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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

ACA Anticorpi anti-centromerici

ACE Enzima de conversie a angiotensinei

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ALT Alaninaminotransferaza

AMP Asistentda medicald primara

ANA Anticorpi antinucleari

ARN Acidul ribonucleic

AST Aspartataminotrans feraza

CK Creatininkinaza

CRS Criza renald sclerodermica

CT Computer tomografie

DMARD Medicamente anti-reumatice modificatoare ale bolii
ECG Electrocardiografie

EcoCG Ecocardiografia

EMG Electromiografie

ENA Antigenul nuclear extractabil

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

FEGDS Fibroesofagogastroduodenoscopie

GCS Glucocorticosteroizi

HTP Hipertensiune pulmonara

IC Insuficientd cardiaca

IPP Inhibitorii pompei de protoni

IMSP IMSC Institutia Medico-Sanitard Publicd Institutul Mamei si Copilului
MRSS Scorul cutanat Rodnan modificat

MCF Metacarpofalangiene

MS RM Ministerul Sanatati Republicii Moldova
MTX Metotrexat

PFTs Test functional pulmonar

SATI Sectia anestezie si terapie intensiva

Scl70 Anticorpii anti-topoizomeraza |

SNC Sistemul nervos central

SS Sclerodermia sistemica

TA Tensiunea arteriala

TGI Tractul gastrointestinal

VSH Viteza de sedimentare a hematiilor

PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialisti Departamentului Pediatric a Universitati de

Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu” sia IMSP IM si C.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile mnternationale actuale
privind SS si va servi drept bazd pentru elaborarea protocoalelor institufionale.
recomandarea MS, pentru monitorizarea protocoalelor institufionale pot fi folosite formulare

suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national.




A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul: Sclerodermie

Exemple de diagnostice clinice:

1. Sclerodermia sistemica difuza, evolutie subacuta, stadul desfasurat, activitate inaltd (sco-
rul 5), cu afectarea tegumentelor (edem dur), a vaselor (sindromul Raynaud), articulatilor
(poliartrita, st. Rg. II), a muschilor (mialgi, miastenie), a pulmonilor (pneumofibroza difuza,
Insuficienta respiratorie cronica, gr. III, pleurezie adeziva pe dreapta), tractului digestiv
(disfagie, boald de reflux gastroesofagian complicatd cu reflux esofagitd gr. II), a rinichilor
(nefropatia acutd (crizd renald sclerodermica), IR, gr. II).

2. Sclerodermia sistemica limitatd, evolugie cronica, stadiul desfasurat, activitate minima
(scorul 3), cu afectarea tegumentelor (edem dur al mimnior, zone de hiperpigmentare,
calcifieri  subcutanate), a vaselor (sindromul Raynaud), articulatilor (poliartralgi),
pulmonilor (pneumofibroza bazala, Insuficientd respiratorie cronica, gr. II), a tractului
digestiv (disfagie).

A.2. Codul bolii (CIM 10):
M 34 Scleroza sistemica

M34.0 Scleroza sistemica progresiva

M34.1 Sindromul CREST

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

M34.9 Scleroza sistemica, nespecificata

L94 Alte afectiuni localizate ale tesutului conjunctiv

L94.0 Sclerodermia localizatd (morfea)
L94.1 Sclerodermia lineara

L94.2 Calcinoza cutanata

L94.3 Sclerodactilia

A.3. Utilizatorii:

oficiille medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicale de familie);

centrele de sandtate (medici de familie);

centrele medicilor de familie (medici de familie);

mstitutiile/sectiile consultative raionale (reumatologi);

asociatile medicale teritoriale (medici de familie si reumatologi);

sectille de reumatologie ale spitalelor republicane.
Notda: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialigti.

A.4. Scopurile protocolului:

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

2. Sporirea calitatii in examinarile clinice si paraclinice ale pacientilor cu sclerodermie.

3. Anmeliorarea calitatii tratamentului la pacientii cu sclerodermie.

4. Marirea numarului de pacienti cu sclerodermie supravegheati conform recomandarilor
protocolului clinic national.

5. Cresterea numarului de pacienti cu sclerodermie cu inducerea remisiunii.

6. Majorarea numarului de pacienti cu Sclerodermie cu prevenirea complicatiilor viscerale si
mentinerea activitdtii zinice.

7. Sporlrea numarului de pacienti cu sclerodermie cu ameliorarea calitatii vietii.

A.S. Data elaboririi protocolului: 2016

A.6. Data urméitoarei revizuiri: 2018



A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor care 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, movare 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 Pediatric USMF ,.Nicolae
Testemitanu”

Silvia Foca

Medic reumatolog pediatru, IMSP IM si C

Livia Bogonovschi

Doctorand, Departament Pediatrie USMF ,Nicolae Testemitanu”

Olesea Grin

Secundar clinic, specialitatea Reumatologie pediatrica, Departament
Pediatrie USMF ,Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat

Denumirea institutiei Persoana responsabild — semnatura
Departamentul Pediatrie
USMF ,Nicolae Testemitanu” //g

Comisia Stiintifico-Metodica de profil ,Pediatrie si

neonatologie”

Comisia Stiintifico-Metodicd de profil Reumatologie

Asociatia medicilor de familie //y—

Agentia  Medicamentului  si  Dispozitivelor

Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatati

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in Sanatate

Compania Nationald de Asigurari in Medicina

A.8. Definitiile folosite in document

Sclerodermia sistemica (SS) este o maladie generalizatd a tesutului conjunctiv, care se
caracterizeazd prin dezvoltarea manifestarilor patologice cutanate, ale aparatului locomotor,
ale organelor interne (cordului, pulmonilor, rinichilor, tractului gastrointestinal) si deregliri
vasospastice  difuze, modificdrile find cauzate de afectarea tesutului conjunctiv cu
predomiarea fibrozei side alterarea vasculard de tipul microangiopatiei obliterante.




Sclerodermia sistemica difuza - se¢ caracterizeaza prin induratia difuzd simetrica a pielii cu
includerea regunilor distale si proximale ale extremitatilor, ale feti, ale trunchmulu, cu
progresie rapida a procesului tegumentar, cu afectarea precoce a organelor interne (cord,
pulmoni, tract gastrointestinal, rinichi etc.).

Sclerodermia sistemica limitati - se caracterizeazi prin afectare tegumentara simetrica,
limitatd in portiunile distale ale extremitdtilor si ale fetei; progresie lentd a lezunilor pieli,
includere tardiva in proces a organelor interne, inclusiv asa afectiuni ca hipertensiunea
pulmonara; ciroza biliara primard, telangiectazile tegumentare exprimate §i calcinoza
subcutanata.

CREST - sindrom - varianta a sclerodermiei limitate ce include calcinoza, sindromul Ray-
naud, disfagia, sclerodactilia, teleangiectaziile.

A.9. Informatia epidemiologica [1,2,9,18,21,22]

Sclerodermia sistemicd juvenild este rard, cu o prevalentd de aproximativ 1/100.000.
Debutul in copildrie este neobisnuit: copiii sub varsta de 10 ani reprezintd < 2% din toate
cazurile si se estimeazd cd <10% din toti pacienti au scleroza sistemica inainte de varsta de
20 de ani.

La copi, forma localizatd a sclerodermiei este mult mai frecventd decat forma
sistemicd a sclerodermiei, cu o proportie de 10:1, cele mai frecvente subtipuri find morfea si
sclerodermia lineara. Sclerodermia liniara reprezinta de cele mai multe ori o afectiune
pediatricd, cu aproximativ 65% dintre pacienti diagnosticati péana la varsta de 18 ani.

La copii mai mari de 8 ani, raportul genderic atat in forma sistemica a sclerodermiei
precum si forma localizata este de aproximativ 3:1, in timp ce la copii mai mici de 8 ani nu s-
a constatat nici o predilectie.



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivel de asistenta medicald primara

Descriere
(mdsuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Recunoasterea semnelor
precoce de SS (forma difuza,
forma limitatd (CREST), forme de
suprapunere)

Recunoasterea semnelor precoce de SS (forma
difuza, forma lmitatda (CREST), forme de
suprapunere) va permite stabilirea diagnosticului
precoce cu individualizarea tratamentului si
prevenirea distructiilor articulare

Obligatoriu:

e Aprecierea factorilor de risc (caseta 6).

e Anamneza (caseta 8).

e Examenul fizic, incluzind evaluarea MRSS (caseta 9, 10; anexa 2).

e Investigatii paraclinice pentru diagnosticul SS, determinarea
activitatii bolii si pentru supravegherea evolutiei bolii: (caseta 11,
tabel 1).

e Estimarea indicatiilor pentru consultatia specialistului pediatru
reumatolog.

1.2.Luarea deciziei pentru
confirmarea diagnosticului si
stabilirea tacticii de tratament:
stationar versus ambulatoriu

e Consult multidisciplinar al pacientilor cu SS primar depistata sau
suspectata
e FEvaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 13).

2. Tratamentul

2.1 Tratament nemedicamentos

Modificarea stilului de viatd si adaptarea lui fatd de
patologia de bazi, cu scop de a evita afectarile
sistemice severe si complicatiile.

Obligatoriu:
e Efectueazd medicul de familie (caseta 14)

2.1. Tratamentul medicamentos

Scopul tratamentului este simptomatic de ameliorare
a semnelor clinice, prevenirea complicatiilor din
partea organelor interne si/sau tratamentul lor
precoce.

Obligatoriu:
e Medicul de familie monitorizeaza respectarea tratamentului indicat
de catre medicul specialist reumatolog pediatru.

3. Supravegherea

3.1. Supravegherea permanenta
pind la virsta de 18 ani

Tratamentul permanent, continuu va permite
controlul manifestarilor clinice ale boli si prevenirea
aparitiei complicatiilor de implicare a organelor
interne.

Obligatoriu:
e Supravegherea cu administrarea tratamentului (caseta20).

6. Recuperarea

Obligatoriu:

e Conform programelor existente de recuperare si recomandarilor
specialistilor




B.2. Nivel de asistenti medicala specializatd de ambulator (reumatolog pediatru )

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea SS (forma difuza, Recunoasterea semnelor ale SS si diagnosticul Obligatoriu:

forma limitata (CREST), forme de afectarii viscerale sunt importante in stabilirca e Aprecierea factorilor de risc (caseta 6).

suprapunere), aprecierea stadiului si diagnosticului, indicarea tratamentului adecvat e Anamneza (caseta 8).

activitatii bolii precoce si evaluarea ulterioara a pacientilor. e Examenul fizic, aprecierea mRSS (caseta 9,10; anexa?2).
e Investigatii paraclinice pentru determinarea gradului de

activitate a bolii si supravegherea evolutiei boli (caseta 11,
tabel 1).

e Estimarea indicatiilor pentru consultul specialistilor:
pneumolog, gastrolog, hematolog, nefrolog, dermatolog,
traumatolog, oftalmolog, reabilitolog.

1.2. Deciziile in tactica de tratament: e Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 13).
stationar versus ambulatoriu

2. Tratamentul

2.1.Decizia asupra tacticii de tratament Evaluarea necesitatii de spitalizare Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 13)
Tratament in conditii de ambulator e Ajustarea tratamentului pentru asigurarea controlului activitati
Indicat pacientilor cu SS inactivd sau cu activitate SS.
minimd, in lipsa afectarilor sistemice severe. e Interventii educationale pentru sanatate.
3. Supravegherea
3.1. Supravegherea permanenta pina la Tratamentul permanent, continuu va permite e Supravegherea, aprecierea eficacitatii tratamentului de fond
virsta de 18 ani inducerea remisiunii medicamentos controlate si (caseta 20).
complete.




B.3. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca (reumatologie pediatrica)

Descriere
(mdasuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Spitalizarea

Obligatoriu:

e Spitalizarea in sectia reumatologie pediatrica si/sau in SATI ale
spitalelor republicane conform criteriilor de spitalizare (caseta 13).

2. Diagnosticul

2.1 Confirmarea SS (forma difuza,
forma limitata (CREST), forme de
suprapunere)

Diagnosticul precoce si tratamentul de bazi din
start, poate controla evolutia bolii i micsora
incidenta complicatiilor viscerale. Totodata,
monitorizarea reactilor adverse posibile in
cadrul tratamentului de baza va minimaliza
complicatiile din partea organelor interne.

Investigatii obligatorii:

e Aprecierea factorilor de risc (caseta 6 ).

e Anamneza (caseta 8).

e Examenul fizic, incluzind evaluarea statutului finctional (casetele
9,10; anexa 2).

e Investigatii paraclinice pentru determinare a gradului de activitate
a boli, supravegherea evolutiei bolii si pentru efectuarea
diagnosticului diferential (caseta 11, tabel 1).

e [Estimarea indicatiilor pentru consultul specialistilor: pulmonolog,
hematolog, nefrolog, dermatolog, oftalmolog, traumatolog.

e Efectuarea diagnosticului diferentiat (caseta 12).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul medicamentos

3.2 Tratamentul nemedicamentos

Scopul tratamentului este controlul afectiunii si
prevenirea complicatiilor viscerale.

Obligatoriu:
e Tratament imunosupresant. (caseta 16)
e Tratament simptomatic (algoritm C1.4, caseta 18).

La indicatii speciale:
e Tratamentul nonfarmacologic: (caseta 19).

4. Externarea, nivelul primar,
tratament continuu si supraveghere

Extrasul obligatoriu va contine:

e Diagnosticul confirmat detaliat.

e Rezultatele investigatiilor efectuate.

e Recomandarile explicite pentru pacient.
e Recomandirile pentru medicul de familie.

10




C.1.ALGORITMII DE CONDUITA

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

Nivel |
SUSPECTIE

Semne precoce de suspiciune a SS:
= Fenomen Raynaud*

= Edem tegumentar sau sclerodactilie
= Anticorpi antinucleari

Nivel 11
DIAGNOSTIC

Negativ

l

Evaluarea pacientilor:

= Capilaroscopie

= Anticorni specifici SS

» Diagnostic diferential

* Reevaluare multidisciplinara

Negativ

1

Pozitiv cel putin unul
dintre criterii

l

Investigatii suplimentare:

CT  pulmonar, PFTs si
manometrie esofagiana

Monitorizare

-




C.1.2. Diagnostic de certitudine al sclerodermiei [6]

Criteriile ACR/EULAR de diagnostic al Sclerodermiei Sistemice, 2013

Criteriu Sub-criterii Scor

Tegumente 1ingrosate bilateral profimal de articulatile MCF | - 9

(criteriu major/suficient)

Tegumente ingrosate la mnivelul degetelor (se considera scorul | Edem tegumentar 2

maximal) Sclerodactilie  (distal de articulatile MCF, dar proximal de articulatile 4
interfalangiene proximale)

Leziuni digitale (se considera scorul maximal) Ulceratii digitale 2
Cicatrici stelate 3

Teleangiectazii - 2

Modificari la capilaroscopie - 2

Hipertensiune arteriald pulmonaro sisau afectare pulmonard | Hipertensiune arteriald pulmonara 2

mnterstitiala (scorul maximal — 2) Afectare pulmonard interstitiald 2

Fenomen Raynaud - 3

Anticorpi  specifici  SS  (anticentromer, anti-topoizomeraza | | Anticentromer 3

(antiScl70), anti-ARN polimeraza 111) (Scor maximal 3) Antitopoizomeraza | 3

Anti-ARN polimeraza |11

Interpretare: Diagnosticul de Sclerodermie sistemicd se stabileste in prezenta unui scor > 9 puncte.

Criterile nu se aplicd pacientilor cu ingrosare tegumentelor exceptind degetele sau la pacienti cu manifestiri scleroderma-like, precum ar fi: fibroza renald

sclerozantd, morfeea generalizatd, fasciita eoznofilica, scleredemul diabetic, scleromixedem, eritromialgia, porfiria, lichen scleros s.a..

Sursa: Frank van den Hoogen et al., 2013 Classification Criteria for Systemic Sclerosis, Arthritis&Rheumatism, \ol.65, Nr11, 2013, pag.2737-2747
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C.1.3 Algoritm de evaluare obligatorie in Sclerodermia sistemica sever-progresivi [17]

Sclerodermie sistemica

A 4

Activitatea/severitatea afectarii pielii: Scorul Rodnan modificat;
Aprecierea subtipului SS: limitatd vs difuza;

Profilul auto-anticorpilor

Durata bolii: <3ani vs >3 ani.

|

Afectare renald

| |

Afectarea cardiaca/HTP

Fibroza pulmonara

}

Afectare TGI

Daca anti-ARN polimeraza Il sau SS
difuza precoce:

Monitorizarea TA 3 ori/sapt
pe parcursul a primii 3-5 ani.

Prednisolon >15 mg/zi (cu
precautie!)

Evaluarea clearance-lui
creatininei  endogene  si
sumarul general de urind la
fiecare 3 luni.

Spirometria cu determinarea -  ECG si EcoCG Doppler se
volumelor gazelor expiratorii efectueaza anual
la fiecare 6 luni pe parcursul

orimilor 5 ani - Spirometria se efectueaza

anual
Computer tomografia, daca
survin noi simptome
respiratorii  sau diminuarea
indicilor spirografici

- Se recomanda cateterizarea
cardiacd pentru evaluarea
HTP

Computer  tomografia  se
recomanda daca anti-
topoizomeraza I pozitiva

Volumul de mvestigatii in
dependentd de tabloul clinic:
examen radiologic baritat,
endoscopie si test respirator

Sursa: Rao V., Khanna D., Scleroderma and Fibrosing Disorders: Advances in M anagement, Int J Adv Rheumatol 2010;8(2):53-62.
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C.1.4 Optiuni terapeutice in SS [9]

SS — diagnostic confirmat

i

Aprecierea formei clinice si stadiului bolii

Tratament DMARD

Tratament v Tratament antifibrozant
imunosupresant Stratificarea riscului in dependenta
de forma clinica, stadiul bolii,

profilului autoanticorpilor

U

Screeningul complicatiilor viscerale

Tratament simptomatic

A A A

Reflux gastroesofagean Alveolita fibrozanta Hipertensiune Artrita
IPP Ciclofosfamida pulmonard AINS,

Prostacicline, analgezice,
antagonistii exercitii
receptorilor de
endotelina

} v

Fenomenul Raynaud Miozita Criza sclerodermica

. renald
Blocantele canalelor de Prednisolon, metotrexat ehai

calciu Inhibitorii ACE

Sursa: Hochberg M., Rheumatology — 51 edition, Ed.Elsevier, 2011, page.1354
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea Sclerodermiilor

Caseta 1. Clasificarea sclerodermiilor [1,2,18]

1.

w

Sclerodermia sistemica
a. Forma difuza:
b. Forma limitatd (CREST)
c. Forme de suprapunere (Overlap syndrome)
Sclerodermia localizata
a. Morfea
b. Morfea generalizata
c. Sclerodermia lineara
e Lanivelul fetei
e Lanivelul extremitatilor
Fasciita cu eozinofilie (Sindromul Schulman)
Forme secundare
a. Induse medicamentos (Bleomicina)
b. Induse chimic
c. Dupa transplant de maduva osoasa
Pseudosclerodermii
a. Scleromixedem
b. Dupa intreruperea tratametului dietetic in fenilcetonurie si reversibile la reintroducerea acestuia

Caseta 2. Forme clinice ale SS: [2,5,18,22]
Sclerodermia sistemica, forma difuza:

» Fibroza cutanatd difuza, afectdnd inclusiv segmenetele proximale ale membrelor, trunchiului si fata;
» Afectarea viscerald precoce.

Sclerodermia sistemica, forma limitata (CREST):

» Asociere de calcinoza, sindrom Raynaud, afectarea esofagiana, sclerodactilie, teleangiectazii
» Afectare viscerald posibild, dar tardiva

Forme de suprapunere (overlap syndrome):

» Modificari cutanate de Sclerodermia si alte manifestari de colagenoza.

Caseta 3. Criterii de diagnostic [1,13]
Criterile ACR/EULAR de diagnostic al Sclerodermiei Sistemice, revazute in 2013 sunt
prezentate in Algoritmul de conduita C.1.2.
Criteriile de diagnostic ale SS juvenile
Elaborate in comun de catre Societatea Europeana de Reumatologie, Colegiul
American de Reumatologie si Liga Europeana de Lupta contra Reumatismului;
Criteriu major:
1.Ingrosarea/subtierea/indurarea pielii degetelor proximal de articulatiile
metacarpofalangeene sau metatarsofalangeene
Criteriu minor:
2.Fenomenul Raynaud
3.Sclerodactilia
4.Ulcere digitale
5.Abnormalitati la capilaroscopie
6.Disfagie
7.Reflux gastroesofagean
8.Aritmii cardiace
9.Insuficientd cardiaca
10.Fibroza pulmonara
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11.Difuzia gazelor reduse

12 Hipertensiunea pulmonara

13.Criza renala

14 Hipertensiune

15.Neuropatie

16.Sindromul de tunel carpal

17.Artrita

18.Miozita

19.Contracturi

20.Serologic, prezenta autoanticorpilor (spre ex.: anti-Scl70)
Diagnostic pozitiv: 1 criteriu major si cel putin 2 criterii majore

Caseta 4. Variante clinico-evolutive: [22]
1.Acuta, rapid progresiva:
- Dezvoltarea fibrozei generalizate a pielii.
- Afectarea organelor interne in primii 2 ani de la debutul bolii.
2.Subacutd, moderat progresiva:
- Predomind semnele mflamatorii imune (edem tegumentar, artritd, miozitd); sunt
posibile formele de suprapunere (sindromul overlap)
3.Cronica, lent progresiva:
- Predomind patologia vasculara la debutul boli cu dezvoltarea treptata a
modificarilor tegumentare, progresia modificdrilor ischemice, patologia viscerala.

Caseta 5. Stadiile maladiei [22]

| — debut:

se depisteaza 1-3 zone de afectare;

Il —stadiu de generalizare: sistemica;

afectare cu caracter polisiste mic;

1l — stadiu tardiv:

se depisteazd msuficienta unui sau a mai multor organe
(cord, pulmoni, rinichi)

C.2.2. Factori favorizanti in declansarea SS:

Caseta 6. Factori favorizanti in declansarea SS:

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

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

Preparate medicamentoase: Bleomicina, amfetamine, Pentazocin, Cocaina, sarurile de Aur,
metalele grele, Ergotamina, B-adrenoblocantele etc.

Microchimerismul indelungat.

Anamneza heredocolaterald agravata pentru maladii autoimune.

C.2.3. Conduita pacientului cu SS

Caseta 7. Pagsii obligatorii in conduita pacientului cu SS

arwnE

Anamnesticul

Examenul clinic

Investigatiile de laborator, inclusiv imunologice
Capilaroscopia

Investigatii imagistice
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C.2.3.1. Anamneza

Caseta 8. Recomandari in colectarea anamnesticului:

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

Precizarea istoricului familial de maladii autoimune la rudele de generatia 1.

Debutul si evolutia bolii (acut, insidios, cronic).

Evidentierea simptomelor SSin functie de forma evolutiva (caseta 9)

Tratament anterior (imunosupresant, vasoactiv, antifibrozant, simptomatic).

C.2.3.2. Examenul fizic

Caseta 9. Regulile examenului fizic in SS: [8,14,15,22]
Determinarea starii generale Cu precizarea: pierderiii ponderale, febra, fatigabilitate

Afectarea vasculara

o Sindromul Raynaud - spasmul simetric paroxistic al arteriilor digitale, arteriolelor, declansate
de frig, stres emotional; caracterizate de schimbarea ulterioara a culorii tegumentelor —
paliditate, cianoza, hiperemie. Deseori, spasmul vascular este nsotit de tumefierea
articulatiilor interfalangiene, sindrom algic.

o Teleangiectazii — caracteristice sclerozei sistemice juvenile, sunt fine dilatatii maculare ale
tegumentelor sau membranelor mucoase ale vaselor sanguine; cu localizare specifica pe
palme, fatd; reprezintda un semn tardiv al boli.

Afectarea cutanata
Se constatd afectarea in stadii a tegumentelor — edem, induratie, atrofie. Diferite stadii ale afectarii
cutanate pot fi evidentiate la un singur pacient. Clinic, se apreciaza palpator prin cuantificarea
Scorului Rodnan Modificat (vezi Caseta 10, Anexa2)
Stadiu de debut — edem dur preponderent al miinilor si fetei; tegumentele de o culoare roz-violacee.
Stadiu de induratie (sclerozd) — apare induratia tegumentelor, diminuarea elasticitatii ei Pliul cutanat
devine dificil de pensat din cauza aderentei pielii de tesuturile subcutanate. Extinderea procesului
proximal la nivelul extremitatilor, trunchiului si fetei Scleroza centrofaciald si atrofia subcutanata
determind aspectul de ,jcoana bizantina”.
Stadiu de atrofie — survine atrofia pielii, tegumentele fiind lucioase, dereglari de pigmentatie (initial
se constatd hiperpigmentatie, ulterior — hipopigmentatie). Ca urmare a atrofiei foliculilor pielosi,
glandelor sebacee si sudoripare, pielea devine aspra, uscatd, diminuarea pilozitatii.
Modlf cari specifice in SS:
Afectarea tegumentelor fetei: stergerea plurior de pe frunte, nasul ascufit, buzele strinse
(microstomia), pluri radiale in jurul buzelor;

v' Anomalii de pigmentatie traduse prin aparitia zonelor de hiper- si hipopigmentare (in focar sau
punctiforme cu crearea aspectului ,,piper cu sare”);

v’ La nivelul minilor modificarile descrise reduc semnificativ. mobilitatea articulatilor mici,

realizind aspectul ,miinii in gheard”, find numite sclerodactilia

Ulcere digitale — apar pe falangele distale ale degetelor.

Ulcere cutanate — localizate pe suprafate supuse contactului mecanic (localizate la nivelul
articulatiei genunchilor, coatelor, talocrurale, calcaneene)

v’ Calcifieri subcutanate, periarticulare, ligamentare, a proeminentelor osoase, diverse schimbari
trofice ale unghilor, parulu, hipercheratozi. Sunt posibile detasdri ale calcinatelor, cu
elimindri alb-branzoase.

v' Gangrena uscatd — necroza picli si a tesuturilor subcutanate; initierea proceselor la nivelul
falangelor distale ale mamilor; extindere spre falangele medii cu demarcatie ulterioard si
posibild autoamputare.

Afectarea osteo-articulari
v' sindromul articular: poliartralgii si uneori artrite cu localizarea in articulatiile mici si medii cu
predominarea schimbarilor fibroase periarticulare si formarea contracturilor. Distructia articulara

AN
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este minima sau absenta;

v’ afectdrile tenosinoviale: prezenta sindromului de tunel carpian si a crepitatiei palpabile la miscare
in regiunea tendoanelor extensorii si flexorii ale degetelor, in portiunea distald a antebrafului, a
genunchilor si a tendonului Achille;

v’ afectarea osoasa: dezvoltarea osteolizei mai frecvent a degetelor. Osteoliza cauzeazi resorbtia
osului distal si, de obicei, mult mai rar a falangei mijlocii;

e Afectarea musculara

v' Miopatie fibrozantd non-inflamatorie non-progresanti — se manifestd prin slibiciune moderata in
grupurile de muschi proximali; cresterea neinsemnatd a CK.

v" Miopatia inflamatorie — se manifesta prin mialgii, slibiciune musculard proximali, cresterea
marcantd a CK, modificiri inflamatorii la EMG si in biopsii.

v' Atrofia musculard in forma difizi a SS determinatd de limitarea miscarilor articulatorii si aparitia
contracturilor.

e Afectarea TGl

Hipotonia esofagului

Stricturi la nivelul esofagului — localizarea in treimea inferioara.

Erozuni si ulcere ale esofagului, determinate de refluxul gastroesofagian.

Hipotonia stomacului

Hemoragii gastrice — complicatie rard, ce poate surven i in caz de aparitic a multiplelor
teleangiectazii localizate la nivelul mucoasei gastrice.

Sindrom de malabsorbtie

Hipotonia mtestinului gros, caracterizate clinic prin constipatie.

e Afectarea pulmonara

dispnee de diferita intensitate, de obicei progresiva;

tuse seaca (este deosebit de persistentd la pacientii cu fibrozd pulmonard avansatd);

uneori, dureri toracice legate de afectarea pleurei;

auscultativ: raluri sece la inspir, preponderent in regunile bazale.

Complicatii pulmonare — alveolitd fibrozanta; pneumoscleroza bazal-difuza; hipertensiune
arteriald pulmonara.
e Afectarea cardiaca
v" Deseori asimptomaticd si se constatd doar instrumental:
- cardiomeglie;
- diverse dereglari de ritm si de conducere;

v’ afectarea endocardului contribuie la formarea vicillor sclerodermice cu evolutie benignd. Se
afecteaza mai frecvent valva mitrald, tricuspida si mai rar cea aortica cu predomiarea
msuficientei valvulare;

v’ pericardita clinic manifestd apare rar, este o exprimare a poliserozitei;

e Afectarea renala

v" Modificari neinsemnate ale sedimentului urinar, afectarea functiei canalelor proximale.

v’ nefropatia acutd (crizd renald sclerodermicd) cu debutul rapid a hipertensiunii arteriale maligne,
deteriorare a functiei renale, modificarea sedimentului urinar;

e Afectarea SNC

v Polineuropatie

v" Neuropatie senzitivd trigeminala — afectarea uni- sau bilaterald cu senzatii de amorteals,
parestezie, durere.

AN N NANAN
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Caseta 10. Scorul cutanat modificat Rodnan (mRSS) [5]

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

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

- Scorul maximal este 51 puncte

- Se mai considera - marker surogat al afectarii viscerale.

Interpretare:

- Un scor mRSS >20 la momentul diagnosticarii bolii se asociazd cu afectarea cardiaca si este
un factor predictiv pentru criza sclerodermicd renald §i mortalitatea in urmatorii 4 ani

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

- Schema mRSS este reprezentat in Anexa 2.

C.2.3.3. Investigatiile paraclinice

Caseta 11. Investigatii paraclinice [3,7,11]
Teste non-specifice:

e Hemoleucograma, reactantii de faza acuta.
Notd: Testele se efectueaza obligatoriu la nivel de AMP si specializata.

Teste specifice pentru SS:

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

Teste siproceduri pentru determinarea implicirii in proces a organelor interne sipentru

efectuarea diagnosticului diferential:

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

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

factorul reumatoid.

Sumarul urinei.

Clearance-ul creatininei endogene

Examinarea radiologica articulara, a cutiei toracice.

Electrocardiografia.

Electromiografia

Ecocardiografia (cu estimarea presiunii in artera pulmonara)

Capilaroscopia

Spirografia.

Ultrasonografia organelor interne.

Avrteriografia

Determinarea factorilor de transfer al gazelor

Ultrasonografia articulard sau tomografia computerizata (la necesitate) sau rezonanta magnetica

nucleara (la necesitate).

e Biopsia pielii
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Tabel 1 Profilul anticorpilor in SS

. " Prevalenta . o
Anticorpii %) Asocierea clinica
Anticentromer 90-30 Sclerode[mla limitata, CREST sindromul, hipertensiunea
pulmonara
Antitopoizomeraza (anti-Scl-70) 15-20 Sclerodermia difuza, afectarea pulmonarad interstitiala
Anti-PM-Scl 2-3 Polimiozita/formele de suprapunere (overlap sindrom)
Anti-To/Th 2-5 Sclerodermia limitata
Anti-ARN polimeraza 20 Sclerodermia difuza
Antifibrillarin 4 Sclerqdemna ] difuizd, miozita, hipertensiunea  pulmonara,
maladic renala
Anti-Ku, Anti-Sm, Anti-U1IRNP Rar Formele de suprapunere ale SS
Anticorpii anticardiolipinici 20-25 Formele  difuze/limitate;  rareori  posibil —  sindrom

antifosfolipidic secundar
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Tabelul 2. Investigatiile de laborator si paraclinice in Sclerodermia sistemica la copil

nefrolog, ORL, oftalmolog.

Investigatiile de laborator si paraclinice Semnele sugestive pentru Vasculitele primare sistemice Nivel AMP Nivel Nivel de
consultativ stationar
I I 11 v V
Hemoleucograma Eozinofilie,VSH finalt crescut O O O
Sumarul urinei Epiteliu, proteinurie, eritrociturie, cilindrurie
Proteina totald si fractiile Disproteinemie; hipoalbuminemie cu hiperglobulinemie
R O
Fibrinogenul Hiperfibrinogenemie mai mare de 4 g/l
R (@)
Proteina C-reactiva Valori crescute @] @)
ALAT,ASAT, bilirubina si fractile ei] Valori crescute R O
creatinina serica, fosfataza alcalina, ureea
CK, LDH, ionograma (Ca, Mg, P, Cu).
Capilaroscopia Agregarea celulelor sanguine, staza, incetnirea circulatiei sanguine, micsorarea R R
umarului de capilare, prezenta cAmpurilor avasculare
EGDS Hipotonia esofagulul, reflux esofagita, strictura esofagului R @)
Radiografia cardiopulmonara Fibroza interstitiala R ©)
CT pulmonar R O]
Scintigrafia pulmonara R @)
Electrocardiograma Aritmii, semne de hipertensiune pulmonara, fibroza focald de miocard R @) O
Spirografia Aprecierea afectarii pulmonare R O
Ecocardiografia bidimensionala Hipertensiune pulmonard, fibroza focald de miocard R O
completatd cu examenul Doppler
Ultrasonografia organelor interne | Stabilirea afectarii organelor interne R ')
si arinichilor
v Imunoglobulinele serice (IgG, IgA si Permite efectuarea diagnosticului diferential
IgM), complexele imune circulante,
factorul reumatoid.
Consultatia specialistilor — | Permite efectuarea diagnosticului diferential R 0
neurolog, stomatolog, gastroenterolog,
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Analize serologice

Profilul anticorpilor (ANA, Anticentromer Antitopoizomeraza (anti-Scl-70),
Anti-PM-Scl,Anti-To/Th, Anti-ARN polimeraza, Antifibrillarin, Anti-Ku, Anti-
Sm, Anti-U1RNP, Anticorpii anticardiolipinici

Creatinina serica, nivelul
plasmatice

reninei

Valori crescute. Aprecierea prezentei crizei renale sclerodermice

Proteinuria n 24 ore

Gradul | — proteinurie pana la 1,5 g24 h
Gradul Il — proteinurie 1,5-3,09/24 h
Gradul 11l — proteinurie »3,5 g/24 h

Clearence-ul creatininei endogene

Rata filtrarii glomerulare scazuta

Proba Neciporenco

Hematurie, cilindrurie

Proba Zimnitchi

Functia de concentrare si dilutie a rinichilor scazuta

Biopsie cutanatd

Prezenta focarelor avasculare, calcinate, sclerozi

Nota: O — obligatoriu; R — recomandabil
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C.2.3. 4. Diagnosticul diferential

Caseta 12. Diagnosticul diferential al SS [9,16,22]

v
idiopatica).

Alte maladii difuze ale tesutului conjunctiv (artrita reumatoidd, lupusul eritematos sistemic, polimiozita

Fasciita eozinofild si alte boli sclerodermice (sclerodermia locald, scleroderma Buschke, fibroza

multifocala, sclerodermia indusa, pseudoscleroderma).

Sindromul paraneoplasic.
Bolile cu care se asociaza sindromul Raynaud

AN

Tabel 3

Diagnosticul diferential al formelor clinice de SS

Forma difuzd (ScS-d)

Forma limitatd (ScS-I)

Afectare cutanatd proximald si a trunchiului;
Poate afecta fata si gatul.

Afectare cutanata limitatd distal (maini, antebrate, fata,
gat), fard afectarea fetei;

Aparitia recentd a sindromului Raynaud (~1 an), de
obicei survine concomitent cu afectarea cutanatd

Sindromul Raynaud poate fi prezent ani inainte de
debutul boli si se mentine indelungat.

Frictiuni la nivelul tendoanelor sunt posibile De obicei nu se constata frictuni la nivelul
tendoanelor.

Modificarea capilarelor la nivelul patului unghial, | Dilatati capilare la nivelul patului  unghial, fara

cu distructie capilara distructii

Pozitivitatea ~ Ac  anti-topoizomeraza
absenta Ac anti-centromerici (ACA)

(~30%);

Incidenta mare a ACA (70-80%)

Criza sclerodermicd renald posibild in caz de ARN
polimeraza pozitiva.

Afectare renald si cardiaca rara.

Afectare  precoce prin  fibroza  pulmonara,
msuficienta renala, afectare miocardiaca, afectare
gastrointestinala difuza

Hipertensiune calcinoza,

teleangiectazii

pulmonara (tardiv),

Rata mortalitatii mai alta.

Tabel 4

Diagnosticul diferential al SS cu alte entitati clinice [22]

Denumirea maladiei Particularitaji Deosebiri clinice Metode d_e diagnostic
comune suplimentar
Fasciita eozinofilica | Induratia Afectarea pielii de tip ,coaja | Eozinofilie
difuza tegumente lor de portocala”
Aparitia Faciesul si degetele nu sunt
contracturilor afectate Eozinofilie
flexorii Afectarea organelor interne
nu este specifica
Scleredemul Bushke | Aparitia ~ induratiei| Absenta fenomenului | Analiza ~ imunoserologica  a
pronuntate a fetei, | Raynaud, activitati | sangelui, computer tomografia,
gatului, centura | imunologice si  afectarii | radiografia, FEGDS
scapulara organelor interne.
Sclerodermia Afectarea pielii Absenta fenomenului | Analiza ~ imunoserologica  a
limitata Raynaud, activitatii | sngelui, computer tomografia
imunologice si  afectarii| cutiei  toracice,  spirografia,
organelor interne FEGDS s.a.
Fibroza multifocald | Fibroza Absenta fenomenului | Analiza  imunoserologicd  a
retroperitoneala, Raynaud, sindromul cutanat | sangelui
intraperitoneala  si| Specific, activitatea
mediastinald,  zone | imunologica
de fibroza
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pulmonara, oculara,
glanda tiroida.
Forme rare -
contractura
Dupuytren, cheloid
Sclerodermia Fibroza  tesuturilor | Absenta sindromul cutanat| Analiza  imunoserologicd  a
paraneoblastica periarticulare, specific, fenomenului | sangelui, computer tomografia,
contracturi Raynaud si afectarii | radiografia, FEGDS
organelor interne
Pseudosclero- Induratia pielii Semne  caracteristice  ale | Analiza  imunoserologicda  a
dermia dereglarilor metabolice | sangelui, biopsie cutanata
congenitale  sau  inndscute:
porfirie, fenilcetonurie,
amiloidoza,
pseudosclerodermia
diabetica, scleromixedemul
s.a.

Sursa: Bapanosa A.A., Knnandeckue pexoMenmammu mist neauatpos ( Cucrembas ckiepomepmus), M ocksa, 2011

C.2.3.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 13. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu SS:

Adresare primara cu semne clinice de SS.

Adresare repetata cu semne clinice de agravare a bolii.

Aparitia semnelor de complicatii ale SS pe parcursul supravegherii de catre medicul de familie
Boli concomitente avansate.

Puseu inflamator mtens si trenant, pentru investigatii si reconsiderare terapeutica.

C.2.3.6 Tratamentul

Caseta 14. Principiile tratamentului SS: [1,2,4,19,22]

e Regim (crutitor cu evitarea eforturilor fizice excesive in prezenfa semnelor de insuficientd poliorganicd).
e Dieta cu restrictii in lichide si hiposodata (in prezenta semnelor de IC), cu aport sporit de microelemente
(in prezenta semnelor de osteoporozi si tratament cronic cu glucocorticosteroizi). Recomendarile dietetice
in SS sunt prezentate detaliat in Anexa 3.
Tratamentul medicamentos:

e Tratament patogenetic:
Blocante canalelor de calciu
Antagonistii receptorilor ol-adrenergici
Analogi ai prostaciclinei
Inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
Inhibitorii fosfodiesterazei
Antagonistii receptorilor endotelinei
Tratament antifibrozant
Tratament imunosupresant:
v D-penicilamina
v" Glucorticosteroizi
v Metotrexat
v Ciclosporina
v' Ciclofosfamida
e Tratament simptomatic
e Tratament de reabilitare.

ASANENENENEN

24



Caseta 15. Tratamentul patogenetic al SS — medicatia vasoactivi [1,2,4,19,22]
Blocante canalelor de calciu
Antagonistii receptorilor ol-adrenergici
Analogi ai prostaciclinei
Inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
Inhibitorii fosfodiesterazei
Antagonistii receptorilor endotelinei
Blocantele canalelor de calciu, actiune lenta:
- Conform recomendarilor EULAR, reprezinta linia I de tratament.
Manifestd actiune vasodilatatoare periferica, astfel ameliorand microcirculatia. Nifedipinum se indica in doza
de 10-30 mgkg in 2-3 prize, durata tratamentului — nu mai putin 6-12 luni. Amlodipinum se indica in doze de
5-10 mg/kg in 1-2 prize, durata tratamentului — nu mai putin de 12 luni.
Indicatii:
- Vasospasm periferic accentuat in sclerodermia sistemica
- Sindrom Raynaud
Reactii adverse posibile: hipotensiune, vasodilatare, edem periferic, cefalee s.a.
Antagonistii receptorilor al-adrenergici
Prazosinum in doze de 1-3mg/zi manifestd efect moderat in fenomenul Raynaud.
Pentoxifilinum
Se indica in perfuzie intravenoasa in doza de 20mg pe an de viata in 24H in 2 prize, timp de 12-14 zile, apoi
se indica in aceeasi doza cu administrare perorald. Durata administrarii preparatului — cel putin 6-12 luni.
Indicati:
- Sclerodermie sistemica cu activitatea nalta si afectarea rapid-progresantd a organelor interne
- Sindrom Raynaud.
Dipiridamolum
Se indica in doze de Smg/kg pe zi in 2-3 prize. Durata tratamentului — cel putin 12 luni
Indicatii:
- Sclerodermia sistemica
- Sclerodermia limitatd forma extinsa.
- Sclerodermia lineara
- Sindroamele overlap
Analogi ai prostaglandinelor
Preparatul (alprostadilum) se administreaza in 2 prize; doza zlica este 6 ngkgh. Preparatul se
administreazd doar prin infuzomat; cu viteza de 50-75 mlh, nu mai putin de 2 ore. Durata tratamentului
dureaza 14 zle, apoi doza se micsoreazd pand la 3 nglkg/h timp de 3 zile, dupa care se anuleaza.
Indicatii:
- Vasospastic periferic accentuat in SS
- Sindrom Raynaud

ASANENENENEN

Caseta 16. Tratamentul imunosupresant al SS

D-penicilamina
Glucorticosteroizi
Metotrexat
Ciclosporina
Ciclofosfamida
D-penicilaminum:
Tratamentul se incepe cu doze mici (50 mg/z) si se creste pind la 5-8 mg/kg/zi; administrare indelungatd (pe
parcursul 2-6 ani) — pina la diminuarea or disparitia fibrozei.
Indicatii:
= Sclerodermia sistemica
»  Sclerodermia limitata forma extinsa si profunda
= Sclerodermia lineara

ANANENENEN
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= Sindroame overlap
Glucocorticosteroizi
Doza maximala in 24H de Prednisolonum este 0,5-1 mg/kg timp de 1-2 luni, apoi — diminuarea treptata pina
la doza de intretinere (0,2-0,3 mg/kg/zi); durata tratamentului — cativa ani.
Indicatii:
= Semne clinice si paraclinice de activitate inflamatorie si imunologica;
= Sindroamele de suprapunere.
Methotrexatum
e 10-15 mg/m?/dozi; o datd sdptiménal; per os sau subcutanat, in asociere cu acid folic 1mg/zi in zlele fira
metotrexat.
Ciclofosfamidum

Doza de 15mg/kg in perfuzie endovenoasa, 1 datd pe lund timp de 6-12 luni, apoi 15 mg/kg 1 datd in 2-3 luni
timp de 6-12 luni cu anularea completd a preparatului si prescrierea imunodepresantelor (D-penicilinamin,
hidroxiclorochina, metotrexat s.a.)

Indicatii: activitatea altd a sclerodermiei forma sistemica si afectarea rapid-progresiva a organelor interne

Micofenolat mofetil:

» unele studile evidentiazd efectul benefic in tratamentul atingerii pulmonare din sclerodermia
sistemicd, tratamentul fiind bine tolerat si sigur.

= existd studii comparative intre micofenolatul mofetil si prednisolone in dozi micd (sub 10 mgz),
medicatiile fiind administrate la pacientii cu atingere pulmonard in cadrul sclerodermiei sistemice.
Rezultatele indicad efectul benefic al asocierii micofenolatul mofetl - doze mici de corticosteroizi,
daca tratamentul este introdus la debutul modificarilor, asocierea dovedindu-se nu numai benefica ci
si sigurd si bine toleratd;

Caseta 17. Tratamentul antifibrozant al SS

Actiunea principald — inhibarea biosintezei colagenului si/sau glicozaminoglicanilor:
= colchicinum - inhiba acumularea de collagen prin blocarea transformarii procolagenului in colagen,
mtervenind in transportul acestuia la nivelul microtubulilor intracelulari si stimuleazd producerea de
colagenaz;
= D-penicilaminum - interferd cu formarea si legarea colagenului, avand si actiune imunosupresiva; nu
s-a dovedit a fi eficientd in cazul sclerodermiei sistemice cu atingeri pulmonare;

Caseta 18. Tratamentul simptomatic al SS [19]

Manifestarea clinica Metoda de tratament

Fenomenul Raynaud Blocantele canalelor de calciu
Blocantelereceptorilor angiotensinei tip Il (Losartan)
Analogi ai prostaciclinei (iloprost iv)

Inhibitorii de fosfodiesteraza

Tratament chirurgical - simpatectomie

Ulcere digitale Similar Fenomenului Raynaud
Antagonistii receptorilor de endotelind (Bosentan)

Fibroza tegumentara Imunosupresante (D-penicilamina, metotrexat,
ciclosporina, tacrolimus, relaxin, IVIG)

Artrita AINS

Glucocorticosteroizi i doze mici
DMARDS (metotrexat)

Miozita Imunosupresante (GCS, MTX si azatioprina)

Afectarea gastrointestinala Inhibitorii pompei de protoni
Agenti prokinetici
Blocantele canalelor de calciu

Criza renald sclerodermica Inhibitorii ACE
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Antihipertensive
Dializa
Transplant renal

Hipertensiunea pulmonara Blocantele canalelor de calciu
Analogi ai prostaciclinei

Blocante ale receptorului endotelinei
Inhibitorii de fosfodiesteraza
Tratament combinat

Imatinib

Transplant pulmonar

Afectarea pulmonara interstitiald Imunosupresante (GCS, ciclofosfamida)
Imatinib
Transplant pulmonar

Maladie multisistemica, stadiu avansat Imunosupresante (ATG, ALG si MMF)
Transplant autolog de celule stem

ACE: enzima de conversie a angiotensinei; ALG: globulina antilimfocitard; ATG: globulina antitimocitara;
DMARD: preparate antireumatice modificatoare ale bolii; IVIG: imunoglobulina intravenoasa, MMF:

micofenolat mofetil.

Caseta 19. Tratamentul nonfarmacologic al AJl
La recomandari speciale:

Tratamentul chirurgical

Alternative de tratament chirurgical:
= Simpatectomie in caz de simdrom Raynaud pronuntat
* Transplant renal, in caz de crizd renald sclerodermica;
® Transplant pulmonar, in caz de afectare severa sclerodermica a pulmonilor;
=  Transplant autolog de celule stem, in stadiu avansat al sclerozei sistemice.

Tratamentul de reabilitare

e Reabilitarea reprezintd cheia succesului in cazul artritei persistente: se va utiliza terapia intensiva cu
remedii fizice terapia ocupationala.
e Terapia fizicd si ocupationald trebue initiatd precoce prin proceduri fizice in toate formele de boala,

impeund cu cea meicameoasa si/sau alte modalitati terapeutice.

e Elaborarea programului de gimnasticd curativa la domiciliu, protectia articulara habituald, coordonarea
tratamentului ocupational cu programul scolar.

e Reabilitarea psihologica pentru pacienfi si pentru parinti, pedagogi; acordarea asistentei educationale

parintilor, suport psihosocial. Se recomanda tehnici cognitiv comportamentale care reduc intensitatea
durerii, redau incredere in sine, sporesc speranta vindecarii.
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Tabel 5

Managementul SS in baza recomandirilor medicinei bazate pe dovez

. Grad de
o C . Nivel de
Sursa, anul publicarii Recomandari: . . | recomand
evidenta
’ are
EULAR recommendations for | 1.Nifedipina reduce frecventa si severitatea fenomenului Raynaud A
the treatment of systemic | Antagonisti de calciu de tip dihidropiridind , de obicei nifedipina forma orald se considera a fi de prima
sclerosis: a report from the | linie in tratamentul fenomenului Raynaud.
EULAR 2.Administrarea metotrexatului imbunatateste scorul cutanat. Metotrexatul poate fi administrat in A
Scleroderma Trials and Research | tratamentul manifestarilor cutanate timpurii din cadrul SS
group (EUSTAR); Koyva!- 3.Ciclofosfamida se va administra in SS cu afectare pulmonara A
Bielecka O. et al, 2009, revizuit
2016 4.Se va utiliza IECA in criza renald sclerodermica A
5.Pacientii la tratament cu GCS au risc nalt de dezvoltare a crizei renale sclerodermice, acestora li se C
va monitoriza TA si functia renald
6.In afectarea gastromtestinald din cadrul SS experti recomanda IPP pentru prevenirea refluxului B
gastroesofagian, ulcerelor esofagiene sia stricturilor
7.Prokineticele pot fi utilizate in SS (dereglari de motilitate-  disfagie, satictate timpurie, pseudo- C
obstructii)
BSR and BHPR guideline for the | Recomandadri pentru fenomenul Raynaud din cadrul SS: la A
treatment of systemic sclerosis — | -Tratamentul de prima linie sunt blocantii canalelor de calciu si a receptorilor angiotensinei b c
full document; Christopher P.
Denton, Michael Hughes, et al, | Recomandari pentru ulcerele digitale din cadrul SS: 1] C
2016 -Vasodilatatoare orale si analgetice vor fi medicamentele prescrise pentru tratamentul ulcerelor digitale
Recomandari pentru fibroza pulmonarda din cadrul SS:
-Toate cazurile de SS necesitd a fi evaluate referitor la prezenta fibrozei pulmonare I A
-Ciclofosfamida este imunospresantul recomandat in unele cazuri I A/B
-Micofenolat mofetil poate fi utilizat ca tratament alternativ sau in combinatie cu Ciclofosfamida 1 B
Recomandari pentru manifestdrile gastrointestinale din SS: Il C
-Inhibitorii pompei de protoni si antagonistii receptorilor histaminici H2 sunt recomandati pentru
tratamentul refluxului gastroesofagian si a disfagiei
Recomandari pentru criza renald sclerodermica: Il C
-Se va utiliza n criza renald sclerodermica IECA ca terapie de primd linie
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C.2.3.7. Supravegherea pacientilor cu SS

Caseta 20. Supravegherea pacientilor cu SS [6]

» Pe parcursul spitalizirii zinic se va monitoriza temperatura corpului, frecventa respiratorie,
pulsul, tensiunea arteriald, statusul articular, aprecierea mRSS.
= Periodic la intervale de 3-6 luni:
Aprecierea afectarii cutanate, scorul mRSS;
Aprecierea afectarii articulare si capacitatea functionald articulara;
Indicii antropometrici;
Hemograma;
Reactantii de faza acutd
Indici biochimici de afectare renald, hepatica
Sumarul urinei
ECG
Capilaroscopia
Periodic, o datd in an:
v’ Spirografia
v Reovazografia
v' Investigatii imagistice —EcoCG, USG organe interne, Investigatii radiologice, FEGDS
v" La necesitate - CT
Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu SS de citre medicul de familie:

v In primul an de supraveghere — o dati la 3 luni.

v' Inurmitorii ani (in caz de evolutie stabili) — o dati la 6 luni.

v' Evidenta la medicul de familie — copii cu boald aflatd in remisiune si care nu necesita
continuarea tratamentul patogenetic, pacientii cu forme usoare.

v Cooperarea cu alii specialisti — reumatolog pediatru, pneumolog, gastrolog, hematolog,
nefrolog, dermatolog, traumatolog, oftalmolog, fizioterapeut.

ASANENE NN N NENEN

Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu SS de cdtre reumatolog pediatru:

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

Nota: In caz de aparitie a semnelor de agravare a bolii, a reactilor adverse la tratament sau a
complicatiilor, reumatologul pediatru si/sau medicul de familie va indrepta pacientul in sectia
specializatd — reumatologie pediatrica.

C.2.4. Complicatiile SS

Caseta 21. Complicatiile SS:

= Ulcere, necroze, gangrene digitale

» Hipertensiune pulmonara

= Hipertensiune arteriala

» Boald de reflux gastroesofagian, reflux-esofagita
»  Sindrom de malabsorbtie

* Complicatii ale tratamentului
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D. 1. Institutiile
de asistentd
medicald primara

Personal:
e medic de familie certificat;
e gasistenta medicala.

Aparataj, utilaj:

e tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

taliometru;

panglica-centimetru;

e cintar;

e laborator clinic standard pentru determinare de: creatinind serica, hemoglobina,
ALT, AST, bilirubina totald si fractiile ei, fosfatazd alcalina, VSH, proteina-c
reactiva si realizarea de sumar al urinei.

Medicamente:
Glucocorticosteroizi. (caseta 16)
Metotrexat. (caseta 16)
Blocantele canalelor de calciu (caseta 15)
Dipiridamol (caseta 15)

D.2. Institutiile/
sectiile de
asistentd
medicala
specializati de
ambulator

Personal (de verificat):
e medic reumatolog pediatru certificat;
e asistente medicale.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

taliometru;

panglica-centimetru

cintar;

ecocardiograf;

cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;

e laborator clinic standard pentru determinare de: creatinind serica, hemoglobina,
ALT, AST, bilirubina totald si fractile ei, fosfataza alcalind, VSH, proteind ¢
reactiva si realizarea de sumar al urinei.

e cabinet de recuperare medicala;

e cabinet pentru psihoterapie.

Medicamente:
Glucocorticosteroizi. (caseta 16)
Metotrexat. (caseta 16)
Blocantele canalelor de calciu (caseta 15)
Dipiridamol (caseta 15)

30




D.3. Institutiile
de asistentd
medicald
spitaliceasca:
sectia
Reumatologie
pentru copii a
IMSP IMSC

Personal:

pediatru-reumatolog certificat;

medic-functionalist certificat;

asistente medicale:

acces la consultatiile calificate: neurolog, nefrolog, endocrinolog, oftalmolog,
hematolog, pulmonolog, ortoped, chinetoterapeut, fizioterapeut, psiholog.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

taliometru;

panglica-centimetru;

cintar;

cabinet pentru manipulatii intraarticulare;
ecocardiograf;

cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;

spirometru;

tomograf computerizat;

rezonanfa magneticd nucleara;

laborator radioizotopic;

densitometru prin raze X;

ultrasonograf articular;

laborator clinic standard pentru determinare de: creatinind sericd, hemoglobina,
ALT, AST, bilirubina totald si fractile ei, fosfatazd alcalind, VSH, proteind ¢
reactiva si realizarea de sumar al urinei;
laborator imunologic;

laborator virusologic;

laborator bacteriologic;

sectie de reanimare si terapie intensiva;
sectie pentru plazmafereza;

sectie de reabilitare;

sectie ortopedie.

Medicamente:

Glucocorticosteroizi. (caseta 16)

Metotrexat. (caseta 16)

Ciclofosfamida (caseta 16)

D-penicilamina (caseta 16)

Micofenolat mofetil (caseta 16)

Blocantele canalelor de calciu (caseta 15)

Dipiridamol (caseta 15)

Pentoxifilina (caseta 15)

Analogi ai prostaglandinelor (caseta 15)

Preparate pentru tratamentul comorbiditatilor si complicatiilor tratamentului de fond
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E. INDICATORII DEMONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr.

Scopul

Indicatorul

Metoda de calculare a indicatorului

Numarator

Numitor

Sporirea
numarului de
pacienti, cdrora li
S-a stabilit n
primele 3 luni de
la debutul bolii
diagnosticul de
SS.

Proportia pacientilor
cu diagnosticul de SS
in virsta de pind la 16
ani, carora li s-a
stabilit diagnosticul in
primele 3 luni de la
debutul bolii

Numirul de pacienti cu
diagnosticul de SS, in virsta
de pina la 16 ani, cdrora li s-a
stabilit diagnosticul in
primele 3 luni de la debutul
bolii, pe parcursul ultimului
an X 100

Numarul total de
pacienti cu diagnosticul
de SS, in virstda de pina
la 16 ani care se afld la
supravegherea

medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

Sporirea calitatii
in examinarile
clinice si
paraclinice ale
pacientilor cu SS,

Proportia pacientilor
cu diagnosticul de SS,
in virstd de pind la 16
ani, carora li s-a
efectuat examenele
clinice si paraclinice
obligatoriu, conform
recomandarilor din
protocolul clinic
national Sclerodermia
sistemica la copil.

Numirul de pacienti cu
diagnosticul de SS, in virsta
de pind la 16 ani, carora li s-a
efectuat examenele clinice si
paraclinice obligatoriu,
conform recomandarilor din
protocolul clinic national
Sclerodermia sistemica la
copil, pe parcursul ultimului
an X 100

Numarul total de
pacienti cu diagnosticul
de SS, in virstda de pind
la 16 ani, care se afld la
supravegherea

medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

Sporirea calitatii
tratamentului la
pacientii cu SS.

Proportia pacientilor
cu diagnosticul de SS,
in virstd de pind la 16
ani, carora li s-a
indicat tratament
conform
recomandarilor din
protocolul clinic
national Sclerodermia
sistemica la copil.

Numirul de pacienti cu
diagnosticul de SS, in virsta
de pind la 16 ani, carora li s-a
indicat tratament conform
recomandarilor din protocolul
clinic national Sclerodermia
sistemica la copil, pe
parcursul ultimului an X 100

Numarul total de
pacienti cu diagnosticul
de S, in virstd de pina la
16 ani, care se afla la
supravegherea

medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

Sporirea
numarului de
pacienti cu SS,
supravegheati
conform
recomandarilor
din protocolul
clinic national
Sclerodermia
sistemica la copil.

Proportia pacientilor
cu diagnosticul de SS,
in virstd de pina la 16
ani, care au fost
supravegheat conform
recomandarilor din
protocolul clinic
national Sclerodermia
sistemica la copil.

Numarul pacientilor cu
diagnosticul de SS, in virsta
de pind la 16 ani, care au fost
supravegheat conform
recomandarilor din protocolul
clinic national Sclerodermia
sistemica la copil, pe
parcursul ultimului an X 100

Numirul total de
pacienti cu diagnosticul
de SS, in virsta de pina
la 16 ani, care sunt
supravegheati de catre
medicul de familie, pe
parcursul ultimului an

Sporirea
numarului de
pacienti cu SS,
carora li se vor
monitoriza
posibilele efectele
adverse la
tratamentul
continuu cu
preparate de

Proportia pacientilor
cu diagnosticul de SS,
in virsta de pind la 16
ani, carora li s-au
monitorizat posibilele
efectele adverse la
tratamentul continuu
Cu preparate de
remisiune, conform
recomandarilor din

Numarul de pacienti cu
diagnosticul de SS, in virsta
de pina la 16 ani, carora li s-
au monitorizat posibilele
efectele adverse la
tratamentul continuu cu
preparate de remisiune,
conform recomandarilor din
protocolului clinic national
Sclerodermia sistemica la

Numarul total de
pacienti cu diagnosticul
de SS, in virsta de pina
la 16 ani, care se afld la
supravegherea

medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

32




Nr.

Metoda de calculare a indicatorului

Scopul Indicatorul Numaritor NUTitor
remisiune protocolul clinic copil, pe parcursul ultimului
national Sclerodermia | an X 100
sistemica la copil.
Sporirea Proportia pacientilor Numirul de pacienti cu Numarul total de

numarului de
pacienti cu SS cu
inducerea

cu diagnosticul de SS,
in virstd de pina la 16
ani, cu remisiunea

diagnosticul de SS, in virsta
de pina la 16 ani, cu
remisiunea completd indusa,

pacienti cu diagnosticul
de SS, in virsta de pina
la 16 ani, care se afla la

remisiunii completda indusa, conform recomandarilor din | supravegherea

complete conform protocolul clinic national medicului de familie, pe
recomandarilor din Sclerodermia sistemica la parcursul ultimului an
protocolul clinic copil, pe parcursul ultimului
national Sclerodermia | an X 100
sistemica la copil.

Sporirea Proportia pacientilor Numarul de pacienti cu Numarul total de

numarului de
pacienti cu SS, cu
minimalizarea
implicarii
viscerale si
mentinerea
activitdtii zinice

cu diagnosticul de SS,
in virsta de pina la 16
ani, la care se previne
implicarea organelor
interne si se mentine
activitatea zilnica.

diagnosticul de SS, in virsta
de pind la 16 ani, la care se
previne implicarea organelor
interne si se mentine
activitatea zinica, pe
parcursul ultimului an X 100

pacienti cu diagnosticul
de SS, in virsta de pina

la 16 ani, care se afla la
supravegherea

medicului de familie, pe
parcursul ultimului an
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Anexa 1. Chestionar de evaluare a statusului functional

Activitate

v W

Cu ajutor din

partea altei
persoane

1. Poti sa te dezbraci, inclusiv sa-ti dezlegi sireturile
si sd-ti inchei nasturii?

o| Fara dificultate

~| Cu dificultate

N

w| Nu pot efectua

2. Poti sa te scoli din pat sau de pe scaun fara a te

sprijini in miini?

o

[EN

N

w

3. Poti sd duci un pahar sau o cand pind la gura?

4. Poti merge in aer liber, pe teren plat?

5. Poti sa te speli si sa te usuci pe tot corpul?

6. Poti sa te apleci dupa un obiect de pe podea?

7. Poti deschide si inchide un robinet?

8. Poti ntra si iesi din masind, autobuz, tren sau

avion?

o] O O] o] o o

[N = = (RSN RN [y SN

N N N N NN

W Wl W Wl W w

9. Poti parcurge pe jos distante lungi (3,38 km)?

10. Poti face sport dupa dorinta?

11. Poti dormi bine?

12. Poti depasi starile de anxietate, iritabilitate?

13. Poti depasi starile de depresie sau de tristete?

o] O o o o

[ N S =

N N N N DN

Wl W Wl Wl w

Instructiuni pentru determinarea scorului

Aprecierea scorului total este in corespundere cu urmitoarele instructiuni: pentru intrebarile
1-10 se sumeazi totalul punctelor obtinute, iar suma obtinutd se transformd dupd anumiti
11-13: punctele obtinute nu se transformda in

coeficienti (tabelull.);
coeficientii respectivi, aceste puncte
transformarii rezultatelor intrebarilor 1-10.

pentru intrebarile
se sumeazd direct la totalul obtinut, in rezultatul

Tabelul 1. Coeficientul de transformare a rezultatelor obtinute la intrebarile 1-10 din
chestionarul de evaluare a statusului functional

1=0,33 7=2,33 13=4,33 19=6,33 25=8,33
2=0,67 8=2,67 14=4,67 20=6,67 26=8,67
3=1,0 9=3,0 15=5,0 21=7,0 27=9,0
4=1,33 10=38,33 16=5,33 22=17,33 28=9,33
5=1,67 11=3,67 17=5,67 23=7,67 29=9,67
6=2,0 12=4,0 18=6,0; 24=8,0 30=10,0
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Anexa 2. Scorul Rodnan Modificat
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Anexa 3. Informatie pentru parinti
Ce reprezinta Sclerodermia Juvenila?

Sclerodermia sistemica este o maladie difuza a tesutului conjunctiv ce afecteaza pielea, vasele
sangvine si sistemul imun. In cazul afectirii sistemice, pot fi constatate modificari sistemice.
Sclerodermia inseamni ,piele dura”. Ingrosarea si subtierea pielii are loc drept consecinti a
dereglarii sintezei colagenului si ator proteine naturale ale pielii — proces patologic mediat de raspuns
inflamator/imun local.
Se cunosc maimulte sindroame distincte ce determina sclerodermia.

1. Localizatd — nu afecteaza organele interne. Forma lineara este mai des intalnita la copii decat
la adulti.

Forma localizata nu se poate suprapune cu Sclerodermia Sistemica.

2. Sistemicd — afecteaza organele interne. Forma sistemica este mai rar intalnita la copii.

a. Limitatd — afectarea organelor viscerale survine mai tirziu. Se mai cunoaste precum
sindromul ,,CREST”.

Calcinoze — depozite de calciu la nivelul pielii.

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

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

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

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

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

Cati copii sunt afectati de Sclerodermia juvenila?

Aceastd afectiune rard afecteazd aproximativ 1/100.000 copii. Luand in considerare ca

sclerodermia juvenild raméne deseori nediagnosticatd, numarul copiilor afectati poate fi mai mare.

Care este tratamentul Sclerodermiei juvenile?

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

Efectele psihoemotionale ale Sclerodermiei juvenile

Copii ce sunt afectati de sclerodermia juvenili pot manifesta 0 gama variata de emotii. in
conditile de limitare a activitdtii zinice, copii pot fi confuzi, capriciosi, indispusi. Luind in
consideratie viitorul lor incert ei devin frustrati, ingrijorati si/sau depresivi Deseori, modificarile
vizibile ale infatisarii sunt greu de tolerat de catre copii, intrucét sunt tachinati de alti copii si indirect
persistd zilnic sentimentul de ,,copil bolnav”. Parintii necesitd a vorbi direct cu copii lor despre
sclerodermia juvenild si sa fie foarte vigilenti fatd de implicatile psihoemotionale posibile.

Recomandari dietetice in Sclerodermia juvenili

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

Pierdere ponderala nejustifictd (10 procente si mai mult) timp de o perioada de 3 luni;
Slabiciune musculara pronuntata

Fatigabilitate pronuntata

Susceptibilitate crescutd la infectii (imunitate scazuta)

Cicatrizare intarziata a plagilor

Unghiille fragile, cdderea marcanta a parului

Uscaciunea pronuntatd a pielii
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Cu scop de a preintampina/ameliora simptomele gastrointestinale, precum ar fi meteorismul,
balonarea, discomfortul abdominal, diareea si/sau constipatia, se recomanda de a evita consumul
alimentelor fainoase (grau — gluten) si lactatelor (lactoza), cate un singur produs la o alimentatie.
Aceste alimente sunt deseori dificile de a fi digerate. Daca indepartarea produselor cu gluten si/sau
lactoza nu amelioreaza starea de sandtate, se recomanda regimul alimentar cu reducerea
componentelor FODMAP:

Fermentabil

Oligozaharide

Dizaharide (lactoza)

Monozaharide (exces de fructoza in alimentatie)

And (si)

Polioli (sorbitol, manitol si alti indulcitori)

Componentele FODMAP reprezintd diversi carbohidrati ce sunt prost digerati si absorbiti la
nivel intestinal. Aceste componente sunt usor digerate de catre bacteriile din microflora intestinala,
determindand dureri abdominale, meteorism, balonare, diaree si/sau constipatie. Agravarea
simptomelor gastrointestinale deseori se amelioreazd doar consecutiv inlaturdri componentelor
FODMAP din regimul alimentar al copilului.
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Anexa 4 FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU
SCLERODERMIA SISTEMICA LA COPIL

FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU SCLERODERMIA SISTEMICA LA

COPIL

Domeniul Prompt

Definitii si note

1 | Denumirea IMSP evaluata prin audit
2 | Persoana responsabild de completarea fisei Nume, prenume, telefon de contact
3 | Numarul de inregistrare a pacientului din “Registrul
de evidenta a bolilor infectioase £.060/¢"
4 | Numarul fisei medicale a bolnavului stationar
f.300/e
5 | Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau9=necunoscuta
6 | Medl de resednta O=urban; 1=rural; 9=nu stw.
7 | Genul/sexul pacientului 0 = masculin; 1 = feminin; 9 = nu este specificat.
9 | Numele medicului curant
10 | Categoria Sclerodermiei sistemice la copil Forma difuzi [a] = 1; Forma limitata (CREST) [b] =2; Forme
de suprapunere (Overlap sindrom) [c]=3.
INTERNAREA
11 | Data debutului simptomelor Data (DD: MM: AAAA) sau 9 = necunoscuta
12 | Data internarii in spital DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut
13 | Timpul/ora internarii 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 intensiva in legaturd cu agravarea
starii generale a copilului
DIAGNOSTICUL
16 | Evaluarea semnelor critice clinice A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
17 | Anamneza A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
18 | Examenul fizic , incluzind evaluarea statutului A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
functional
19 | Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
20 | Aprecierea stadiului clinico-evolutiv Acuta, rapid progresiva=1; subacutd, moderat progresiva=2;
cronicd, lent progresiva=3;
21 | Aprecierea scorului cutanat Rodnan A fost evaluat: nu=0; da=1; nu stiu =9
22 Aprecierea factorilor de risc Au fost estimati dupa internare: nu = 0; da= 1
ISTORICUL MEDICAL AL PACIENTILOR
(pentru HCAP)
23 | Pacientii internati de urgentd in stationar Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
24 | Pacientii internati programat cu indreptare de la ¢/f | Nu=0; da = 1; nu se cunoaste =9
TRATAMENTUL
25 | Tratament vasoactiv Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
26 | Tratament antifibrozant Nu=0; da= 1; nu se cunoaste =9
27 | tratament imunosupresant, daca da de indicat Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
medicamentul
EXTERNAREA SI MEDICATIA
28 | Data externarii sau decesului Include data transferului la alt spital, precum si data decesului.
29 Data externarii (ZZ: LL: AAAA) sau9 = necunoscuta
Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau9 = necunoscuta
DECESUL PACIENTULUI LA30DE ZILE DE LA INTERNARE
30 | Decesulin spital Nu = 0; Deces al persoaneicu SS = 1; Deces favorizat de SS= 2;

Alte cauze de deces =3; nu se stie =9
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