@)
©)

@)
©)
©)

Cord — tahicardie, aritmie supraventriculara, cardiomiopatie dilatativa, pericardita, IC congestiva;

Pulmoni — pneumonie aspirativa, IR restrictivd, mai rar afectare interstitiala de tip alveolita
fibrozanta.
Gastrointestinal — esofagitd, gastroduodenita, enterocolitd, procese erozve, ulcere cu dureri

abdominale si diaree (hemoragii oculte, melena, hematemezi), perforatii, mediastinite, peritonite,
hepatosplenomegalie;

Afectarea sistemului nervos central — convulsii, depresie;

Afectarea oculard — retinita, irita;

Afectare renald

C.2.3.3. Investigatii paraclinice [1,10,11]

Caseta 8. Teste pentru determinarea activitatii bolii sisupravegherea evolutiei bolii:

Hemoleucograma, VSH, PCR (proteina C reactivd), fibrinogenul;
Analiza generald a urinei;

Teste siproceduri pentru determinarea implicirii in proces a organelor interne siefectuarea
diagnosticului diferential:

Biochimia serica— enzimele degradarii musculare: creatinkinaza, lactatdehidrogenaza,
aspartataminotransferaza, alaninaminotransferaza; bilirubina .

Factorul reumatoid- pozitiv la fiecare al 10-lea bolnav;

Anticorpii antinucleari (ANA) — pozitiv in 50-86%;

Anticorpi specifici miopatiilor inflamatorii — MSA,;

Anticorpi anti —Jo-1 (sunt detectati foarte rar si numai in afectare pulmonara);

Anticorpi anti — PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-OJ — sunt anticorpi care se determind in DM cu
debut subacut si raspuns moderat la tratament;

Anticorpi anti-SRP — la pacienti cu DMJ cu debut acut, sever, fara rash, raspuns insuficient la
tratament;

Anticorpi anti-Mi-2 — asociati cu DMJ clasica cu debut relativ acut;

Ac ACL porzitivi in sindromul vascular pronuntat;

Investigatii instrumentale:

Examinarea radiologica a articulatiilor afectate;

Ultrasonografia organelor interne;

ECG-dereglari metabolice in miocard, tahicardie, afectarea conductibilitati, extrasistole,
micsorarea activitdtii electrice a miocardului, modificari ischemice la nivel de muschi cardiac;
Radiografia pulmonilor- desen pulmonar intensificat, infiltrate pulmonare, fibrozi, pneumotorax,
rar diafragma este localizatd superior datoritd parezei;

ECO cordului-in miocarditd dilatarea cavitatilor cordului, hipertrofia peretilor ventriculari si/sau a
muschilor papilari, micsorarea functiei de pompa a cordului, in pericardite ingrosarea sau subtierea
foitelor pericardului;

RMN musculara (obligator, nivel B de recomandare)-depistarea timpurie a edemului si inflamatiei
la nivel de muschy;

Electromiografia- modificari de tip miogen manifestat prin micsorarea amplitudini i scurtarea
potentialului de actiune al fibrelor musculare, activitate spontand de tip fibrilatii;

Biopsia musculara — modificari de tip inflamator si degenerativ;

Spirografia- dereglari restrictive pulmonare.
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RECOMANDARILE PENTRU EFECTUAREA INVESTIGATIILOR

N : - : Nivel :
Investigatiile de laborator si paraclinice Semne sugestive pentru DMJ AMP consultativ Stationar
\I—/|§r|:1oleucograma Determinarea gradului de activitate a procesului inflamator 8 8 8
Analiza generald a urinei Pentru excluderea afectarilor renale @) @) @)
Proteina c-reactiva O O O
Fibrinogenul O @) @)
Metode imunologice
g:}?g:g'ﬂg:eznggﬂ:e'a” Determinarea gradului de activitate a procesului inflamator o
specifici miozitei in serul
pacientului)
@)
Factorul reumatoid Pentru diagnosticul diferential o o
Biochimia serica (ALAT, ASAT, bilirubina
totala si fractiile ei, fosfataza alcalina, Pentru excluderea patologiei organelor interne pe fundalul procesului autoimun o
ureea, creatinina, proteina totald, creatin indus
kinaza, aldolaza)
Examinarea radiologica articulatiilor Apreciaza modificarile structurale osoase si caracterizeaza diagnosticul, 0 o
afectate necesar pentru aprecierea comparativa al evolugiei bolii
Electrocardiografia Permite stabilirea dereglarilor de ritm si de conducere in cazul afectarilor o o
cardiace prin proces autoimun indus
Ecocardiografia Permite depistarea afectarilor cardiace prin miocardita, aparente pe fundalul R 0
procesului autoimun
RMN musculara Necesara pentru efectuarea diagnosticului ©)
Electromiografia Necesara pentru aprecierea focarelor de inflamatie musculara si diagnostic o
diferential
Ultrasonografia organelor interne Permite depistarea afectarilor organelor interne aparute pe fundalul procesului 0
autoimun
Biopsia musculara Necesara pentru aprecierea focarelor de mflamatie musculara si diagnostic o)
diferential
Consultatia specialistilor — oftaimolog, Pentru efectuarea diagnosticului diferential @) @)

neurolog, dermatolog, gastroenterolog

O — obligatoriu; R - recomandabil




C.2.3.4. Determinarea gradului activitatii bolii [13]

Caseta 9. Gradele de severitate ale bolii
Gradul III (activitate inalta)

dermatitd exprimata

stazd vasculara cu eritem palmar, plantar

edem difuz al pielii, tesutului adipos subcutanat

prezenta sindromului articular

slabiciune musculard pronuntatd, pand la imobilizare, cu sindrom algic pronuntat si edem al muschilor
nivel inalt crescut al enzimelor degradarii musculare

manifestari de afectare viscerala: carditd, poliserozitd, afectare pulmonara

febra, subfebrilitate

Criza miopaticd: cea mai grava formid de afectare a muschilor striati si netezi cu panmiozitd necrotica:
paralizie miogend bulbard, paralizie respiratoric miogend, insuficientd respiratorie restrictivd, poate
surveni decesul.

Gradul II (activitate moderata)

temperaturd normald, subfebrilitate
afectare tegumentara, musculard moderate

nivel moderat crescut al enzimelor de degradare musculara, nivelul CK, ALAT uneori ramane fin
limitele normei

afectare viscerald usoara

Gradul I (activitate minimala)

temperatura normala

rash heliotrop usor exprimat

slibiciune musculard usoard, aparutd in urma efortului fizic, contracturi articulare patologice
modificari ale timbrului vocii

Miocarditd in focar

indicii de laborator in limitele normei

C.2.4. Diagnosticul [1]
C.2.4.1. Diagnosticul pozitiv

Caseta 10. Criteriile preliminare de diagnostic pentru DMJ (dupa Bohan si Peter)

Criteriu Descriere

Scaderea fortei musculare Slabiciune musculara proximald simetrica cu interesarea musculaturii

proximale a membrelor si flexorilor gatului cu sau fara disfagie,
progresie in saptamini sau luni

Enzime serice Cresterea enzimelor musculo-scheletice — ALAT, ASAT, CK

Electromiografia Potentiale polifazice scurte, amplitudine mica, fibrilatie, unde

ascutite pozitive, activitate inserfionald, descarcari de complexe
inalte, bizare, repetitive

Biopsia musculara Infiltrat inflamator, perivascular, necroze miofibrilare

Semne cutanate Rash (eritem) heliotrop (coloratie violacee palpebrala si periorbitald

cu edeme periorbitale si palpebrale); edeme faciale; papule Gottron
(leziuni violacee eritematoase descuamative pa fata dorsald a minilor
in regunea articulatilor metacarpofalangiene i interfalangiene);
lezine  eritemodescuamativa la  mnivelul genunchilor, malelolelor,
fetei, gitului in zonele expuse la soare; alopecia; teleangiectazie.

Interpretarea:
DMJ PM
Diagnostic cert 3 sau 4 criterii +rash 4 criterii
Diagnostic probabil 2 criterii+ rash 3 criterii
Diagnostic posibil 1 criteriu + rash 2 criterii
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C.2.4.2. Diagnosticul diferential.[1,13]

Caseta 11. Diagnostic diferential al miopatiilor inflamatorii

] ] . Investigatii
Afectiunea Simptome comune Deosebiri suplimentare
PM Slabiciune Se intalneste de 17 ori mai rar | Biopsie
musculara, disfagie ca DMJ.Lipsesc modificarile musculara
cutanate. Caracteristic
slabiciune a musculaturii
proximale, distale a
membrelor. Are o evolutie
cronicd, greu cedeazi la GCS.
PM in primul an de viatd poate
fi rezultatul infectiei
intrauterine.
Miozita infectioasi provocata | Slabiciune Miozita viralda provocata de Reactii

de infectii virale, bacteriene,
etc

musculara, tabloul
clinic din
toxoplasmo za-
similitudini cu DMJ

virusul gripal A, B, coxsackie
B, cu o duratd de 3-5 zile,
insotite de mialgii severe,
febra, semne catarale.
Restabilirea fortei musculare
are loc fard imunosupresive.
Polimiozita stafilococica
caracterizatd prin numeroase
abcese in muschi, este insotitd
de temperaturd si reactie
locald. Trichineloza este
insotitd de febrd, diaree, dureri
abdominale, eozinofilie, edeme
periorbitale, edemul muschilor,
mai frecvent a fetei, gatului,
pieptului

imunoserologice

Miopatii neuromusculare
(miodistrofia Duchenne,
miastenia gravis, miotonia etc.)

Slabiciune
musculara

Lipsa modificarilor
tegumentare. Miodistrofia
Duchenne se deosebeste prin
progresarea lenta a
slabiciunilor musculaturii
proximale, caracter genetic.
Miastenia gravis caracteristic
implicarea musculaturii oculare
(ptoza, diplopie), sia
musculaturii
deglutitiei.Cedeaza la
administrarea colinergicelor

Analiza genetica,
proba cu
prozerind

Miozita din cadrul MDTC

Slabiciune
musculard, cresterea
nivelului fermentilor
serici de degradare

Simptomele MDTC. La DMJ
poate fi , fluturele” din LES,
dar in acest caz eritemul nu are
contur clar, si nu proiemineaza,

Investigatii
imunoserologice,
anti ADN, Sm,
RNP, Scl 70

musculara Edemul periorbital si papulele
Gottron sunt patognomonice
pentru DMJ
Osificarea heterotopica Calcificarea Boala genetica rara, autosomal
ectopica- miozita osificanta muschilor dominanta, care se manifesta

(boala Munchmeyer)

prin fibrozarea si calcificarea
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muschilor ososi ce duce la
imobilizare si invalidizare
precoce. Procesul se incepe cu
muschii gatului, spatelui
ulterior cu cei ai membrelor

Dermatomiozita secundara,
din cadrul patologiei
oncologice

Slabiciune
musculara,
modificari
tegumentare
specifice,
nespecifice pentru
DMJ

Slabiciunea musculara
asimetrica. Manifestarile
tegumentare pot lipsi

CT,RMN a
organelor interne
toracice,
abdominale,
creierului

Endocrinopatiile (hipo-,
hipertireoza, hipo-,
hiperparatireoza, diabetul
zaharat, miopatia steroidiana,
boala Addison, acromegalia)

Slabicuni musculare

Lipsa modificarilor tipice
tegumentare pentru DMJ.
Simptomele patologiilor
endocrinologice

Teste de laborator
utilizate i
endocrinologie

Miopatiile metabolice (bolile
de stocaj, miopatiile
mitocondriale)

Slabiciuni musculare

Lipsa modificarilor tipice
tegumentare pentru DMJ.
Simptomele patologiilor
genetice de stocaj

Diagnosticul
genetic, nivelul
lactatului etc.

Miopatiile toxice,
medicamentoase

Slabiciuni musculare

Lipsa modificarilor tipice
tegumentare pentru DMJ.

Anamneza
detaliata
(administrarea
preparatelor)

C.2.5. Criteriile de spitalizare a copiilor cu DMJ[1,6]

Caseta 12. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu DMJ
e DMJ primar depistat sau adresare primara cu semne clinice clasice sau atipice de DMJ;

e Adresare repetatd cu semne clinice de recadere a bolii (reaparitia febrei, slabiciunii musculare, rash-ului

tipic in DMJ, aparitia semnelor de implicare sistemica, non-responder la tratament AINS, necesitatea
mitierii unui tratament remisiv);
Aparitia  semnelor complicatillor
progresive);

Imposibilitatea ingrijirii la domiciliu si indeplinirii tuturor prescriptiilor medicale la domiciliu;
In cazul rezstentei la tratament sau evolutie atipicd a bolii pentru reevaluarea pacientului.

DMJ (semne ale afectarii cardiace, renale, afectdri oculare

C.2.6. Tratamentul [1,2,13]
C.2.6.1. Tratamentul medicamentos in DMJ

Caseta 13. Principiile de tratament DMJ

e Regim (crutitor cu evitarea eforturilor fizice excesive, in special in prezenta afectarii cardiace);

e Dieta: regim dietetic crutitor in vizorul sistemului gastrointestinal saw/si excluderea condimentelor. In
disfagie dieta blainda cu alimente moi sau alimentatia prin sonda nazogastrica. Alimentatia parenterald
poate fi necesara in DMJ cu vasculiti gastrointestinald extensivd. in afectarea renaldi — hidratare adecvata.

e Tratamentul medicamentos:

(@)

O O O O O

Preparate AINS;

Glucocorticosteroizi pentru administrare sistemica;

Tratament remisiv;

Tratamentul afectarilor tegumentare si oculare (coordonat cu dermatologul si oftalmologul);
Preparate dezagregante;

Tratament de reabilitare.
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Caseta 14. Tratamentul medicamentos al DMJ cu preparate AINS
Sunt indicate pentru combaterea artralgiilor si semnelor de artrita.

Obligatoriu:

Naproxenum (15 mg/kg/zi), de 2 ori, sau

Ibuprofenum (40 mg/kg/zi), de 3 ori, sau

Diclofenacum (2-3 mg/kg/zi), de 2 ori
Tratamentul cu antigregante
Pentoxifyllinum-perfuzie intravenoasa in doza de 20mg pe an de viatd in 24H i 2 prize,10 zile

Nota: Este necesard monitorizarea continud a reactilor adverse la tratament cu AINS - greturi, vome,
dispepsie, diaree, constipati, ulcer gastric, majorarea transaminazelor, hematurie, cefalee, micsorarea
numarului trombocitelor, fotosensibilitate. Pacienti cu tratament indelungat cu AINS (mai mult de 3-4
saptdmani) in mod  obligatoriu  necesitd  monitorizarea  hemoleucogramei,  creatininei, ureei  si
transaminazelor.

Caseta 15. Tratamentul medicamentos al DMJ cu glucocorticosteroizi

Glucocorticosteroizii sistemice se administreaza la toti pacientii cu DMJ.

e Prednisolonum 1-2mg/kg/zi in functie de gradul exprimarii procesului inflamator, atingerilor sistemice si
raspuns la tratament timp de o luna, dupa care se pot reduce treptat dozele in 2-3 luni pind la doza de
sustinere care va fi mentinutd minimum 2 ani cu monitorizarea riscurilor corticoterapiei.

e Methylprednisolonum 15-30 mg/kg in puls-terapie - in gradul inalt al exprimarii procesului inflamator, in
prezenta atingerilor sistemice, in vasculita severd, in disfagie, msuficientd respiratorie, miocarditd = si
raspuns modest la tratament anterior. Puls-terapia poate fi precedatd de plazmaferezd (3-5 sedinte zinice
sau peste o zi). Dupa 6 ore de plazmafereza — intravenos metilprednizolon 10-15 mg/kg.

e Raspunsul la glucocorticosteroizi poate fi lent in 8-12 saptamini.

Caseta 16. Tratamentul medicamentos antireumatic de baza al DMJ (remisiv — DMARD)

La pacientii cu indici de severitate inalti, ali factori de risc (autoanticorpi miozitici specifici sau
asociati poztivi) pot fi folosite medicamente de linia a doua, DMARD.

Methotrexatum 10-15-20-25 mg/n?/saptamana, oral sau intramuscular in asociere cu acid folic (5
mg/saptamand sau 1 mg zlnic — in afara zlelor de administrare de metotrexat).

Azathioprinum- 1-3mg/kg/z, find considerat mai efectiv. ca MTX, in managementul miozitelor
corticorezistente.

Hydroxychloroquinum — 3-6mg/kg/zi, in special la pacientii cu modificari tegumentare (rash).

Ciclofosfamidum* —0,75-1 g/m?/nd timp de 5-6 luni; pentru formele severe, refractare la optiunile
terapeutice existente. Ciclofosfamida este de obicei medicamentul de rezerva datoritd efectelor sale secundare.

Ciclosporinum — 2-5mg/kg/zi —in cazurile refractare de DMJ. Durata tratamentului — 2-3 ani.

Tratamentul biologic , cu preparate anti TNF (etanercept, infliximab) si anticorpilor monoclonali
(rituximab) actualmente in studiu (vezi www.clinicaltrials.gov)

Nota:

e Pentru monitorizarea posibilelor reactii adverse se va examina hemoleucograma (monitorizata de 2 ori
pe luna) §i transaminazele (monitorizate o data pe luna),

o In cazul rezistentei la tratament sau evolutie atipicd a bolii, se va efectua reevaluarea pacientului in
vederea prezentei altor maladii.

e La initierea tratamentului se indica teste hepatice (ALAT, ASAT, fosfataza alcalind, proteinele serice,
serologia pentru virusurile hepatice B si C);

e La pacientii cu teste hepatice anormale, infectie cronica cu VHB sau VHC se va intrerupe
administrarea MTX.
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C.2.6.2. Tratamentul nemedicamentos al DMJ

Caseta 17. La recomandari speciale:

Tratamenul de reabilitare:

e Reprezinta o laturd componentd importantd in tratamentul complex al pacientului cu DMJ: se va utiliza
terapia cu remedii fizioterapice si terapia ocupationala.

e FElaborarea programului de gimnastica curativd la domiciliu, protectia musculara si articulard habituald.
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Caseta 18 - Managementul DMJ conform recomandarilor medicinei bazate pe dovezi

Sursa, anul publicarii

Tratament recomandat

Nivel de
evidenta

Grad de
recomanda
re

Consensus-based
recommendations for
the

management of
juvenile
dermatomyositis,
Felicitas Bellutti
Enders etal, 2016

Fotoprotectie

Echipa multidisciplinara de
specialisti in medicind, inclusiv un
medic si o asistentd specializati in
reabilitare

GCS:La pacientii cu debut de DMJ
se recomandd introducerea GCS in
doze mari (Vv sau p/os) in
combinatie cu MTX

Dozele mari de GCS trebuie
administrate oral sau /v in formele
moderate sau severe de DMJ
Dozele inalte de GCS vor fi
administrate ¥v daca sunt semne de
malabsorbtie

Doza de GCS se va micsora treptat
la ameliorarea starii clinice a
pacientului

Imunosupresante: Aditia MTX sau
a Ciclosporinei A duce la controlul
bolii comparative cu monoterapia
cu GCS.Cea mai sigurd combinatie
este metotrexat +prednisolon

Doza mitiald de metotrexat va fi de
15-20 mg/m2/saptamana, de
administrat preferabil s/c la debutul
bolii

Daca pacientul are un raspuns
inadecvat la tratament, revizuirea
acestuia din urma se va face dupa
12 saptamani intr-un centru de
nivelul 11

Imunoglobulinele v pot fi utilizate
la pacientii cu hormonorezistenta,
in special in formele cu modificari
proieminente ale tegumentelor
Micofenolat mofetil poate fi
preparatul de electie in afectarea
tegumentara si musculara
Afectarea tegumentara severa
reflectd gradul de afectare sistemica
astfel se va lua in calcul cresterea
dozei de tratament imunosupresant
(max. 40mg/m2/saptamana)
Pacientii ce nu tolereaza
metotrexatul li se va administra alt
preparat DMARD, ciclosporina A
sau micofenolat mofetil

4
4

1B

2A

1B

2B-4

D
D
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e La pacientii cu forme severe de
DMJ (cu implicarea organelor
majore/ afectare tegumetara 3 C
ulcerativa, extensiva se va lua n
considerare administrarea de
ciclofosfamida

® Terapia biologicd cu rituximab se
va adinistra in formele refractare de
DMJ

e Terapia anti TNF se va administra
in formele refractare ale DMJ (de
electie infliximab, adalimumab)

o Inprezenta evolutiei bolii
nefavorabile sau prezenta
calcinatelor se va intensifica
tratamentul imunosupresant

e Nu sunt date de evidentd nalta
referitor la durata tratamentului,
dar totusi este de dorit ca acesta sa
fie continuat cel putin 1 an dupa

remisia bolii (dupd administrarea
de GCS, MTX)

C.2.7.Evolutia bolii[1,6,7,9,13]

Caseta 19. Clasificarea evolutiei dupa Spencer s.a. (SUA, 1984):
e Evolutie monociclica (monocyclic course 40%)- fara recidive timp de 2-3 ani
e Evolutie policiclica (polycicyclic course 10-15%)- cu recidive
e Evolutie cronic prolongatd (prolonged chronic course 35-40%)- evolutie persistenta
e Evolutie ulcerativa (ulcerative course <10%)- vasculitd exprimatd cu manifestari
tegumentare de tip ulcerativ.

C.2.8. Supravegherea pacientilor cu DMJ [6,7]

Caseta 20. Supravegherea copiilor cu DMJ
Pe parcursul spitalizarii zilnic se va monitoriza temperatura corpului, pulsul, tensiunea arteriald,
tabloul auscultativ al cordului (in vederea afectarii valvei aortice), statusul muscular si articular,
palparea ganglionilor limfatici (determinarea evolutiei limfadenopatiei);
e Periodic la intervale de 1-3-6 luni:
o slabiciunea musculara;
capacitatea functionald articulara;
hemoleucograma;
urograma;
proteina c-reactiva,
enzimele serice;
examinarea oftalmologica;
examinarea ecocardiografica si ECG in vederea excluderi sau depistirii precoce a
afectarii cordului
e Periodic, o datd pe an:
o radiografia articulara;
o scintigrafia scheletica.
Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu DMJ de catre pediatru reumatolog:
e Controlul eficacitdtii tratamentului la 14 si 28 zile dupa externare;

O O O OO OO0
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e Reevaluarea pacientului in vederea eficacititi tratamentulli DMARD si posibilelor reactii
adverse — o datd in lund primele 4 luni, apoi o datd la 2 luni 12 luni
e Cooperarea cu alte specialitati - fizeoterapeut, oftalmolog, dermatolog.

Nota: In caz de aparite a semnelor de recidere a boli, reactilor adverse la tratament,
complicatiilor sau semnelor de atingere visceraldi medicul de familie si specialistul reumatolog
va indrepta pacientul in sectia specializatd — reumatologie pediatrica republicana.

C.2.9. Complicatiile DMJ [7,13]

Caseta 21. Complicatiile DMJ

e Calcinozele
Lipodistrofia
Acanthosis nigricans
Sterilitatea
Osteoporoza
Cardiomiopatia dilatativa
Fibroza pulmonara
Pneumonia de aspiratie
Infarctizarile intestinale
Depresia si oscilatiile dispozitiei
Hemoragii mtestinale si perforari
Inflamarea calcinozelor

Caseta 22. Complicatiile cele mai frecvente in urma tratamentului DMJ

Afectarea tractului gastro-intestinal: sindromul dispeptic, gastritd, duodenitd, boala ulceroasa,
colita pseudomembranoasa;

e Afectarea toxica hepatica (hepatita), pancreatica (pancreatita), hematologica, a rinichilor;
e Acutizarea infectiilor recurente (in cadrul tratamentului de bazai — DMARD);

e Reactil alergice;

e Osteoporoza secundara.
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D. RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institutiile de AMP

Personal:
e medic de familie;
e asistenta medicului de familie.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

laborator clinic standard pentru determinarea: (hemoleucogramei, analizei
generale a urinei, creatininei si ureei serice, ALAT, ASAT, bilirubina totala si
fractiile ei, VSH, proteina C reactiva, fibrinogenul).

Medicamente [casetele 14-16]:
e AINS;

e Glucocorticosteroizi;

o Metotrexatul

D.2. Institutiile
consultativ-diagnostice

Personal:

e pediatru reumatolog certificat
e asistente medicale.

Aparataj, utilaj:

tonometru

fonendoscop

electrocardiograf

ecocardiograf

oftalmoscop

cabinet de diagnostic functional
cabinet radiologic

e laborator clinic standard pentru determinarea: (hemoleucogramei, analizei
generale a urinei, creatininei si ureei serice, ALAT, ASAT, LDH,
CK,bilirubina totala si fractile ei, VSH, proteina C reactiva, fibrinogenul).

Medicamente [casetele 14-16]:
e AINS

e Glucocorticosteroizi

e Metotrexat

D.3. Sectia de
reumatologie pediatrica
a IMsiC

Personal:

pediatru-reumatolog certificat;

pediatru-functionalist certificat;

asistente medicale;

acces la consultatii calificate: neurolog, oftalmolog, ortoped, fizioterapeut,
Kinetoterapeut

Aparataj, utilaj:
tonometru;
fonendoscop;
electrocardiograf;
ecocardiograf;
oftalmoscop;
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cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;
tomograf computerizat;

rezonanfa magneticd nucleara;

laborator radioizotopic;

laborator clinic standard pentru determinarea: (hemoleucogramei, analizei
generale a urinei, creatininei si ureei serice, ALAT, ASAT, LDH, CK,
bilirubina totald si fractiile ei, VSH, proteina C reactiva, fibrinogenul);

laborator imunologic;
laborator microbiologic;

sectie de fizioterapie si reabilitare prin metode fizice.

Medicamente [casetele 14-16]:

AINS:;
Glucocorticosteroizi;
Metotrexat.

E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr

Scopurile
protocolului

Masurarea atingerii
scopului

Metoda de calculare a indicatorului

Numarator

Numitor

Majorarea numarului
de copii carorali s-a

stabilit in prima luna de

la debutul bolii
diagnosticul de DMJ

Proportia copiilor cu
diagnosticul de DMJ,
carora li s-a stabilit
diagnosticul in prima
luna de la debutul bolii

Numzrul copiilor cu
diagnosticul de DMJ, carora
li s-astabilit diagnosticul in
prima luna de la debutul
bolii pe parcursul unui an x
100

Numarul total de copii
cu diagnosticul de DMJ
careseafla la
supravegherea
pediatrului reumatolog

Imbunatatirea calitati
examindrii clinice si

paraclinice a copiilor
cu DMJ

Proportia copiilor cu
diagnosticul DMJ, carora
li s-a efectuat examenul
clinic si paraclinic
obligatoriu conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national

Dermatomiozita
juvenila"

Numarul copiilor cu
diagnosticul de DMJ, carora
li s-a efectuat examenul
clinic i paraclinic
obligatoriu conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic

national Dermatomiozita
juvenila" pe parcursul unui
anx 100

Numarul total de copii
cu diagnosticul de DMJ
care se afla la
supravegherea
pediatrului reumatolog

Ameliorarea calitatii
tratamentului copiilor
cu DMJ

Proportia copiilor cu
diagnosticul DMJ,
carora li s-aindicat
tratament conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national
Dermatomiozita
Juvenila"

Numarul copiilor cu
diagnosticul DMJ, carora i
s-aindicat tratament
conform recomandarilor
,,Protocolului clinic
national Dermatomiozita
juvenila"

pe parcursul unui an x 100

Numarul total de copii
cu diagnosticul de DMJ
care se afla la
supravegherea
pediatrului reumatolog
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Cresterea numarului
de copii cu DMJ
supravegheati conform
recomandarilor
protocolului clinic
national

Proportia copii cu
diagnosticul de DMJ,
care au fost
supravegheati conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national
Dermatomiozita
Juvenila"

Numarul copiilor cu
diagnosticul DMJ, care au
fost supravegheati conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national Dermatomiozita
juvenila"

pe parcursul

unui an X 100

Numarul total de copii
cu diagnosticul de DMJ
care se afld la
supravegherea
pediatrului reumatolog
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ANEXA 1. FORMULARUL DE CONSULTATIE SIEVIDENTA A COPILULUI CU DMJ
LA PEDIATRU REUMATOLOG.

DIAGNOSTICUL

Gradul siparticularitatile afectarii organelor interne

MONITORIZAREA DE LABORATOR

DATA

DATA

DATA

VSH

PCR

Agentul patogen

Fibrinogenul

ALAT

ASAT

LDH

CK

Hemoleucograma +
trombocite

ALTE TRATAMENTE ACTUALE (AINS/GCS)

Medicament

Doza

Data inceperii
(ZILLIAAAA)

Data
intreruperii
(ZILLIAAAA)

Observatii
(motivul
intreruperii,
reactii adverse,
ineficienta, etc.)
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TRATAMENTE DE BAZA URMATE ANTERIOR
(in cazul modificarii dozelor se trece data inceperii si data intreruperii fiecarei doze)

Medicament

Doza

Data inceperii
(ZZILLIAAAA)

Data
intreruperii
(ZILLIAAAA)

Observatii
(motivul
intreruperii,
reactii adverse,
ineficienta, etc.)

TRATAMENTUL DE BAZA ACTUAL

2. Metotrexat (MTX). Puteti confirma ca pacientul foloseste continuu aceastd doza de MTX?

Doza actuala

Din data de (ZZ/LL/AAAA)

DA NU

in caz de intoleranti MAJORA/CONFIRMATA (anexati documentele medicale) a MTX,

furnizati detali privitor la terapia de bazi

DATA

DATA

DATA

Examinarea
oftalmologica

Examinat de
fizioterapeut

Examinat de
kinetote rapeut

Alte probleme
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Anexa 2.Scoruri utilizate in DMJ[1,5]

1.Scala vizuala analoga a durerii.

Scara de evaluare numerica

Nicio 000 A I QAL O A0 LR L o) s |

durere

Scara vizuala analogica (SYA)

Cea mai
puternica

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 1pp durere

imaginabila

OO0V

2.Aprecierea gradului activitatii miozitei: Myositis Disease Activity Assesment Tool

(MDAAT),2005:

Activitatea bolii: simptome
constitutionale

Ex.de scor maximal:oboseald severa si Total
stare de rdu general ce nu permite
pacientului de a-si purta de grija

(imobilizare la pat)

1.Pirexia:febrda documentata>38°C 0 1 2 3 4
2.Pierdere ponderald: neintentionata>5% 0 1 2 3 4
3.Slabiciuni/stare de rau generalletargie 0 1 2 3 4

Activitatea bolii: simptome cutanate

Ex. de scor maximal: ulceratii a

muschilor, tendoanelor sau a oaselor;
eritroderma extensiva

4.Ulceratii cutanate

0

1

2

5.Eritroderma

6.Paniculita

7.Rash eritematos

a.cu modificari secundare (erozuni,
modificari veziculobuloase sau necroza

oO|o|o|o

Rl

NININ[N

Wlwlwlw|w

N ENE ENEN

b.fara modificari secundare

8.Rash heliotrop

9.Papule Gottron

10.Modificari capilare periunghiale

11.Alopetie

a.difuza

b.focala, cu eritem

12.Maini de mecanic

O|Oo|o|o|o|o|o|o

N Y TS IR P PN T

NINININININININ

WlWwWlwlwlw|w|w

AN ESN SN AN N RS N
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3.Testarea fortei musculare -Manual Muscle Testing (Kendall, 1993):

Functia musculard
In repaos Nu se simt contractii musculare 0 0
Vizibil/palpabil tendoanele tensionate, T 1
nu se vad contractii musculare
Miscéri in plan orizontal
Miscari partiale 1 2-
In miscare Miscari complete 2 2
Miscdri antigravitationale
Migcari partiale 3 2+
Nu poate mentine pozitia fird presuni | 4 3-
aditionale
Mentine pozitia fird presiune S 3
Mentine pozitia cu o presiune usoara 6 3+
Test de pozitie Mentine pozitia cu o presiune usoard 7 4-
pand la moderat
Mentine poztia cu o presiune moderatd | 8 4
Mentine poztia cu o presiune moderatd | 9 o-
pana la severa
Mentine pozitia cu o presiune severa 10 5

“Scorul maximal pentru MMT este 80.

29



4.Scorul de apreciere a miozitelor in copilirie (CMAS):

Scor total : ........ din 52

NUME PACIENT ...t e e e Data completarii............c.ocoei i

1.Ridicarea capului (flexia gatului): Scor item....

O=abs 4=60-119 sec
1=19 sec 5=>2 min
2=10-29 sec Nrsec.............
3=30-59 sec

2.Ridicarea piciorului/atingerea obiectului:

Scor item....

O=incapabil de a ridica piciorul

1=capabil de aridica piciorul, incapabil de a atinge
obiectul

2=capabil de aridica piciorul side a atinge obiectul
3.Durata mentinerii piciorului ridicat:

Scor item....

0=abs 4=60-119 sec
1=1-9 sec 5=>2 min
2=10-29 sec Nrsec.............
3=30-59 sec

4.Supinatia/pronatia: Scor item....
O=incapabil de a face miscari

I=poate face migcari de supinatie/pronatie,

dar nu poate mentine pronatia

2=face miscari de pronatie/supinatie usor,
mentine pronatia cu dificultate

3=miscari libere, de rotire fara dificultdti
5.Ridicari- pentru fiecare reusita 1, incapabil 0:
Scor item....

Mainile pe coapse, cu contrabalansare

Mainile pe piept, cu contrabalansare

Mainile in spatele capului, cu contrabalansare
Mainile pe coapse, fara contrabalansare
Mainile pe piept, fard contrabalansare

Mainile in spatele capului, fira contrabalansare
6.Sa steain clinostatism Scor item....
O=incapabil

I=cu mari dificultati, cateodata incapabil
2=dificil, dar poate men/ine pozitia

3=fara dificultate

7.Ridicarea bratului/indreptarea lui Scor item....
O=nu poateridica bratele

I=poate ridica pana la nivel acromioclavicular,
dar nu poate duce mana deasupra capului

2= poateridica bratele drepte deasupra capului,
insa coatele nu suntin extensie.

3= poateridica bratele drepte deasupra capului,
astfel incat coatele suntin intregime in extensie.
8.Ridicarea bratului: durata: Scor item....

O=abs 4>60 sec
1=1-9 sec

2=10-29 sec Nrsec.............
3=30-59 sec

9.Miscarile de la podea: Scor item....

Trecerea din pozitia sezut in picioare-culcat

0= incapabil, copilul se teme macar sa incerce.
1=cu mare dificultate, doar cu suportulunuiscaun
2=cu dificultate, fard ajutorul unuiscaun,

dar cu greu si cu manevre necontrolate.

3=fara dificultate

10.Manevre in 4 labe: Scor item....

O=incapabil de a seaseza din picioare in patru labe
I=cu greu isi asuma simetine pozitia in patru labe
2=poate mentine aceasta pozitie, cu spatele drept si
capul ridicat

(astfel incat sd priveasca inainte) dar nu poate merge
din aceasta pozitie

3=poate mentine aceasta pozitie, cu capul ridicat sisa
meargd n patru

4=mentine echilibrul in aceasta pozitie cu piciorul
extins

11.Ridicarea de la podea (din pozitia de asezare):
Scor item....

Trecerea de la pozitia de asezare in picioare
O=incapabil, nici micar cu suportulunuiscaun

1= cumare dificultate, doar cu suportulunuiscaun,
si cusprijinul pe genunchi

2=dificultate moderata, nu are nevoie de suportul
scaunului,

dar sesprijind pe genunchi

3=dificultate usoard,nu are nevoie de mdini sase
sprijine,

dar are dificultati la ridicarea in picioare

4=fara dificultati

12.Ridicatul de pe scaun: Scor item....
O=incapabil, nici midcar cu suportulde marginea
scaunului

1= cumare dificultate, doar cu suportul marginii
scaunului,

si cusprijinul pe genunchi

2=dificultate moderata, nu are nevoie de suportul
scaunului,

dar sesprijind pe genunchi

3=dificultate usoard,nu are nevoie de miini sdse
sprijine,

dar are dificultati la ridicarea in picioare

4=fara dificultati

13.Ridicarea piciorului pe scaun: Scor item....
O=incapabil

1= cumare dificultate, dar are nevoie sa se sprijine
de masa pentru examen saude mana examinatorului
2=dificultate moderata, nu are nevoie de mana
examinatorului pentru suport,

dar are nevoie sa-sisprijine mainile pe
coapse/genunchi

3=fara dificultati, nuare nevoie de nici un suport
14 .Ridicarea obiectului: Scor item....
O=incapabil sa seaplece sisa ridice creionul de pe
podea

1= cumare dificultate, dar are nevoie sa se sprijine
cu mainile pe coapse genunchi

2=dificultate moderata, are nevoie doar de un
suportusorpe coapse/genunchi, manevra inceata
3=fara dificultati efectueaza manevra
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Anexa 3. Informatie pentru pirinti: CE ESTE DERMATOMIOZITA JUVENILA

e (e fel de boala este aceasta?

Dermatomiozita juvenild (DMJ) este o boald rard care afecteazi muschi si pielea.
Dermatomiozita juvenild (DMJ) apartine unei categorii de boli denumite "boli autoimune". De
obicei, sistemul imunitar ne ajuti si luptim fmpotriva infectilor. In bolile autoimune, sistermul
imunitar reactioneaza in mod diferit si devine hiperactiv in tesutul normal. Aceastd reactic a
sistemului  imunitar cauzeaza inflamatia, care determind tumefierea (umflarea) tesuturilor si
poate duce la leziuni ale tesutului.

e Cat este de frecventa? DMJ este o boald rard la copi. Aparitia bolii este estimata la
aproximativ 4 cazuri la 1 milion de copii. Este ceva mai frecventd la fete decat la baieti.

e Care sunt cauzele bolii? Este o boala care se mosteneste? De ce copilul meu are
aceasta boala si poate ea fi prevenita?

Cauza exacta a dermatomiozitei rdmane necunoscutd.Cel mai important, nu existd nimic ce ati fi
putut face ca parinte pentru a preveni imbolndvirea cu DMJ a copilului dvs.

e Este o boala contagioasa? DMJ nu este infectioasd si nu este nici contagioasa.

e Care sunt principalele simptome? Simptomele sunt diferite de la o persoana la alta.
Majoritatea copiilor manifesta: oboseala, dureri sislabiciune musculara , dureri
articulare siuneori tumefierea (umflarea) sirigiditatea articulara , eruptii
cutanate, calcinoza, durere abdominald sau dureri de burta, afectarea plaméanilor.

e Boala evolueaza la fel la toti copiii?
Severitatea bolii variazd de la un copil la altul. Unii copii pot avea doar piclea afectatd fard a
manifesta hipotonie musculard (dermatomiozitd fard miozitd) sau cu hipotonie foarte usoara, care
poate fi identificatdi numai prin teste. Alti copii pot avea probleme cu multe parti afectate ale
corpului: piele, muschi, articulatii, plimani si intestine.
e DIAGNOSTIC SI TRATAMENT
e Cum este diagnosticata boala? Ce teste trebuie ficute?
Teste de sange
RMN.).
Alte teste musculare:biopsii musculare, electromiografie..
Alte teste:ECG, ECHO, radiografia toracici, USG abdomen

Tratamentul

DMJ este o boald care se poate trata. Nu existd vindecare, dar scopul tratamentului este de a
controla boala (atingerea remisiunii bolii). Tratamentul este adaptat nevoilor fiecdrui copil in
parte. Daca boala nu este controlatd, se pot produce lezuni ireversibile..
Pentru multi copii, fizioterapia este un element important de tratament, unii copii si familile lor
avand nevoie si de sprijin psihologic pentru a face fatd bolii si efectelor acesteia in viata lor de z
cu zi.

Care sunt mijloacele terapeutice?

Toate medicamentele actioneazi prin suprimarea sistemului imunitar, pentru a opri inflamatia si
a preveni producerea de leziuni ireversibile.

Corticosteroizii .Aceste medicamente sunt extrem de eficiente pentru controlul rapid al
mnflamatiei. Efectele secundare ale corticosteroizilor includ incetinirea cresterii, risc crescut de
mfectie, hipertensiune arteriald si osteoporoza (subtierea oaselor). Corticosteroizii suprima
producerea sterowzilor proprii de cdtre organism (cortizol), ceea ce poate avea un impact fatal
dacd medicatia este opritd brusc. De aceea, oprirea tratamentului trebuie ficutd lent, progresiv
Metotrexatul .Este un medicament care necesitdi 6 — 8 saptamani de tratament pentru a intra in
actiune si se administreazi de obicei pentru o perioadd lungd de timp. Principalul sdu efect
secundar este senzatia de rau (greatd) in jurul orei de administrare. Ocazional, pot aparea
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ulceratii la mivelul gurii, cdderea partiald a parului, o scadere a numdrului de celule albe din
sange sau o crestere a enzimelor hepatice. Problemele hepatice sunt usoare, dar pot fi agravate de
consumul de alcool Adaugarea de acid folic sau acid folinic (o vitamind), diminueazi riscul
unor efecte adverse, in special asupra functiei hepatice.
Alte medicamente imunosupresoare. Ciclosporina, ca si metotrexatul, se administreazi de
obicei pe termen lung. Efectele sale secundare cuprind: hipertensiune arteriald, cresterea
pilozitatii corporale, tumefierea gingiilor si probleme renale.
Micofenolatul de mofetil este utilizat, de asemenea, pe termen lung. Este de obicei bine tolerat.
Principalele sale efecte secundare sunt dureri abdominale, diaree si un risc crescut de infectii.
Ciclofosfamida poate fi indicata in cazurile severe sau rezistente la tratament.
Fizioterapie siexercitiile fizice
Simptomele fizice obisnuite in DMJ sunt hipotonia musculara si redoarea articulard, simptome
ce conduc la o reducere a mobilitdtii si o scadere a rezistentei la efort fizic. Scurtarea muschilor
afectati poate duce la limitari ale miscarilor. Aceste probleme pot fi ameliorate prin sedinte
regulate de fizioterapie. Fizioterapeutul va invata atat copilul, cat si parintii, o serie de exercitii
de stretching (intindere) si tonifiere musculara.
Tratamente adjuvante
Se recomanda un aport corect de calciu si vitamina D, dezagregante.
Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul?
Durata tratamentului depinde de caracteristicile bolii la fiecare copil in parte. Acesta va depinde
de modul in care DMJ afecteaza copilul. Majoritatea copiilor cu DMJ beneficiazd de tratament
pentru cel putin 1-2 ani, dar unii copii vor avea nevoie de tratament pentru mai mulfi ani.

e Controale :
Controalele regulate sunt foarte importante. La aceste vizite, vor fi monitorizate activitatea bolii
si potentialele efecte secundare ale tratamentului.

e Prognosticul (aceasta inseamna rezultatul pe termen lung pentru copil)
Evolutia bolii poate fi impartitd in 3 subtipuri:
DMIJ cu o evoluie monociclica este definitd printr-un singur episod de boald, care ajunge in
remisie in primii 2 ani de la debut, fara recadersi;
DMJ cu evolutie policiclica: pot exista perioade lungi de remisiune (fird activitate a boli, iar
copilul se simte bine) alternand cu perioade de recidive, care apar, de multe ori, atunci cand
tratamentul este redus sau oprit;
Boald cronicad activa: acesta este modelul evolutiv in care DMJ persista in ciuda tratamentului
(evolutie cronicd mtermitentd). Aceastd ultimd categorie prezintd cel mai mare risc de aparifie a
complicatiilor.

e VIATA DEZI CU zZI

Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului meu si a familiei mele?
O atentie majora ar trebui sd fie acordatd impactului psihologic al boli asupra copilului si
familiei sale. O boald cronicd cum este DMJ este o provocare dificild pentru intreaga familie si,
desigur, cu cat boala este mai grava, cu atit este mai greu pentru pacient si familie sd faca fata
acestei situati. O atitudine poztiva din partea parmtilor pentru a sprijini si incuraja independenta
copilului cat mai mult posibil, in ciuda boli, este extrem de valoroasa.

e Exercitiile si terapia fizica pot ajuta copilul meu?
Scopul exercttillor si a terapiei fizice este de a permite copilului sd participe in mod optim la
toate activititile vietii de zi cu z si de a-si indeplini toate rolurile sociale. Exercitile si terapia
fizica pot fi folosite pentru a incuraja o viatd activd sandtoasa.

e Copilul meu poate face sport?
Practicarea sporturilor este un aspect esential al vietii de zi cu zi a unui copil sandtos. Unul dintre
principalele obiective ale terapiei fizice este de a permite copilor sa desfigsoare o viatd normald
si sd nu se considere diferiti de colegi lor. Sfatul general este de a permite pacientilor sa practice
sportul pe care 1 doresc, dar sa fie sfituiti sa se opreasca daca au dureri musculare.
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e Copilul meu poate frecventa scoala in mod regulat?
Pentru copii, scoala este echivalentd cu locul de muncd pentru adulti: un loc unde invatd cum sa
devind persoane independente si de sine stitdtoare ca individ. Parinti si profesori trebuie sa fie
flexibili, pentru a permite copilor sd participe la activitatile scolare, intr-un mod cat mai normal
posibil.

e Dietapoate ajuta copilul?
Nu existd dovez care sa indice ca dieta poate influenta evolutia boli, dar se recomandd o dietd
normald si echilibratd. Pentru un copil in crestere se recomandd o dietda sanatoasd, bine
echilibratd cu proteine, calciu si vitamine suficiente.

e Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?
Studii de cercetare actuale incearca sa gaseascd o relatie intre radiatia UV si DMJ.

e Poate copilul meu si fie vaccinat sau imunizat?
Imunizirile trebuie discutate cu medicul dumneavoastrd, care va decide vaccinurile sigure si
recomandabile pentru copilul dumneavoastra. Sunt recomandate mai multe vaccinari: tetanos,
poliomielitd prin injectare, difterie, pneumococ si antigripal prin injectare. Acestea sunt
vaccinuri compozite non-vi, care sunt sigure pentru pacienti cdrora li se administreaza
medicamente imunosupresive.
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FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU DERMATOMIOZITA JUVENILA

Domeniul Prompt

Definitii si note

Denumirea IMSP evaluatd prin audit

1
2 Persoana responsabild de completarea fisei Nume, prenume, telefon de contact
3 Numarul de inregistrare a pacientului din
“Registrul de evidentd a bolilor infectioase
£.060/e"
4 Numirul fisei medicale a bolnavului stationar
£.300/e
5 Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuti
6 Medul de resedinta O=urban; 1=rural; 9=nu stm.
! Genul/sexul pacientului 0 = masculin; 1 = feminin; 9 = nu este specificat.
o Numele medicului curant
10 Categoria Dermatomiozitei juvenile Clasica [a] = 1; Fara miozitd [b] =2; Cu
vasculopatie [c]=3; Din cadrul altor maladii difuze
a tesutului conjunctiv [d]=4; Polimiozita [e]=5.
INTERNAREA
1 Data debutului simptomelor Data (DD: MM: AAAA) sau 9 = necunoscutd
12 Data internarii i spital DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut
13 Timpul/ora interndrii la spital Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut
14 Sectia de internare Sectia de profil terapeutic = 0; Sectia de profil
chirurgical = 1; Sectia de terapie intensiva = 2;
15 Transferul pacientului pe parcursul internarii in A fost efectuat: nu =0; da=1; nu se cunoaste =9
sectia de terapie mtensiva in legaturd cu agravarea
starii generale a copilului
DIAGNOSTICUL
16 Evaluarea semnelor critice clinice A fost efectuata dupd internare: nu = 0;da=1; nu se
cunoaste =9
1 Anamneza A fost efectuatd dupd internare: nu = 0; da= 1; nu se
cunoaste =9
18 Examenul fizic , incluzdnd evaluarea statutului A fost efectuatd dupa nternare: nu =0; da=1; nu se
functional cunoaste =9
1 Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
20 Aprecierea gradului severitatii bolii activitate minimald=1; activitate moderata=2;
activitate Tnaltd a boli=3;
21 Aprecierea factorilor de pronostic rezervat A fost evaluat: nu =0; da=1; nu stiu =9
22 Aprecierea factorilor de risc Au fost estimati dupa mternare: nu =0; da =1
ISTORICUL MEDICAL AL PACIENTILOR
(pentru HCAP)
Pacientii internati de urgentd in stationar Nu = 0; da=1; nu se cunoaste =9
23 Pacientii internati programat cu indreptare de la Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
CMF
24 TRATAMENTUL
Tratament antinflamator pana la internare Nu = 0; da=1; nu se cunoagte =9
25 Tratament cu steroizi Nu = 0; da= 1; nu se cunoaste =9
26

Tratament de baza cu Metotrexat

Nu = 0; da=1; nu se cunoaste =9

27

Alt tratament, daca da de indicat preparatul

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
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28

EXTERNAREA SI MEDICATIA

29

Data externarii sau decesului Include data transferului la alt spital, precum si data

decesului.

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

Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau 9 =
necunoscuta

DECESUL PACIENTULUI LA 30 DEZILE DE LA INTERNARE

Decesul in spital Nu = 0; Deces al persoanei cu DMJ = 1; Deces

favorizat de DMJ= 2; Alte cauze de deces = 3; nu se
stie =9

Eall S

10.

11.

12.
13.

14.

15.
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