





MINISTERUL SANATATII AL REPUBLICIH MOLDOVA

ORDIN

Ogﬂ ﬁ:/éZ/Z/"'P 5025 mun. Chisiniu . j;/;g

Cu privire la aprobarea Protocolului clinic national
sDermatomiozita juvenila”, editia II

In vederea asigurdrii calitaii serviciilor medicale acordate populatiei, in temeiul Hotéararii
Guvernului nr.148/2021 cu privire la organizarea si functionarea Ministerului Sanatagii,

ORDON:

1. Se aproba Protocolul clinic national ,,Dermatomiozita juvenila”, editia I1, conform anexei.
2. Conducitorii prestatorilor de servicii medicale vor organiza implementarea i monitorizarea
aplicérii in practica a Protocolului clinic national ,.Dermatomiozita juvenild”, editia II.

3. Conducitorul Agentiei Medicamentului si Dispozitivelor Medicale va intreprinde mésurile
necesare in vederea autorizarii si inregistrarii medicamentelor si dispozitivelor medicale incluse In
Protocolul clinic national ,,Dermatomiozita juvenild”, editia II.

4. Conducitorul Companiei Nationale de Asigurdri in Medicind va organiza ghidarea
angajatilor din subordine de Protocolul clinic national ,Dermatomiozita juvenild”, editia II, in
procesul de executare a atributiilor functionale, inclusiv in validarea volumului gi calitétii serviciilor
acordate de cétre prestatorii incadrati in sistemul asigurdrii obligatorii de asisten{d medicala.

5. Conducdtorul Consiliului National de Evaluare si Acreditare in Sanédtate va organiza
evaluarea implementirii Protocolului clinic national ,Dermatomiozita juvenild”, editia II, in
procesul de evaluare $i acreditare a prestatorilor de servicii medicale.

6. Conducitorul Agentiei Nationale pentru Sinitate Publica va organiza controlul respectrii
cerintelor Protocolului clinic national ,,Dermatomiozita juvenila”, editia II, in contextul controlului

activititii institutiilor prestatoare de servicii medicale.

7. Directia managementul calititii serviciilor de sinitate, de comun cu IMSP Institutul Mamei
si Copilului, vor asigura suportul consultativ-metodic in implementarea Protocolului clinic national
,.Dermatomiozita juvenild”, editia II, in activitatea prestatorilor de servicii medicale.

8. Rectorul Universitatii de Stat de Medicina gi Farmacie ,Nicolae Testemitanu”, conducétorul
Centrului de Excelentd in Medicind si Farmacie ,Raisa Pacalo” si conducitorii colegiilor de
medicind vor organiza includerea Protocolului clinic national ,,Dermatomiozita juvenila”, editia 11,
in activitatea didacticd a catedrelor respective.

9. Se abrogd Ordinul Ministerului Sanatatii nr. 938 din 30.11.2016 cu privire la aprobarea
Protocolului clinic national ,,Dermatomiozita juvenila™.

10. Controlul executirii prezentului ordin se atribuie secretarilor de stat.

Ministru ( 7 //%;/fg/% Ala NEMERENCO
\\/
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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

ACR Colegiul Reumatologilor Americani

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ALAT Alaninaminotransferaza

AMP Asistenta medicala primara

AMSA Asistentd medicald specializatd de ambulator

AMS Asistentd medicala spitaliceasca

ASAT Aspartataminotransferaza

CK Creatinkinaza

CT Computer tomografia

DMARD Medicamente antireumatice cu actiune lenta (de baza)

CMAS Scorul de apreciere a miozitelor in copilarie

DMJ Dermatomiozita juvenila

ECG Electrocardiografie

EcoCG Ecocardiografia

EMG Electromiografia

GC Glucocorticoizi

HLA Sistemul major de histocompatibilitate din human leukocyte
antigen system

IC Insuficienta cardiacé

IVIG Immunoglobulinum intravenoasa

LDH Lactatdehidrogenaza

LES Lupus eritematos sistemic

MDAAT Scorul de evaluare a activitatii miozitei (Myositis Disease Activity
Assessment Tool)

MMF Mycophenolatum mofetilum*

MMT Scorul Testarea musculard manuala (Manual Muscle Testing)

MDTC Maladia difuza a tesutului conjunctiv

MTX Methotrexatum

PCR Proteina C — reactiva

PM Polimiozita

RMN Rezonanta magneticd nucleara

SVAD Scala vizualad analoga a durerii

TNF Factorul de necroza tumorala

USG Ultrasonografie

VHB Virusul hepatic B

VHC Virusul hepatic C

VSH

Viteza de sedimentare a hematiilor




SUMARUL RECOMANDARILOR
1. Toti copiii cu suspiciune de miopatii inflamatorii idiopatice sunt referiti catre un
centru specializat.
2. Pacientii cu risc ridicat necesitd referire imediatd/urgenta catre centru specializat,
nivel tertiar.
3. Chestionarele de evaluare a maladiei sunt completate de catre pacient/parinti si
utilizate pentru evaluarea activitétii bolii in timpul diagnosticérii si pe durata
monitorizarii maladiei.
4. Latoti copiii cu DMJ este necesar de evaluat activitatea bolii (gradual de afectare
a muschilor, pielii, a organelor tintd) in mod regulat, standardizat, folosind
instrumente precum Scorul de activitate al bolii.
5. Tuturor copiilor cu DM li se evalueaza starea bolii cel putin o data pe an, folosind
un scor standardizat, cum ar fi indicele de lezare musculara.
6. Toti pacientii cu DMJ sunt inregistrati intr-un registru de evidenta nationala.
7. In absenta semnelor cutanate si/sau a esecului de a rdspuns terapeutic conform
asteptirilor, trebuie luate In considerare diagnostice alternative, inclusive miopatii si
distrofii metabolice sau mitocondriale.
8. Pentru fiecare pacient la care se suspecteazd un diagnostic de dermatomiozita
juvenils, se va lua in considerare lista de investigatii diagnostice recomandate.
9. Atat puterea musculard, cat si functia musculard se testeazd in scop diagnostic
prin aplicarea scorurilor validate, cum ar fi MMT si CMAS.
10. RMN-ul este utilizat in scop diagnostic si de monitorizare dinamica a DMJ.
11. O biopsie musculari trebuie efectuata in toate cazurile in care prezentarea DMJ
este atipicd; in special in absenta eruptiilor cutanate/semne cutanate.
12. Daci se efectueazi o biopsie musculari pentru diagnosticarea DMJ, ar trebui
utilizat un instrument standardizat de scor pentru biopsie DMJ pentru a cuantifica
severitatea anomaliilor histologice.
13. Opinia histopatologici de specialitate este necesarid pentru a defini
caracteristicile inflamatiei in biopsia musculara in DMJ.
14. In cazurile in care RMN sau biopsia musculard nu este posibild, intensitatea
ecoului muscular crescut la ultrasonografia musculard (cand este efectuatd de un
ecograf cu experientd) poate indica miozita.
15. Functia de deglutitie trebuie evaluatd in mod oficial la fiecare pacient.
Evaluarea poate include o evaluare a terapiei de vorbire si limbaj, studii video de
fluoroscopie/bariu.
16. La momentul diagnosticului sau aparitiei bolii, se efectueazé capilaroscopia
standardizati a pliului unghial. In timpul urmaririi, evaluarea capilarelor unghiilor
trebuie efectuatd in mod regulat.



17. EMG trebuie luatd in considerare pentru a diferentia miopatia de neuropatie
atunci cand diagnosticul de DMJ este incert.

18. Toti pacientii cu DMJ trebui sd fie evaluati pentru implicare pulmonara de la
momentul stabilirii diagnosticului.

19. Toti pacientii cu diagnostic de DMJ trebuie evaluati prin ecocardiografie si
ECG. Pacientii cu risc deosebit de disfunctie cardiaca trebuie fie evaluati cardiac in
mod repetat. Factorii de risc includ hipertensiunea arteriald, boala activa la 1 an dupa
diagnostic, sarcind mare de corticosteroizi pe termen lung sau boala activa cronica
continua.

20. Evaluarea calcinozei se efectueazd la toti pacientii cu DMJ prin radiografii
simple.

21. Recomandarile de tratament sunt Impaértite in 2 zone, cu diagrame de flux
furnizate pentru a ghida luarea deciziilor clinice in tratamentul bolii usoare/moderate
sau severe la pacientii cu DMJ primar diagnosticati si refractari la tratament.

22. Spitalizarea se va efectua cu scop de stabilire a diagnosticului, in special la
debut in caz de evolutie cu afectare organicé sau de evolutie clinicd atipicd; prezenta
complicatiilor; necesitatea interventiilor chirurgicale.

23. Recuperarea se face conform programelor existente In functie de leziunile
instalate.

24. Supravegherea are scop primar monitorizarea eficacitdtii tratamentului
administrat, evolutia bolii precum si prevenirea complicatiilor acestuia






A.3. Utilizatorii:

e Prestatorii serviciilor de AMP (medici de familie, asistente medicale de familie,
medici pediatri)

e Notd: Protocolul, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4.Obiectivele protocolului:
1. Majorarea numérului de copii carora li s-a stabilit in prima lund de la debutul bolii
diagnosticul de DMLI.
2. Imbunititirea calititii examinarii clinice si paraclinice a copiilor cu DMLJ.
Sporirea calitatii tratamentului copiilor cu DMJ.
4. Majorarea numdrului de copii cu DMJ supravegheati conform recomandarilor
protocolului clinic national.
A.5. Elaborat: 2016

A.6. Revizuit: 2025

W

A.7. Data urmatoarei revizuiri: 2030
A.9. Definitiile folosite in document

Dermatomiozita juvenild reprezinti o afectiune sistemica caracterizatd prin
inflamatia nonsupurativd acutd sau cronicd a muschilor striati si a tegumentelor.
Prezentarea DMJ este deosebitd prin modificarile tegumentare §i musculare.
Dermatomiozita juvenild (DMJ) este cea mai frecventd miopatie inflamatorie
pediatrici. Desi reprezintd doar 5% dintre bolile reumatice ale copilului, DMJ este
consideratid o afectiune dificil de diagnosticat si de tratat, cu evolutie si prognostic
imprevizibile.

A.10. Epidemiologia bolii

Incidenta anuald a DMJ este estimata de la 1-3,5/mln/an cu mici diferente intre
grupurile etnice [Hochberg, 2011]. Varsta media la debutul bolii este 7 ani, dar DMJ
poate debuta la o varsta foarte frageda (considerat factor de prognostic rezervat). DMJ
este mai frecventi la fetite, cu un raport F:M de 2,3:1.

Rata mortalititii in DMJ a scdzut dupd introducerea tratamentului DMARD in
DM]J. Actualmente, se estimeazi rata mortalititii de aproximativ 1-2% din cazuri pe
an.

La momentul actual date referitor la incidenta DMJ in Republica Moldova nu

sunt disponibile.
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C.1. Algoritm de conduiti al formei usoare/moderate a Dermatomiozitei juvenile

la pacientii cu diagnostic de novo si cei refractari

La momentul stabilirii diagnosticului si la recaderi: Initiere doze mari de corticosteroizi (preferabil puls terapie cu
Methylprednisolonum 15-30 mg/kg/dozi pentru 3 zile consecutive), urmat de Prednisolonum oral 1-2 mg/kg/zi

Combinati cu MTX 15-20 mg/m? sdptimanal, preferabil s/c

¥

v

Date despre evolutie severd?*

v

NU

¥

Evaludri regulate — inclusiv aprecierea forjei musculare, afectdrii pielii,
implicarea organelor {intd, §i rezultatele raportate de pacient/parinte

v

Ameliorare?**

v
NU
v

Controlul compliantei si
tolerantei la tratament

wr
4

Tratament intensiv cu
adaugarea IGIV, sau
addugarea sau schimbarea la
»altd medicalie care poate
include Cyclosporinum A,
MMEF, sau biologice
(Rituximabum, Infliximabum
sau Adalimumabum)

v

DA

Vezi algoritm pentru
_I—b forma severd

v

¥

v

Continua MTX

Sistarea steroizilor

-
L

Considera stoparea
MTX cind boala este
in remisie pentru
minim 1 an fard
steroizi

Ewvaluari regulate — inclusiv aprecierea forfei musculare, afectirii pielii,
implicarea organelor {inta, si rezultatele raportate de pacient/parinte

7

Ameliorare?**

4

N;U sau noi calcinoze

L v v

1
A

Tratament intensiv Continud MTX/MMF
sau Cyclosporinum A

Sistarea steroizilor

v

Considera stoparea
MTX/MMF sau
Cyclosporinum A
cand boala este in
remisie pentru minim
1 an fird steroizi

Stoparea medicatiei
addugate cind e cu
ameliorare §i steroizii
sistati

*aga cum ar fi implicarea organelor tintd/boald ulcerativid extensivi a pielii

** imbunatitire bazata pe opinia clinica

Intolerantd: schimbare la
alte DMARD, cum ar fi
MMF sau
Cyclosporinum A

MTX — Methotrexatum, MMF — Mycophenolatum mofetilum*, IGIV — Immunoglobulinum intravenoasi, DMARD — medicamente

antireumatice modificatoare ale bolii




C.1.2. Algoritm de conduiti al formei severe a Dermatomiozitei juvenile la

pacientii diagnosticati de novo si cei refractari

Combinati cu MTX 15-20 mg/m? séptdménal, preferabil s/c

La momentul stabilirii diagnosticului si la recéderi: Inifiere doze mari de corticosteroizi (preferabil puls terapie cu
Methylprednisolonum 15-30 mg/kg/dozi pentru 3 zile consecutive), urmat de Prednisolonum oral 1-2 mg/kg/zi

7

Date despre evolutie severa?*

=5

DA
|

Considera adaugarea sau schimbarea la Cyclophosphamidum* 500-1000mg/m?
iv lunar pentru 3-6 luni (sau mai mult daca este necesar) — alternativ
intensificarea tratamentului utiligz?and optiunile mentionate mai jos

i

¥

Evaluari regulate — inclusiv aprecierea fortei musculare,
afectdrii pielii, implicarea organelor tintd, si rezultatele
|

¥
Ameliorare?**
i !
NU DA
i
? : 7 }
Intensifica tratamentul prin adangare Continua MTX Sistarea steroizilor Considera stoparea
de Rituximabum sau schimbare la Cyclophosphamidum*
anti-TNF ‘L sau schimbarea la un
Infliximabum/Adalimumabum) sau ; MARD i
(t'l' terapie; binat )d Considera stoparea D alternativ
utilizarea terapiei combinate cu doze 3
pie MTX cind boala
-i— este In remisie
. . . pentru minim 1 an
Evaludri regulate — inclusiv . ..
. - - fard steroizi
aprecierea fortei musculare, afectarii

pielii, implicarea organelor tintd, si
rezultatele raportate de pacient/périnte

{

Ameliorare?**
: }

o

[

v ¥
Controlul compliantei si Reduce lent/stopeazi
medicatia cAnd boala
a tolerantei la tratament este in remisie pentru
minim 1 an far3 steroizi

*aga cum ar fi implicarea organelor finta/boala ulcerativa extensiva a pielii
** Imbunatitire bazatd pe opinia clinica

MTX — Methotrexatum, MMF — Mycophenolatum mofetilum*, IGIV — Immunoglobulinum intravenoasi, DMARD — medicamente
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C.2.2 Factorii cauzali ai Dermatomiozitei juvenile

Caseta 1. Cauzele si factorii de risc in DMJ:

e Dermatomiozita este o boald mediatd imun (implicarea imunititii umorale si
celulare), factori trigger se considerd a fi agentii infectiosi virali (Coxsackie B,
Parvovirus B19, enterovirusii), bacterieni (unele specii de streptococci), non-
infectiosi (D-penicilamina, vaccinarile, transplantul de miduv#) sau autoimuni, la un
pacient cu susceptibilitate geneticd. 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 asociati cu alte maladii ale tesutului conjunctiv —
sclerodermia, lupus eritematos sistemic, boala mixta a tesutului conjunctiv, sindrom
Sjogren; mai rar cu artrita juvenild idiopaticd, poliarterita nodoasa si cu malignitati.

e Expunerea prelungita la soare.

C.2.3. Conduita pacientului cu Dermatomiozita juvenila

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

C.2.4.1. Anamnesticul

Caseta 3. Recomandiri in colectarea anamnesticului la copil cu DMJ

Evidentierea factorilor trigger posibili (agenti infectiosi, noninfectiosi s.a.);
Debutul bolii;

Simptomele de afectare cutanat;

Simptomele de afectare muscular;

Simptomele de afectare articularé;

Simptomele de afectare sistemicéd ca manifestare a gradului procesului inflamator;
Tratamentul anterior.

Istoricul bolii — Debut subacut, timp de 3-6 luni, fard o cauzid determinatd cu semne
generale (stare febrild cu dureri musculare, slabiciune musculara progresiva).

Acuzele - In 92% sunt prezente acuze la dureri musculare proximale cu induratie
musculard, 43-50% - mialgii, 25-28% disfagie (dificultate de inghitire, regurgitatie
nazald, aspiratie pulmonard), 23% - artralgii, oboseald, redoare matinald, anorexie,

disfonie, fenomen Raynaud.
Epidemiologic, fetitele sunt mai frecvent afectate in comparatie cu béieteii.
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C.2.4.2. Examenul fizic

Caseta 4. Regulile examenului fizic in DMJ

e Semne nespecifice: febra, poliadenopatie, pierdere ponderald, iritabilitate.

o Evidentierea semnelor clinice cutanate ale DMJ:

v

<

AN

v

Rash (eritem) heliotrop (coloratie violacee palpebrala si sau periorbitald cu
edeme periorbitale si palpebrale); in zonele cu afectare prin vasculiti severa
pot apdrea zone de hiperkeratozd, modificdri prenecrotice, cicatrici (de
obicei unghiul inferior al ochiului).

Edeme faciale;

Papule Gottron (leziuni violacee eritematoase descuamative pe fata dorsala
a mainilor In regiunea articulatiilor 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 — hiperkeratozi — descuamarea — aparitia modificarilor
necrotice — formarea de cicatrici atrofice.

Alopecia;

Teleangiectazie;

Eritem de alta localizare: eritemul fetei localizat pe fata, 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;

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

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

v

AR

Afectarea muschilor scheletici manifestat prin slabiciunea musculard
simetricd cu interesarea musculaturii proximale a membrelor si flexorilor
gatului (cu greu copilul ridica scarile, bratele, dificultdti in pieptdnarea
parului); mialgii spontane sau provocate de presiunea exercitata la palpatie;
senzatie de edem si induratie muscularé;

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

Distrofie musculari si contracturi in articulatiile mari.

Calcinoza tesuturilor moi (depunerea cristalelor de hidroxiapatitd-calciu in
muschi, tesutul adipos subcutanat si piele), debuteaza peste cateva luni sau
ani de la stabilirea diagnosticului si oglindeste activitatea bolii (se Intdlneste
mai frecvent la pacientii 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.




o FEvidentierea semnelor de afectare articulari:
v' Artralgii, limitarea miscarilor in articulatii, redoare matinald, artrita in
evolutie cu dezvoltarea degetelor in forma de bambus, datorate pierderii
elasticitatii cutanate.

o Evidentierea semnelor de afectare a organelor interne in DMJ:

v Cord - tahicardie, aritmie supraventriculard, cardiomiopatie dilatativ,

pericardita, insuficientd cardiacd congestiva;

v" Pulmoni — pneumonie aspirativa, insuficienti respiratorie restrictiva, mai rar

afectare interstitiald de tip alveolita fibrozant3.

v" Gastrointestinal — esofagitd, gastroduodeniti, enterocolitd, procese erozive,
ulcere cu dureri abdominale si diaree (hemoragii oculte, melena,
hematemezd), perforatii, peritonite, hepatosplenomegalie;

Afectarea sistemului nervos central — convulsii, depresie;
Afectarea oculard — retinita, irita;
Afectare renala
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C.2.4.3. Investigatii paraclinice

Caseta 5. Teste pentru determinarea activititii bolii si supravegherea evolutiei
bolii:
e Analiza generald a sdngelui, VSH, PCR (proteina C reactivd), fibrinogenul;
e Analiza generald a urinei;

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

e Biochimia serici— ALAT, ASAT, creatinkinaza, lactatdehidrogenaza,

aspartataminotransferaza, alaninaminotransferaza; bilirubina .

e Anticorpii antinucleari (ANA) — pozitiv in 50-86%;
e Anticorpi specifici miopatiilor inflamatorii ( Grupul MSA)

o Anti-TIF1 (p155/140 TIF1-gamma) — asociat cu fotosensibilitate, papule
Gottron, rash malar, rash tip V sau ”In esarfa”, cresterea excesiva a
cuticulei, ulceratii cutanate, si evolutia cronica sau policiclica a bolii

o Anti-NXP2 (MJ) — asociat cu crampe musculare, sldbiciune musculara
pronuntatd, disfonia, calcinozi, spitalizari frecvente, virsta mica la debut,
si rata scdzutd a remisiilor la distantd de 2 ani

e Anti-MDAS5 (CADM-140) — asociat cu ulceratii orale si cutanate,
maladie amiopaticd, boald interstitiala pulmonara (uneori rapid
progresivd), artralgii/artritd, febra, scadere ponderald, adenopatie, si
véarstd mai mare la stabilirea diagnosticului

e Anti-sintetaze (Jo-1, PL-7, PL-12, alte aminoacil ARNt sintetaze) — asociate
cu boala interstitiala pulmonara, artralgii, slabiciune musculara usoard, “mainile
mecanicului”, lipoatrofie, virsta mai mare la debut

e Anticorpi anti-SRP — asociat cu polimiozita (fira rash), debut sever, slabiciuni
musculare pronuntate distale, episoade de cadere, necroz4 la biopsie muscular,




fenomen Raynaud, implicare cardiac, ulceratii cutanate, valori CK Inalte,
spitaliziri frecvente, utilizarea scaunului cu rotile, rispuns slab la tratament,
evolutie cronicd a maladiei.

e Anti-Mi-2 (NuRD) — asociati cu rash malar, slabiciune musculari
pronuntatd inclusiv faringiana (disfagie), edem, boala interstitiala
pulmonara (mai rar), mortalitate redusa.

o Anti-HMGCR —asociat cu slabiciune musculara severd proximal3 si distala,
necrozi la biopsia musculard, atrofie musculara, contracturi articulare, artralgii,
disfagie, valori CK inalte, HLA DRB1*0701, raspuns slab la tratament si
evolutie cronica.

o Anti-SAE — foarte putine cazuri In miozita juvenila pentru careva asociatii
clinice veridice

Investigatii instrumentale:

®

Examinarea radiologicd a articulatiilor afectate;

Ultrasonografia organelor interne;

ECG: dereglari metabolice In miocard, tahicardie, afectarea conductibilitatii,
extrasistole, micgorarea activitatii electrice a miocardului, modificari
ischemice la nivel de muschi cardiac;

Radiografia pulmonilor: desen pulmonar intensificat, infiltrate pulmonare,
fibroza, pneumotorax, rar diafragma este localizata superior datoritd parezei;
Ecocardiografia: 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;
Rezonanta magneticdi nucleard musculard (obligator, nivel B de
recomandare)- depistarea timpurie a edemului si inflamatiei la nivel de
muschi;

Electromiografia: modificari de tip miogen manifestat prin micsorarea
amplitudinii si scurtarea potentialului de actiune al fibrelor musculare,
activitate spontana de tip fibrilatii;

Biopsia musculara: modificéri de tip inflamator si degenerativ;

Scintigrafia scheletica;

Spirografia: deregléri restrictive pulmonare.




TABEL 1. INVESTIGATIILE DE LABORATOR SI PARACLINICE iN DMJ

Investigatiile de laborator

gastroenterolog, ortoped,
fizioterapeutului,
kinetoterapeutuluis.

diferential

<i pasclinice Semne sugestive pentru DMJ | AMP | AMSA | AMS

Analiza generald a singelui | Determinarea gradului de 8 0] 0

VSH activitate a procesului inflamator | O 0) 0]

Analiza generala a urinei Pentru excluderea afectarilor o o o
renale

Proteina c-reactiva Determinarea gradului de 0] 8 0)

Fibrinogenul activitate a procesului inflamator | O 0] 0,

Factorul reumatoid Pentru diagnosticul diferential 0) 0]

Biochimia sericd (ALAT,

ASAT, bilirubina totald si

fractiile ei, fosfataza Pentru determinarea severitatii R R o

alcalind, ureea, creatinina, degradarii musculare

proteina totald, creatin

kinaza, aldolaza)

Metode imunologice

(dej[enm_n area t%trulm . Confirmarea procesului autoimun 0] (0]

anticorpilor antinucleari

specifici miozitei)

Electrocardiografia Permite stabilirea dereglarilor de
ritm si de conducere in cazul (0) (0 o
afectérilor

Ecocardiografia Permite depistarea afectérilor
cardiace prin miocardita, R (0)
pericardita.

Rezonanta magnetica

nucleard muscularé (regim | Necesard pentru diagnostic O

corp integru)

Scintigrafia scheleticd Necesard pentru diagnostic R

Electromiografia Pentru diagnostic si diagnostic o
diferential

Ultrasonografia organelor Permite depistarea afectérilor R R o

interne organelor interne

Biopsia musculara Necesara pentru diagnostic si o
diagnostic diferential

Consultatia medicilor

specialisti: oftalmolog,

neurolog, dermatolog, Pentru efectuarea diagnosticului R o o

O — obligatoriu; R — recomandabil




C.2.6. Criteriile de spitalizare a copiilor cu Dermatomioziti juvenili

Caseta 6. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu DMJ

e DMIJ primar depistatd sau adresare primara cu semne clinice clasice sau atipice
de DMJ;

e Adresare repetatd cu semne clinice de recddere a bolii (reaparitia febrei,
sldbiciunii musculare, rash-ului tipic in DMJ, aparitia semnelor de implicare
sistemicd, non-responder la tratament AINS, necesitatea initierii unui tratament
remisiv);

e Aparitia semnelor complicatiilor DMJ (semne ale afectdrii cardiace, renale,
afectdri oculare progresive);

e Imposibilitatea ingrijirii la domiciliu si indeplinirii tuturor prescriptiilor medicale
la domiciliu;

e In cazul rezistentei la tratament sau evolutie atipicd a bolii pentru reevaluarea
pacientului.

C.2.7. Tratamentul

C.2.7.1. Tratamentul medicamentos in Dermatomiozita juvenila

Caseta 7. Principiile de tratament DM.J

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

e Dieta: regim dietetic crutitor in vizorul sistemului gastrointestinal sau/si
excluderea condimentelor. In disfagie dieta blandi cu alimente moi sau
alimentatia prin sonda nazogastricad. Alimentatia parenterala poate fi necesara in
DMIJ cu vasculitd gastrointestinald extensiva. In afectarea renald — hidratare
adecvata.

e Tratamentul medicamentos:

v" Preparate AINS,;

v" Glucocorticoizi pentru administrare sistemica;,

v" Tratament remisiv;

v Tratamentul afectarilor cutanate si oculare (coordonat cu dermatologul si
oftalmologul);

v’ Preparate antiagregante.

Caseta 8. Tratamentul medicamentos al DMJ cu preparate AINS
Sunt indicate pentru diminuarea durerilor musculare/articulare
Obligatoriu:
AINS:
Naproxenum (15 mg/kg/zi), de 2 ori, sau
Ibuprofenum (20-40 mg/kg/zi), de 3 ori, sau
Diclofenacum (2-3 mg/kg/zi), de 2 ori
Tratamentul cu antiagregante




Pentoxifyllinum-perfuzie intravenoasa in dozd de 20mg pe an de viatd in 24H in 2
prize,10 zile.

Dupa externare continuarea tratamentului cu preparate antiagregante per os la
necesitate, individualizat.

Notia: Este necesard monitorizarea continud a reactiilor adverse la tratament cu AINS - vome,
dispepsie, diaree, constipatii, ulcer gastric, majorarea transaminazelor, hematurie, cefalee, micsorarea
numdrului trombocitelor, fotosensibilitate. Pacientii cu tratament indelungat cu AINS (mai mult de
3-4 sdptdimani) in mod obligatoriu necesitd monitorizarea analizei generale a sangelui, creatininei,
ureei §i transaminazelor.

C.2.7.2. Tratamentul nemedicamentos al Dermatomiozita juvenila

Caseta 9. La recomandari speciale:
Tratamentul de reabilitare:

e Terapia ocupationala.

e (Gimnastica curativa la domiciliu.

e Protectia musculara si articulard habituala.

C.2.9. Supravegherea pacientilor cu Dermatomiozita juvenila

Caseta 10. Supravegherea copiilor cu DMJ
Pe parcursul spitalizdrii zilnic se va monitoriza temperatura corpului, pulsul,
tensiunea arteriald, tabloul auscultativ al cordului (in vederea afectirii valvei
aortice), statusul muscular si articular, palparea ganglionilor limfatici (determinarea
evolutiei limfadenopatiei);
Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu Vasculite primare sistemice, de
catre medicul de familie:
e Periodic la intervale de 1-3-6 luni:
evaluarea fortei musculare;
evaluarea capacititii functionale articulare;
analiza generald a sangelui;
analiza generald a urinei;
proteina C-reactiva;
enzimele serice;
examinarea oftalmologica,
examinarea ecocardiograficd si ECG in vederea excluderii sau depistarii
precoce a afectarii cordului.
e Periodic, o datd pe an, la indicatii:
v' radiografia articulari;
v/ scintigrafia scheletica.

Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu DMJ de cdtre medicul pediatru
reumatolog:
e Controlul eficacitatii tratamentului la 14 si 28 zile dupa externare;
e Reevaluarea pacientului in vederea eficacitatii tratamentului DMARD si

posibilelor reactii adverse — o datd in luna primele 4 luni, apoi o dati la 2 Juni 12

luni;
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* Cooperarea cu alte specialititi - fizeoterapeut, oftalmolog, dermatolog.

Nota: In caz de aparifie a semnelor de recidere a bolii, reactiilor adverse la tratament, complicatiilor
sau semnelor de atingere viscerald medicul de familie si specialistul reumatolog va indrepta pacientul

in sectia specializatd — reumatologie pediatrici republicani.

D. RESURSE UMANE $SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Prestatori de servicii de
AMP

Personal:

e medic de familie;

e asistent medical/asistentd medicald de familie
e medic pediatru

Aparataj, utilaj:

® tonometru;

e fonendoscop;

e termometru;

e pulsoximetru;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

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

Medicamente conform Normelor minime de dotare a

trusei medicului de familie (Sectiunea 16, Anexi nr.1

»Norme de reglementare a Asistentei Medicale

Primare din Republica Moldova” la Ordinul

Ministerului Sénatétii nr.695 din 13.10.2010)

Medicamente pentru prescriere:

e AINS: Naproxenum, Ibuprofenum, Diclofenacum

e Glucocorticoizi: Prednisolonum,
Methylprednisolonum

e Methotrexatum




E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII
PROTOCOLULUI

S il Masurarea Metoda de calculare a indicatorului
Nr fOpRsLe: atingerii .« .
protocolului ; Numarator Numitor
scopului
1. | Majorarea Proportia copiilor | Numaérul copiilor cu | Numarul total de
numarului de copii | cu diagnosticul de | diagnosticul de copii cu
carora li s-a DMJ, cérorali s-a | DMJ, cérora li s-a diagnosticul de
stabilit In prima stabilit stabilit diagnosticul | DMJ care se afla
luna de la debutul | diagnosticul in inprima lund de la | la supravegherea
bolii diagnosticul | prima lund dela | debutul bolii pe pediatrului
de DMJ debutul bolii parcursul unui an x | reumatolog
100
2. | Imbunatitirea Proportia copiilor | Numérul copiilor cu | Numaérul total de
calititii examindrii | cu diagnosticul diagnosticul de copii cu
clinice si DMJ, cérora li s-a | DMJ, caroralis-a | diagnosticul de
paraclinice a efectuat examenul | efectuat examenul | DMJ care se afld
copiilor cu DMJ | clinic si paraclinic | clinic si paraclinic | la supravegherea
obligatoriu obligatoriu conform | pediatrului
conform recomandarilor reumatolog
recomandarilor ,,Protocolului clinic
,,Protocolului national
clinic national Dermatomiozita
Dermatomiozita | juvenild" pe
juvenild" parcursul unui an x
100
3. | Ameliorarea Proportia copiilor | Numaérul copiilor Numérul total de
calitatii cu diagnosticul cu diagnosticul copii cu
tratamentului DM]J, carora li s-a | DM, carora li s-a | diagnosticul de
copiilor cu DMJ | indicat tratament | indicat tratament DMI care se afla
conform conform la supravegherea
recomandarilor recomandarilor pediatrului
,,Protocolului ,Protocolului clinic | reumatolog
clinic national national
Dermatomiozita | Dermatomiozita
juvenila" juvenila"
pe parcursul unui an
x 100
4. | Cresterea Proportia copii cu | Numarul copiilor Numarul total de
numarului de diagnosticul de cu diagnosticul copii cu
copii cu DMJ DM, care au fost | DMJ, care au fost diagnosticul de
supravegheati supravegheati supravegheati DM care se afla
conform conform conform la supravegherea




recomandarilor
protocolului clinic
national

recomandarilor
,,Protocolului
clinic

national
Dermatomiozita
juvenila"

recomandarilor
,,Protocolului clinic
national
Dermatomiozita
juvenila"

pe parcursul

unui an X 100

pediatrului
reumatolog







Anexa 1. Fisa standardizata de audit pentru evaluarea implementarii
Protocolului clinic national ,,Dermatomiozita juvenili”

(ij g Domenii/ par'fametrl Codificarea rezultatelor
0 evaluati
Denumirea IMSP evaluata
1 | prin audit
2 | Persoana responsabila de
completarea fisei Nume, prenume, telefon de contact
3 | Data de nagstere a pacientului | DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuti
4 | Mediul de resedinti urban=0; rural=1
5 | Genul/sexul pacientului masculin=1; feminin=2
6 | Categoria Dermatomiozitei Clasicd [a] = 1; Fard miozitd [b] = 2; Cu
juvenile vasculopatie [¢]=3; Din cadrul altor maladii
difuze a tesutului conjunctiv [d]=4; Polimiozita
[e]=5.
Internarea
7 | Data debutului simptomelor | DD: MM: AAAA , necunoscut=9
8 | Data interndrii In spital DD-LL-AAAA; necunoscut=9
9 | Timpul/ora interndrii la spital | Timpul (HH: MM); necunoscut=9
10 | Transferul pacientului pe a fost efectuat: nu=0; da=1
parcursul interndrii in sectia
de terapie intensiva in
legatura cu agravarea starii
generale a copilului
Diagnosticul
10 | Evaluarea semnelor critice a fost efectuata: nu = 0; da = 1; necunoscut =9
clinice
11 | Anamneza a fost efectuatd: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9;
dureri musculare proximale cu induratie
musculard=2; mialgii=3; disfagie=4; artralgii=5;
oboseald=6; redoare matinaldi=7; anorexie=8;
disfonie=10; fenomen Raynaud=11
12 | Examenul fizic , incluzand a fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1;
evaluarea statutului necunoscut = 9; rash heliotrop=2; edeme
functional faciale=3; papule Gottron=4; alopecia=5;
teleangiectazie=6; eritem alti localizare=7; livedo
reticular=8; eritem palmar=10; ulcere trofice=11;
semne afectare musculara=12; semne afectare
articulard=13, semne afectare organe interne=14
13 | Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9;

analiza generala a sangelui=2; analiza generald a
urinei=3; proteina C reactivda=4; fibrinogenul=5;
biochimia sericd=6; radiografia articulatiilor
afectate=7; ultrasonografia organelor interne=8;




ECG=10; radiografia pulmonilor=11; rezonanta
magnetica nucleard musculara=12;
electromiografia=13; biopsia musculard=14;
spirografia=15

14 | Aprecierea gradului activitate minimald=1; activitate moderata=2;
severitatii bolii activitate inaltd a bolii=3;

15 | Aprecierea factorilor de a fost evaluat: nu = 0; da = 1; necunoscut= 9
pronostic rezervat

16 | Aprecierea factorilor de risc | au fost estimati: nu=0; da=1
Istoricul medical al pacientilor

17 | Pacientii internati de urgentd | nu = 0; da = 1; necunoscut =9
in stationar

18 | Pacientii internati programat | nu = 0; da = 1; necunoscut =9

Tratamentul

19 | Tratament antiinflamator nu = 0; da = 1; necunoscut =9
péna la internare

20 | Tratament cu GC nu = 0; da =1 necunoscut =9

21 | Tratament de bazi cu nu = 0; da=1; necunoscut =9
Methotrexatum

22 | Alt tratament, dacd da de nu = 0; da = 1; necunoscut =9
indicat preparatul
Externarea

23 | Data externarii Include data transferului la alt spital

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




Anexa 2.
Ghidul pentru parinti
CE ESTE DERMATOMIOZITA JUVENILA

e (e fel de boala este aceasta?

Dermatomiozita juvenild (DM]J) este o boala rari care afecteaza muschii si pielea.
Dermatomiozita juvenild (DMIJ) apartine unei categorii de boli denumite "boli
autoimune". De obicei, sistemul imunitar ne ajutd sd luptdm impotriva infectiilor. in
bolile autoimune, sistemul imunitar reactioneaza in mod diferit si devine hiperactiv in
tesutul normal. Aceastd reactie a sistemului imunitar cauzeazd inflamatia, care
determina tumefierea (umflarea) tesuturilor si poate duce la leziuni ale tesutului.

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

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

Cauza exacti a dermatomiozitei riméne necunoscutd. Cel mai important, nu exista
nimic ce ati fi putut face ca parinte pentru a preveni imbolnévirea cu DMJ a copilului
dvs. '

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

e Care sunt principalele simptome? Simptomele sunt diferite de la o persoand
la alta. Majoritatea copiilor manifesta: oboseala, dureri si slibiciune
musculari, dureri articulare si uneori tumefierea (umflarea) si rigiditatea
articulari, eruptii cutanate, calcinoza, durere abdominali sau dureri de
burti, afectarea plimanilor.

e Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Severitatea bolii variazi de la un copil la altul. Unii copii pot avea doar pielea afectatd
fara a manifesta hipotonie musculard (dermatomiozitd fird miozitd) sau cu hipotonie
foarte usoara, care poate fi identificatd numai prin teste. Alti copii pot avea probleme
cu multe parti afectate ale corpului: piele, mugchi, articulatii, pldmani si intestine.

e DIAGNOSTIC SI TRATAMENT
v/ Cum este diagnosticatii boala? Ce teste trebuie ficute?
Teste de sdnge generale, biochimice, imune.
RMN, TC
Alte teste musculare: biopsii musculare, electromiografie.
Alte teste: ECG, EcoCG, radiografia toracicd, USG abdomen

Tratamentul

DMJ este o boali care se poate trata. Nu existd vindecare, dar scopul tratamentului este
de a controla boala (atingerea remisiunii bolii). Tratamentul este adaptat nevoilor
fiecarui copil in parte. Dac# boala nu este controlat, se pot produce leziuni ireversibile.



Pentru multi copii, fizioterapia este un element important de tratament, unii copii si
familiile lor avand nevoie si de sprijin psihologic pentru a face fata bolii si efectelor
acesteia In viata lor de zi 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 inflamatiei. Efectele secundare ale corticosteroizilor includ incetinirea cresterii, risc
crescut de infectie, hipertensiune arteriald si osteoporozd (subtierea oaselor).
Corticosteroizii suprimé producerea steroizilor proprii de catre organism (cortizol),
ceea ce poate avea un impact fatal dacd medicatia este oprita brusc. De aceea, oprirea
tratamentului trebuie facuta lent treptat.

Methotrexatum .Este un medicament care necesitd 6 — 8 sdptdmani de tratament
pentru a intra in actiune gi se administreaza de obicei pentru o perioada lunga de timp.
Principalul sdu efect secundar este senzatia de rau (greatd) in jurul orei de administrare.
Ocazional, pot apdrea ulceratii la nivelul gurii, ciderea partiald a parului, o scddere a
numarului de celule albe din sAnge sau o crestere a enzimelor hepatice. Problemele
hepatice sunt ugoare, dar pot fi agravate de consumul de alcool. Addugarea de Acidum
folicum sau Acidum folinicum* (o vitamind), diminueazi riscul unor efecte adverse,
in special asupra functiei hepatice.

Alte medicamente imunodepresive. Cyclosporinum, ca si Methotrexatum, se
administreazi de obicei pe termen lung. Efectele sale secundare cuprind: hipertensiune
arteriald, cresterea pilozititii corporale, tumefierea gingiilor si probleme renale.
Mycophenolatum mofetilum*este utilizat, de asemenea, pe termen lung. Este de obicei
bine tolerat. Principalele sale efecte secundare sunt dureri abdominale, diaree i un risc
crescut de infectii.

Cyclophosphamidum* poate fi indicatd 1n cazurile severe sau rezistente la tratament.

Kinetoterapie

Simptomele fizice obignuite In DMJ sunt hipotonia musculard si redoarea articulara,
simptome ce conduc la o reducere a mobilitatii si o scidere a rezistentei la efort fizic.
Scurtarea muschilor afectati poate duce la limitari ale miscarilor. Aceste probleme pot
fi ameliorate prin sedinte regulate de kinetoterapie. Kinetoterapeutul va invita atét
copilul, cit si parintii, o serie de exercitii de stretching (Intindere) si tonifiere
musculara.

Tratamente adjuvante

Se recomandd un aport corect de calciu si vitamina D, dezagregante.

Cat timp ar trebui si dureze tratamentul?

Durata tratamentului depinde de caracteristicile bolii la fiecare copil in parte. Acesta
va depinde de modul in care DMJ afecteazd copilul. Majoritatea copiilor cu DMJ



beneficiazd de tratament pentru cel putin 1-2 ani, dar unii copii vor avea nevoie de
tratament pentru mai multi ani.

e C(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 Impartita in 3 subtipuri:

DMJ cu o evolutie monociclicé este definita printr-un singur episod de boald, care
ajunge in remisie in primii 2 ani de la debut, fara recaderi;

DM]J cu evolutie policiclica: pot exista perioade lungi de remisiune (fird activitate a
bolii, iar copilul se simte bine) alterndnd cu perioade de recidive, care apar, de multe
ori, atunci cand tratamentul este redus sau oprit;

Boald cronicd activd: acesta este modelul evolutiv in care DMJ persistd in ciuda
tratamentului (evolutie cronica intermitentd). Aceasta ultimé categorie prezinta cel mai
mare risc de aparitie a complicatiilor.

e VIATADE ZI CU ZI
Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului meu si a familiei mele?

O atentie majori ar trebui si fie acordatd impactului psihologic al bolii asupra copilului
si familiei sale. O boald cronicd cum este DMJ este o provocare dificild pentru intreaga
familie si, desigur, cu cét boala este mai grava, cu atat este mai greu pentru pacient si
familie si faci fatd acestei situatii. O atitudine pozitiva din partea parintilor pentru a
sprijini si incuraja independenta copilului cat mai mult posibil, in ciuda bolii, este
extrem de valoroasa.

o Exercitiile si terapia fizica pot ajuta copilul meu?

Scopul exercitiilor si a terapiei fizice este de a permite copilului s participe in mod
optim la toate activititile vietii de zi cu zi si de a-si indeplini toate rolurile sociale.
Exercitiile si terapia fizica pot fi folosite pentru a incuraja o viata activa sanatoasa.

e Copilul meu poate face sport?

Practicarea sporturilor este un aspect esential al vietii de zi cu zi a unui copil sanatos.
Unul dintre principalele obiective ale terapiei fizice este de a permite copiilor sa
desfisoare o viatd normald si s& nu se considere diferiti de colegii lor. Sfatul general
este de a permite pacientilor sd practice sportul pe care il doresc, dar sa fie sfatuiti sa
se opreascd daca au dureri musculare.

e Copilul meu poate frecventa scoala in mod regulat?

Pentru copii, scoala este echivalentd cu locul de munca pentru adulti: un loc unde invata
cum si devind persoane independente si de sine statitoare ca individ. Parintii si



profesorii trebuie si fie flexibili, pentru a permite copiilor si participe la activitaile
scolare, intr-un mod cat mai normal posibil.

e Dieta poate ajuta copilul?

Nu existd dovezi care si indice ci dieta poate influenta evolutia bolii, dar se recomanda
o dietd normald si echilibratid. Pentru un copil in crestere se recomanda o dietd
sdnatoasa, bine echilibrati cu proteine, calciu si vitamine suficiente.

e Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?

Studii de cercetare actuale incearcd sd géseasca o relatie Intre radiatia UV si DMI.

e Poate copilul meu si fie vaccinat sau imunizat?

Imunizirile trebuie discutate cu medicul dumneavoastrd, care va decide vaccinurile
sigure si recomandabile pentru copilul dumneavoastrd. Sunt recomandate mai multe
vaccindri: tetanos, poliomielitd prin injectare, difterie, pneumococ si antigripal prin
injectare. Acestea sunt vaccinuri compozite non-vii, care sunt sigure pentru pacientii
cirora li se administreazi medicamente imunosupresiv.



