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ACR Colegiul Reumatologilor Americani

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ALAT Alaninaminotransferaza

AMP Asistenta medicala primara

AMSA Asistenta medicala 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 cardiaca

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 musculara manuald (Manual Muscle Testing)

MDTC Maladia difuza a tesutului conjunctiv

MTX Methotrexatum

PCR Proteina C — reactiva

PM Polimiozita

RMN Rezonantd magnetica nucleara

SVAD Scala vizuald analoga a durerii

TNF Factorul de necroza tumorala

USG Ultrasonografie

VHB Virusul hepatic B

VHC Virusul hepatic C

VSH Viteza de sedimentare a hematiilor
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SUMARUL RECOMANDARILOR
1. Toti copiii cu suspiciune de miopatii inflamatorii idiopatice sunt referiti catre un centru
specializat.
2. Pacientii cu risc ridicat necesita referire imediatd/urgenta catre centru specializat, nivel tertiar.
3. Chestionarele de evaluare a maladiei sunt completate de catre pacient/parinti si utilizate pentru
evaluarea activitatii bolii in timpul diagnosticarii si pe durata monitorizarii maladiei.
4. La toti 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 DMJ |i 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 raspuns terapeutic conform asteptirilor,
trebuie luate in considerare diagnostice alternative, inclusive miopatii si distrofii metabolice sau
mitocondriale.
8. Pentru fiecare pacient la care se suspecteaza un diagnostic de dermatomiozita juvenila, se va lua
in considerare lista de investigatii diagnostice recomandate.
9. Atat puterea musculard, cat si functia musculara se testeaza 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 musculara trebuie efectuatd in toate cazurile in care prezentarea DMJ este atipica,
in special in absenta eruptiilor cutanate/semne cutanate.
12. Daca se efectueazd o biopsie musculard pentru diagnosticarea DMJ, ar trebui utilizat un
instrument standardizat de scor pentru biopsie DMJ pentru a cuantifica severitatea anomaliilor
histologice.
13. Opinia histopatologica de specialitate este necesara pentru a defini caracteristicile inflamatiei
in biopsia musculard in DMJ.
14. In cazurile in care RMN sau biopsia musculard nu este posibila, intensitatea ecoului muscular
crescut la ultrasonografia musculara (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 efectueaza capilaroscopia standardizata a
pliului unghial. In timpul urmaririi, evaluarea capilarelor unghiilor trebuie efectuata 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 sa 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 arteriala, boala activa la 1 an dupa diagnostic, sarcind mare de corticosteroizi pe
termen lung sau boala activa cronicd continua.
20. Evaluarea calcinozei se efectueaza la toti pacientii cu DMJ prin radiografii simple.
21. Recomandarile de tratament sunt impartite 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, Tn special la debut Tn caz de
evolutie cu afectare organicd sau de evolutie clinica atipica; prezenta complicatiilor; necesitatea
interventiilor chirurgicale.
23. Recuperarea se face conform programelor existente in functie de leziunile instalate.
24. Supravegherea are scop primar monitorizarea eficacitatii tratamentului administrat, evolutia
bolii precum si prevenirea complicatiilor acestuia
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PREFATA

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

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul

Exemplu de formulare a diagnosticului: Dermatomiozita juvenila clasica (rash heliotrop, papule
Gottron, scaderea fortei musculare, modificari EMG, cresterea nivelului enzimelor de degradare
musculard), activitate moderata, evolutie subacuta.

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

A.3. Utilizatorii:

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

e Prestatorii serviciilor de AMSA (medici pediatri, reumatologi-pediatri);

e Prestatorii serviciilor de AMS (sectiile de pediatrie ale spitalelor raionale, municipale; sectia de
reumatologie a IMSP IM si C — medici pediatri, medici reumatologi pediatri).
Nota: Protocolul, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4.Obiectivele protocolului:
1. Majorarea numarului de copii carora li s-a stabilit in prima luna de la debutul bolii diagnosticul
de DMJ.
2. Imbunatitirea calitatii examinarii clinice si paraclinice a copiilor cu DMJ.
3. Sporirea calitatii tratamentului copiilor cu DMJ.
4. Majorarea numarului de copii cu DMJ supravegheati conform recomandarilor protocolului
clinic national.

A.5. Elaborat: 2016
A.6. Revizuit: 2025
A.7. Data urmatoarei revizuiri: 2030

A.8. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la
elaborarea protocolului:

Prenume, nume Functia, institutia

Ninel Revenco dr. hab. st. med., Sef Departament Pediatrie USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Angela Cracea conf. univ., dr. st. med., Departament Pediatrie USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Vladimir lacomi asist. univ., Departament Pediatrie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Rodica Eremciuc asist. univ., Departament Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”

Silvia Foca dr. st. med., medic pediatru-reumatolog, IMSP IM si C

Livia Bogonovschi asist. univ., Departament Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”

Olesea Grin medic pediatru-reumatolog, IM si C DCSI

Olga Gaidarji asist. univ., Departament Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”
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Recenzent:

Prenume, numele Functia, institutia

Lucia Mazur-Nicorici dr. hab. st. med., prof. univ., Departamentul de medicina interna,
USMF , Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost examinat, avizat si aprobat de:

Structura/institutia Prenume, nume, functia
Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae | Ninel Revenco, dr. hab. st. med., prof.univ., Sef
Testemitanu” Departament
Comisia stiintifico-metodica de profil | Ninel Revenco, dr. hab. st. med., prof.univ.,
Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu” presedinte
Catedra de Medicina de familie, USMF | Ghenadie Curocichin, dr. hab. st. med.,
,Nicolae Testemitanu” profuniv., sef catedra
Catedra de Farmacologie si farmacologie | Bacinschi Nicolae, dr. hab. st. med., prof.univ.,
clinica, USMF , Nicolae Testemitanu” sef catedra
Catedra de Medicind de laborator, USMF | Anatolie Visnevschi, dr. hab. st. med., prof.univ.,
,.Nicolae Testemitanu” sef catedra
Ager_ltia Medicamentului si Dispozitivelor Dragos Gugu, director general
Medicale T
Com.p ania Nationald de  Asigurdri in lon Dodon, director general
Medicina
AConfiliul National de Evaluare si Acreditare Valentin Mustea, director
in Sdnatate
Consiliul de Experti al Ministerului | Aurel Grosu, dr. hab. st. med., prof.univ.,
Sanatatii presedinte

A.9. Definitiile folosite in document

Dermatomiozita juvenila reprezintd o afectiune sistemicad caracterizata prin inflamatia
nonsupurativa acutd sau cronica a muschilor striati si a tegumentelor [10]. Prezentarea DMJ este
deosebita prin modificarile tegumentare si musculare. Dermatomiozita juvenilda (DMJ) este cea mai
frecventa miopatie inflamatorie pediatrica. Desi reprezinta doar 5% dintre bolile reumatice ale
copilului, DMJ este consideratda o afectiune dificil de diagnosticat si de tratat, cu evolutie si
prognostic imprevizibile [7].

A.10. Epidemiologia bolii

Incidenta anuala a DMJ este estimata de la 1-3,5/mIn/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 frecventa la fetite, cu un
raport F:M de 2,3:1.

Rata mortalitatii In DMJ a scdzut dupa introducerea tratamentului DMARD in DMJ.
Actualmente, se estimeaza rata mortalitatii 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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B.1. Nivel de asistenta medicala primara

Descriere

Motive

‘ Pasi

1. Diagnostic

1.1. Evaluarea pacientului

Recunoasterea semnelor timpurii de DMJ este
importantd pentru un diagnostic precoce si
initierea tratamentului in faza incipienta

Standard/Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 4,5,6)

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

e Investigatii de laborator si paraclinice (Caseta 8, Tabelul 1)

e Referire la consultul medicului pediatru, reumatolog pediatru

1.2. Decizia asupra tacticii
de tratament: stationar
versus ambulatoriu

Alegerea corecta a tacticii de tratament asigura
controlul eficient al bolii, previne complicatiile
severe si creste sansele de recuperare completa.

o Evaluarea criteriilor de spitalizare pentru pacientul cu DMJ
(caseta 13)

2. Tratamentul

Permite  controlul  procesului inflamator,
restabilirea  fortei musculare, prevenirea
complicatiilor pe termen lung, prevenirea

recidivelor, imbunatatirea calitatii vietii.

Standard/Obligatoriu:

e AINS - la adresarea primara si diagnostic confirmat (caseta 15)
e Tratamentul medicamentos (caseta 14)

e Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 18)

o Criteriile de spitalizare (caseta 13)

3. Supravegherea

Permite monitorizarea starii generale,
recunoasterea timpurie a semnelor de agravare sau
efectelor adverse ale tratamentului, coordonarea cu
medicii specialisti, consilierea continud.

Standard/Obligatoriu:
Supravegherea in baza programului elaborat de medicul pediatru
reumatolog (caseta 21)

4. Recuperarea

Conform programelor recuperatoare existente,
cat si recomandarilor medicilor specialisti cu
scopul de refacere a fortei musculare,
prevenirea complicatiilor si reintegrarea 1in
activitati zilnice.

Standard/Obligatoriu:
 Kinetoterapie

» Fizioterapie

» Tratament balneosanatorial
» Consiliere psihologica.

B.2. Nivelul de asistenta specializatd de ambulator

Descriere

Motive

Pasi

1. Diagnostic
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1.1. Confirmarea
diagnosticului de DMJ

Diagnosticul ~ timpuriu  si  tratamentul
administrat pot minimaliza durata bolii,
micsora numarul paciengilor cu afectari
viscerale, si minimaliza numarul
complicatiilor posibile in cadrul maladiei
autoimune.

Standard/Obligatoriu:

Anamneza (casetele 4,5,6)

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

Investigatii paraclinice pentru determinarea, activitatii bolii si
supravegherea evolutiei bolii, efectuarea diagnosticului diferential
(casetele 8, 11, 20);

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

1.2. Decizii asupra tacticii
de tratament: stationar
versus ambulatoriu

Alegerea corecta a tacticii de tratament asigura
controlul eficient al bolii, previne complicatiile
severe si adapteazd interventia la nevoile
medicale si sociale ale copilului, crescand
sansele de recuperare completa.

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

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

Scopul  tratamentului  este  micsorarea
activitatii  bolii,  cresterea  abilitatilor
functionale si inducerea remisiei pe termen
lung.

Standard/Obligatoriu:

AINS - la adresarea primara si diagnostic confirmat (caseta 15);
Glucocorticoizi (caseta 16) )[dupa verificare 1in sectiile
specializate reumatologie pediatrica];

Preparate antireumatice cu actiune lentd (de bazd) (DMARD)
(caseta 16); (caseta 16)[dupa verificare in sectia specializatd
reumatologie pediatrica];

Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 18).

3. Supravegherea

Supravegherea respectarii tratamentului de
fond cu monitorizarea eficacitatii si a reactiilor
adverse.

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

B.3. Nivelul de asistenti medicala spitaliceasca

Descriere

Motive

Pasi

1. Spitalizare

e Diagnosticul  timpuriu si  tratamentul
patogenetic va permite micsorarea duratei
bolii si @ numarului copiilor cu afectari ale
organelor interne.

e Spitalizarea 1n sectiile de pediatrie si/sau SATI ale spitalelor

raionale, municipale; sectia de reumatologie a IMSP IM si C.

o Criterii de spitalizare (caseta 12)
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2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea
diagnosticului de DMJ si
evaluarea posibilelor
afectari viscerale

Diagnosticul timpuriu al DMJ, tratamentul
administrat va micsora durata bolii §i numarul
copiilor cu tulburari articulare si musculare.

Standard/Obligatoriu:

Anamneza (casetele 4,5,6)

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

Investigatii paraclinice pentru determinarea, activitatii bolii si
supravegherea evolutiei bolii, efectuarea diagnosticului diferential
(casetele 8,11,20);

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

3. Tratament

3.1. Tratamentul
medicamentos si
nemedicamentos in conditii
de stationar.

Scopul  tratamentului  este  micsorarea
procesului inflamator, prevenirea
complicatiilor din partea organelor interne si
restabilirea abilitatii functionale musculare.

Standard/Obligatoriu: (caseta 13):

AINS (caseta 14);

Glucocorticoizi (caseta 15);

Preparate antircumatice cu actiune lenta (de baza) (DMARD)
(caseta 16);

Tratamentul complicatiilor;

Tratamentul nonfarmacologic: reabilitare (caseta 18).

4. Externarea cu
recomandarile catre
nivelul primar pentru
continuarea tratamentului
si supraveghere

Dupa stabilizarea stdrii pacientului si absentei
complicatiilor acute, se va permite continuarea
tratamentului si monitorizarea acestuia 1n
conditii de ambulator, sub supravegherea
medicului de familie.

Extrasul obligatoriu va contine:

e Diagnosticul definitiv desfasurat;

e Rezultatele investigatiilor si consultatiilor efectuate;

e Recomandarile pentru pacient;

e Recomandarile pentru reumatolog pediatru consultant.
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C.1. ALGORITMII DE CONDUITA

C.1.1. Algoritm de conduita 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/doza pentru 3 zile consecutive), urmat de Prednisolonum oral 1-2 mg/kg/zi

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

v

Date despre evolutie severa?*

v
NU

v

Evaluari regulate — inclusiv aprecierea fortei musculare, afectarii pielii,
implicarea organelor tintd, si rezultatele raportate de pacient/parinte

v

Ameliorare?**

v

NU
v

Controlul compliantei si
tolerantei la tratament

v

Tratament intensiv cu
adaugarea IGIV, sau
adaugarea sau schimbarea la
altd medicatie care poate
include Cyclosporinum A,
MMF, sau biologice
(Rituximabum, Infliximabum
sau Adalimumabum)

v

v

Vezi algoritm pentru
forma severa

DA

v

v

v

Continua MTX

Sistarea steroizilor

v

Considera stoparea
MTX cind boala este
n remisie pentru
minim 1 an fara
steroizi

Evaluari regulate — inclusiv aprecierea fortei musculare, afectarii pielii,
implicarea organelor tintd, si rezultatele raportate de pacient/parinte

v

Ameliorare?**

v

NU sau noi calcinoze

v

v

v

v

Intoleranta: schimbare la
alte DMARD, cum ar fi

MMF sau
Cyclosporinum A

Tratament intensiv

Continuda MTX/MMF
sau Cyclosporinum A

Sistarea steroizilor

v

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

Stoparea medicatiei
adaugate cind e cu
ameliorare si steroizii
sistati

*asa cum ar fi implicarea organelor tinta/boala ulcerativa extensiva a pielii
** Imbunatatire bazata pe opinia clinica
MTX — Methotrexatum, MMF — Mycophenolatum mofetilum*, IGIV — Immunoglobulinum intravenoasa, DMARD — medicamente
antireumatice modificatoare ale bolii

10




Protocol Clinic National, ,,Dermatomiozita juvenild”, editia II

C.1.2. Algoritm de conduita al formei severe a Dermatomiozitei juvenile la pacientii
diagnosticati 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/doza pentru 3 zile consecutive), urmat de Prednisolonum oral 1-2 mg/kg/zi

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

v

Date despre evolutie severa?*

v

DA

v

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

A

Evaluari regulate — inclusiv aprecierea fortei musculare,
afectarii pielii, implicarea organelor tinta, si rezultatele

v

Ameliorare?**

v v

NU DA
Intensifica tratamentul prin addugare Continua MTX Sistarea steroizilor Considera stoparea
de Rituximabum sau schimbare la Cyclophosphamidum™*
anti-TNF l sau schimbarea la un
Infliximabum/Adalimumabum . i
( abum/Adalimumabum) sau Considera stoparea DMARD alternativ

utilizarea terapiei combinate cu doze MTX cind boala

¢ este Tn remisie
pentru minim 1 an
fara steroizi

Evaluari regulate — inclusiv

aprecierea fortei musculare, afectarii
pielii, implicarea organelor tinta, si
rezultatele raportate de pacient/parinte

:

Ameliorare?**

v v
w
v

Controlul compliantei si Reduce lent/stopeaza

medicatia cand boala
a tolerantei la tratament este Tn remisie pentru

minim 1 an fara steroizi

*asa cum ar fi implicarea organelor tinta/boald ulcerativa extensiva a pielii
** imbunatatire bazata pe opinia clinica
MTX — Methotrexatum, MMF — Mycophenolatum mofetilum*, IGIV — Immunoglobulinum intravenoasd, DMARD — medicamente
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR S$SI PROCEDURILOR

C.2.1. Arborele de clasificare pentru subgrupele de miopatii inflamatorii idiopatice

Pacientul intruneste criteriile de clasificare EULAR/ACR pentru Ml|

v
/ Varsta de debut a primului simptom <18ani —

D
Nu i
Rash heliotrope sau, R:Smele(l;lggff: :aalzl,
papule Gottron sau, p femnul it ,
/ semnul Gottron \

A// \

alta decat DMJ***

Nu Da Nu Da
I
- v |
. . . . . ey . |
Caracteristici clinice* sau, Slabiciune simetricd, de obicei progresiva a extremitatilor superioare |
Caracteristica biopsiei proximale sau, :
musculare** Slabiciune simetricd, deobicei progresiva a extremitatilor inferioare proximale |
sau, |
\ Flexorii gatului sunt relativ mai slabi decét extensorii gatului sau, :
A/ In picioare muschii proximali sunt relativ mai slabi decat muschii distali |
|
Nu Da |
|
/ \ |
I
Nu Da I
|
|
| ! \ '
T i S
» PM M DA DM 1 Miozita juvenila DMJ
! i !
1

Pacientul trebuie primar si intruneasca criteriile pentru MII (probabilitatea MII >55%). Ulterior pacientul poate fi subclasificat conform arborelui. Subgrupa pacientilor cu PM include pacienti cu MNMI. Pentru

clasificarea MI, este solicitat una din urmatoarele, *slabiciunea flexorilor degetelor si raspunsul la tratament: fard imbunatatire, sau **biopsia musculara: vacuole marginate. *** Miozita juvenila alta decit DMJ a 1 2
fost stabilita in baza opiniei expertilor. MNMI si DM hipomiopatica au fost foarte putine pentru a permite subclasificare. DA, dermatomiozita amiopatica; DM, dermatomiozita; MI, miozita cu incluziuni; MII,

miopatie inflamatorie idiopaticd; MNMI, miopatie necrotizantd mediatd imun; DMJ, dermatomiozita juvenila; PM, polimiozita
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C.2.2 Clasificarea Dermatomiozitei juvenile [1,2,4,9,13]

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

Tip Il — dermatomiozita idiopatica primara

Tip 111 - dermato- sau polimiozita asociata cu malignitati

Tip IV — dermatomiozita sau polimiozita juvenila

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

Tip VIl — miozita eozinofilica, miozita localizata nodulara, alte miozite

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

. Polimiozita juvenila

. Miozita in sindroamele Incrucisate

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

. Miozita in focar sau nodulara

. Miozita proliferativa

. Miozita cu incluziuni

. Dermatomiozita fard miozita
10.Miozita eozinofilica

11. Miozita granulomatoasa

O 001N 01 W+~

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

e DMIJ clasica — eritem caracteristic, ulceratii tegumentare, rash heliotrop, papule Gottron,
keratodermie, slabiciune musculara, dureri musculare, contracturi articulare, disfonie,
dureri abdominale, dismotilitate gastrointestinald, mai tarziu — calcinoza (apare la 1-2 ani
de la debutul maladiei);

e DMIJ fara miozitd — sunt manifestari preponderent din partea tegumentelor;

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

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

e Polimiozita — mai rara in perioada copilarieci — necesitd efectuarea diagnosticului
diferentiat cu alte miopatii, deseori urmeaza dupa o infectie virala, are evolutie cronica si
este rezistenta la tratament.

C.2.3 Factorii cauzali ai Dermatomiozitei juvenile [1,7,9]

Caseta 4. Cauzele si factorii de risc in DMJ:
e Dermatomiozita este o boald mediatd imun (implicarea imunitatii umorale si celulare),
factori trigger se considera a fi agentii infectiosi virali (Coxsackie B, Parvovirus B19,
enterovirusii), bacterieni (unele specii de streptococci), non-infectiosi (D-penicilamina,
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vaccinarile, transplantul de maduva) sau autoimuni, la un pacient cu susceptibilitate
genetica. S-a demonstrat asocierea dermatomiozitei cu majorarea expresiei alelelor
sistemului de histcompatibilitate - HLA-DQAI*0501 asociat cu HLA- DR 3, HLA-
DQA1*0301 si HLA-DRB *0301.

e Dermatomiozita juvenila poate fi asociatda cu alte maladii ale tesutului conjunctiv —
sclerodermia, lupus eritematos sistemic, boala mixtd a tesutului conjunctiv, sindrom
Sjogren; mai rar cu artrita juvenila idiopatica, poliarterita nodoasa si cu malignitati.

e EXpunerea prelungita la soare.

C.2.4. Conduita pacientului cu Dermatomiozita juvenila [1,13]

Caseta 5. Pasii obligatorii in conduita pacientului cu DMJ
1. Stabilirea diagnosticului de DMJ timpuriu;
2. Investigarea obligatorie pentru determinarea gradului de activitate a bolii, determinarea
implicarii 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 [1,2,3,8,10]

Caseta 6. Recomandari in colectarea anamnesticului la copil cu DMJ

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

Simptomele de afectare cutanata;

Simptomele de afectare musculara;

Simptomele de afectare articulara;

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

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

Acuzele - Tn 92% sunt prezente acuze la dureri musculare proximale cu induratie muscular, 43-
50% - mialgii, 25-28% disfagie (dificultate de inghitire, regurgitatie nazala, aspiratie pulmonara),

23% - artralgii, oboseald, redoare matinala, anorexie, disfonie, fenomen Raynaud.

Epidemiologic, fetitele sunt mai frecvent afectate in comparatie cu baieteii.

C.2.4.2. Examenul fizic [1,12,13]

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

o Evidentierea semnelor clinice cutanate ale DMJ:

o Rash (eritem) heliotrop (coloratie violacee palpebrala si sau periorbitald cu edeme
periorbitale si palpebrale); Tn zonele cu afectare prin vasculita severa pot aparea zone de
hiperkeratoza, modificari prenecrotice, cicatrici (de obicei unghiul inferior al ochiului).

o Edeme faciale;

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

o Alopecia;

Teleangiectazie;

o 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;

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

O

o Evidentierea semnelor de afectare muscularia in DMJ (se vor efectua MMT, CMAS, anexa

2):

o Afectarea muschilor scheletici manifestat prin slabiciunea musculara simetricd cu
interesarea musculaturii proximale a membrelor si flexorilor gatului (cu greu copilul
ridica scarile, bratele, dificultati in pieptanarea parului); mialgii spontane sau provocate
de presiunea exercitata la palpatie; Senzatie de edem si induratie musculara;

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

o Distrofie musculara si contracturi In articulatiile mari.

o Calcinoza tesuturilor moi (depunerea cristalelor de hidroxiapatitd-calciu in muschi,
tesutul adipos subcutanat si piele), debuteazd 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).

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

o Evidentierea semnelor de afectare articulara:
o Artralgii, limitarea miscarilor in articulatii, redoare matinald, artrita In evolutie cu
dezvoltarea degetelor in forma de bambus, datorate pierderii elasticitatii cutanate.

e [Evidentierea semnelor de afectare a organelor interne in DMJ

o Cord — tahicardie, aritmie supraventriculard, cardiomiopatie dilatativa, pericardita,
insuficienta cardiaca congestiva;

o Pulmoni — pneumonie aspirativa, insuficienta respiratorie restrictivd, mai rar afectare
interstitiala de tip alveolita fibrozanta.

o Gastrointestinal — esofagita, gastroduodenita, enterocolita, procese erozive, ulcere cu
dureri abdominale si diaree (hemoragii oculte, melena, hematemeza), perforatii,
peritonite, hepatosplenomegalie;

o Afectarea sistemului nervos central — convulsii, depresie;

o Afectarea ocularad — retinita, irita;

o Afectare renala

C.2.4.3. Investigatii paraclinice [1,10,11]

Caseta 8. Teste pentru determinarea activitatii bolii si supravegherea evolutiei bolii:

e Analiza generald a sangelui, VSH, PCR (proteina C reactiva), fibrinogenul;

e Analiza generald a urinei;
Teste si proceduri pentru determinarea implicérii in proces a organelor interne si
efectuarea diagnosticului diferential:

e Biochimia serica— ALAT, ASAT, creatinkinaza, lactatdehidrogenaza,
aspartataminotransferaza, alaninaminotransferaza; bilirubina .
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Anticorpii antinucleari (ANA) — pozitiv Tn 50-86%;

Anticorpi specifici miopatiilor inflamatorii ( Grupul MSA)

e 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 policiclicd a bolii

e Anti-NXP2 (MJ) — asociat cu crampe musculare, slabiciune musculara pronuntata,
disfonia, calcinoza, spitalizari frecvente, virsta mica la debut, si rata scazuta a
remisiilor la distantd de 2 ani

e Anti-MDA5 (CADM-140) — asociat cu ulceratii orale si cutanate, maladie
amiopatica, boala interstitiald pulmonara (uneori rapid progresiva), artralgii/artrita,
febra, scadere ponderala, adenopatie, si varsta 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 (fara rash), debut sever, slabiciuni musculare
pronuntate distale, episoade de cadere, necroza la biopsie musculara, fenomen Raynaud,
implicare cardiaca, ulceratii cutanate, valori CK inalte, spitalizari frecvente, utilizarea scaunului
cu rotile, raspuns slab la tratament, evolutie cronica a maladiei.

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

e Anti-HMGCR — asociat cu slabiciune musculara severa proximala si distala, necroza la
biopsia muscular, atrofie musculard, contracturi articulare, artralgii, disfagie, valori CK inalte,
HLA DRB1*0701, raspuns slab la tratament si evolutie cronica.

e Anti-SAE — foarte putine cazuri in miozita juvenila pentru careva asociatii clinice veridice

Investigatii instrumentale:

Examinarea radiologica a articulatiilor afectate;

Ultrasonografia organelor interne;

micsorarea 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 datorita parezei;

Ecocardiografia: in miocardita 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 magneticd nucleara musculara (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 spontand de tip
fibrilatii;

Biopsia musculard: modificari de tip inflamator si degenerativ;

Scintigrafia scheletica;

Spirografia: dereglari restrictive pulmonare.
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TABEL 1. INVESTIGATIILE DE LABORATOR SI PARACLINICE iN DMJ

Investigatiile de

Semne sugestive pentru

laborator si paraclinice DMJ ARE AR RS
Analiza generala a Determinarea gradului de o o o
sangelui activitate a procesului
VSH inflamator O O O
Analiza generala a urinei | Pentru excluderea afectarilor o o o
renale
Proteina c-reactiva Determinarea gradului de O O O
Fibrinogenul activitate a procesului
inflamator © © ©
Factorul reumatoid Pentru diagnosticul
. : O @)
diferential
Biochimia serica
(ALAT, ASAT,
bilirubina totala si .
fractiile ei, fosfataza Pe””?* d?.t erminarea
VR severitatii degradarii R R @)
alcalina, ureea,
I . musculare
creatinina, proteina
totala, creatin kinaza,
aldolaza)
Metode imunologice
(determinarea titrului Confirmarea procesului 0 0
anticorpilor antinucleari | autoimun
specifici miozitei)
Electrocardiografia Permite stabilirea dereglarilor
de ritm si de conducere in @) O @)
cazul afectarilor
Ecocardiografia Permite depistarea afectarilor
cardiace prin miocardita, R @)
pericardita.
Rezonanta magnetica
nucleard musculara Necesard pentru diagnostic O
(regim corp integru)
Scintigrafia scheleticad Necesard pentru diagnostic R
Electromiografia Pentru diagnostic si
. .2 g O
diagnostic diferential
Ultrasonografia Permite depistarea afectarilor R R 0
organelor interne organelor interne
Biopsia musculara Necesara pentru diagnostic si o
diagnostic diferential
Consultatia medicilor
specialisti: oftalmolog,
neurolog, dermatolog, Pentru efectuarea R o o

gastroenterolog, ortoped,
fizioterapeutului,
kinetoterapeutuluis.

diagnosticului diferential

O — obligatoriu; R — recomandabil
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C.2.4.4. Determinarea gradului activitatii bolii [13]

Caseta 9. Gradele de severitate ale bolii
Gradul I1I (activitate inalta)

dermatitd exprimata

stazd vasculard cu eritem palmar, plantar

edem difuz al pielii, tesutului adipos subcutanat

prezenta sindromului articular

slabiciune musculard pronuntatd, pana la imobilizare, cu sindrom algic pronuntat si edem
al muschilor

nivel inalt crescut al enzimelor degradarii musculare

manifestari de afectare viscerala: carditd, poliserozita, afectare pulmonara

febra, subfebrilitate

Criza miopaticd: cea mai grava forma de afectare a muschilor striati si netezi cu
panmiozitd necrotica: paralizie miogena bulbara, paralizie respiratorie miogena,
insuficienta respiratorie restrictiva, poate surveni decesul.

Gradul Il (activitate moderata)

temperatura normala, subfebrilitate

afectare tegumentara, musculara moderate

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

afectare viscerala usoara

Gradul | (activitate minimalda)

temperatura normala

rash heliotrop usor exprimat

slabiciune musculara usoard, aparutd in urma efortului fizic, contracturi articulare
patologice

modificari ale timbrului vocii (disfonie)

miocardita in focar

indicii de laborator in limitele normei

C.2.5. Diagnosticul [1]
C.2.5.1. Diagnosticul pozitiv

Caseta 10. Criteriile preliminare de diagnostic pentru DMJ (dupa Bohan si Peter, 1975)

Criteriu Descriere

A

Slabiciune musculara
proximald

Slabiciune muscularad proximala simetrica a centurii scapulare
si pelvine, flexorii anteriori ai gatului care progreseaza in
saptamini sau luni cu sau fara disfagie sau implicarea muschilor
respiratori

B. Enzime musculare Cresterea nivelului seric al enzimelor musculo-scheletice —
elevate creatinkinaza, aspartat aminotransferaza, lactat dehidrogenaza si
aldolaza
C. Schimbari miopatice pe | Caracteristica miopaticei pe electromiografie (unitati motorii
electromiografie mici si scurte, fibrilatii, unde ascutite pozitive, iritabilitate
insertionala si descarcari repetitive de Tnalta frecventa)
D. Biopsia musculara Biopsia musculara care demonstreaza necroza, fagocitoza,

tipica

regenerare, atrofie perifasciculara, exudat inflamator
perivascular
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E. Rash cutanat caracteristic | Modificari cutanate tipice:

(1)Rash (eritem) heliotrop (eritem violaceu palpebral si edem

periorbital)
(2)Semnul  Gottron: vasculita in regiunea articulatiilor cotului,
metacarpofalangiene si interfalangiene proximale.
Interpretarea:
DMJ Polimiozita
Diagnostic E plus oricare 3 Toate A-D
cert din A-D
Diagnostic E plus oricare 2 Oricare 3 din
probabil din A-D A-D
Diagnostic E plus oricare 1 Oricare 2 din
posibil din A-D A-D

Caseta 11. Criteriile de clasificare pentru miopatiile inflamatorii idiopatice juvenile si a

adultului dupa EULAR/ACR 2017

Variabila Scorul
Fara Cu Definitia
biopsie biopsie
musculard | musculari
Varsta la debut
Varsta la debutul primului | 1,3 1,5 18< vaérsta (ani) la debutul primului
simptom legat de boald >18 ani simptom legat de boala <40 de ani
si <40 de ani
Varsta la debutul primului | 2,1 2,2 Varsta (ani) la debutul primului simptom
simptom legat de boala >40 de legat de boala >40
ani
Slabiciune musculara
Slabiciune musculari obiectiva, | 0,7 0,7 Slabiciune a extremitatilor superioare
de obicei progresiva, a proximale definitd prin testarea manuala
extremitatilor superioare musculard sau alte testdri obiective ale
proximale fortei, care este prezenta bilateral si este de
obicei progresiva in timp
Slabiciune musculari obiectiva, | 0,8 0,5 Slabiciune a extremitdtilor inferioare
de obicei progresiva, a proximale definitd prin testarea manualad
extremitatilor inferioare musculard sau alte testdri obiective ale
proximale fortei, care este prezenta bilateral si este de
obicei progresiva in timp
Flexorii gatului sunt relativ mai | 1,9 1,6 Gradul fortei musculare pentru flexorii
slabi decat extensorii gatului gatului este relativ scazut fata de extensorii
gatului definit prin testarea manuala
musculard sau alte testdri obiective ale
fortei
In picioare, muschii proximali | 0,9 1,2 Gradul fortei musculare pentru muschii
sunt relativ mai slabi decat proximali a picioarelor este relativ scazut
muschii distali fatd de muschii distali a picioarelor definit
prin testarea manuald musculara sau alte
testdri obiective ale fortei
Manifestari cutanate
Rash heliotrop 3,1 3,2 Placi violete, violacee sau eritematoase
deasupra pleoapelor sau 1n distributie
periorbitald, deseori asociate cu edem
periorbital
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Papule Gottron 2,1 2,7 Papule eritematoase  spre  violacee
deasupra  suprafetelor  extensorii a
articulatiilor care sunt uneori solzoase. Pot
apdrea deasupra articulatiilor degetelor de
la mana, coatelor, genunchilor, maleolelor
si degetelor de la picioare

Semnul Gottron 3,3 3,7 Macule eritematoase spre  violacee
deasupra  suprafetelor extensorii ale
articulatiilor, acestea nu sunt palpabile

Alte manifestari clinice

Disfagia sau dismotilitatea | 0,7 0,6 Dificultate la 1inghitire sau dovada

esofagiana obiectivdi de motilitate anormalda a
esofagului

Masurarile de laborator

Prezenta anticorpilor Anti-Jo-1 | 3,9 3,8 Testarea autoanticorpilor in ser efectuata

(anti-histidil-ARNTt sintetaza) teste standardizate si validate care arata
rezultat pozitiv

Niveluri  serice elevate a |13 14 Cele mai anormale valori testate in

creatinkinazei (CK) sau lactat
dehidrogenazei (LDH) sau
alanin aminotransferazei
(ALAT/ALT/SGPT)

decursul maladiei (cel mai Tnalt nivel
absolut al enzimei) peste limita superioara
relevanta a normei

Particularitatile biopsiei musculare — prezenta:

Infiltrarea  endomisialda  a 1,7 Biopsia musculard depisteaza celule

celulelor mononucleare care mononucleare endomisiale aderind la

inconjoara dar nu invadeaza salcolema fibrelor musculare sdnatoase,

miofibrilele non-necrotice, insd fard o clard invazie a
fibrelor musculare

Infiltrarea celulelor 1,2 Celulele mononucleare sunt localizate in

mononucleare n  perimisiu perimisiu si/sau localizate in jurul vaselor

si/sau perivasculara sanguine (fie Tn vasele perimisiului sau
endomisiului)

Atrofie perifasciculara 1,9 Biopsia musculara depisteazd cateva
randuri de fibre musculare, care sunt mai
mici in regiunea perifasciculard decét cele
cele localizate central

Vacuole marginate 3,1 Vacuolele marginate apar albastrii prin
coloratie HE si rosietice prin coloratie
tricroma modificatd Gomori

Interpretarea:

Diagnostic cert

Probabilitate >90% (scor total >7,5 fara biopsie musculara
si >8,7 cu biopsie)

Diagnostic posibil

Probabilitate >50% si <55% (scor minim de 5,3 fard biopsie
$1 6,5 cu biopsie)

20




=9

Protocol Clinic National, ,,Dermatomiozita juvenild”, editia II

C.2.5.2. Diagnosticul diferential. [1,13]

Caseta 12. Diagnostic diferential al miopatiilor inflamatorii

Afectiunea Simptome comune | Deosebiri In vestigafil
’ suplimentare
PM Slabiciune Se noteaza de 17 ori mai rar ca Biopsie
musculara, disfagie | DMJ. Lipsesc modificarile musculara
cutanate. Caracteristic slabiciune
a musculaturii proximale, distale
a membrelor. Are o evolutie
cronica, greu cedeaza la GC. PM
in primul an de viata poate fi
rezultatul infectiei intrauterine.
Miozita infectioasa Slabiciune Miozita virald provocata de Reactii

provocata de infectii
virale, bacteriene,
etc

musculara, tabloul
clinic din
toxoplasmoza-
similitudini cu
DMJ

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

imunoserologi
ce

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

Slabiciune
musculara

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

Analiza
genetica,
proba cu
prozerind

Miozita din cadrul
MDTC

Slabiciune
musculara,
cresterea nivelului
fermentilor serici
de degradare

Simptomele MDTC. La DMJ
poate fi ,fluturele™ din LES, dar
n acest caz eritemul nu are
contur clar, si nu proiemineaza,
Edemul periorbital si papulele

Investigatii
imunoserologi
ce, anti ADN,
Sm, RNP, Scl
70

musculara Gottron sunt patognomonice
pentru DMJ
Osificarea Calcificarea Boald geneticd rard, autosomal
heterotopica muschilor dominantd, care se manifesta

ectopica- miozita
osificanta (boala
Munchmeyer)

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

Dermatomiozita Slabiciune Slabiciunea musculara CT,RMNa
secundara, din musculara, asimetrica. Manifestarile organelor
cadrul patologiei modificari tegumentare pot lipsi interne
oncologice tegumentare toracice,

specifice, abdominale,

nespecifice pentru creierului

DMJ
Endocrinopatiile Slabiciuni Lipsa modificarilor tipice Teste de
(hipo-, hipertireoza, | musculare tegumentare pentru DMJ. laborator
hipo-, Simptomele patologiilor utilizate Tn
hiperparatireoza, endocrinologice endocrinologie
diabetul zaharat,
miopatia steroidiana,
boala Addison,
acromegalia)
Miopatiile Slabiciuni Lipsa modificarilor tipice Diagnosticul
metabolice (bolile de | musculare tegumentare pentru DMJ. genetic,
stocaj, miopatiile Simptomele patologiilor nivelul
mitocondriale) genetice de stocaj lactatului etc.
Miopatiile toxice, Slabiciuni Lipsa modificarilor tipice Anamneza
medicamentoase musculare tegumentare pentru DMJ. detaliata

(administrarea
preparatelor)

C.2.6. Criteriile de spitalizare a copiilor cu Dermatomioziti juvenili [1,6]

Caseta 13. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu DMJ
e DMJ primar depistata sau adresare primara cu semne clinice clasice sau atipice de DMJ;

e Adresare repetatd cu semne clinice de recadere a bolii (reaparitia febrei, sldbiciunii

musculare, rash-ului tipic in DMJ, aparitia semnelor de implicare sistemica, non-responder la
tratament AINS, necesitatea initierii unui tratament remisiv);

Aparitia semnelor complicatiilor DMJ (semne ale afectarii cardiace, renale, afectari oculare
progresive);

domiciliu;

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

C.2.7. Tratamentul [1,2,13]
C.2.7.1. Tratamentul medicamentos in Dermatomiozita juvenila

Caseta 14. Principiile de tratament DMJ

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

Dieta: regim dietetic crutator in vizorul sistemului gastrointestinal sau/si excluderea
condimentelor. Tn disfagie dieta blandid cu alimente moi sau alimentatia prin sonda
nazogastrica. Alimentatia parenterald poate fi necesarda In DMJ cu vasculitd gastrointestinala
extensiva. In afectarea renal — hidratare adecvata.

Tratamentul medicamentos:

o Preparate AINS;

o Glucocorticoizi pentru administrare sistemica;

o Tratament remisiv;
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o Tratamentul afectarilor cutanate si oculare (coordonat cu dermatologul si oftalmologul);
o Preparate antiagregante.

Caseta 15. 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 dozi 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.

Nota: Este necesard monitorizarea continud a reactiilor adverse la tratament cu AINS - vome,
dispepsie, diaree, constipatii, ulcer gastric, majorarea transaminazelor, hematurie, cefalee,
micsorarea numarului trombocitelor, fotosensibilitate. Pacientii cu tratament indelungat cu AINS
(mai mult de 3-4 saptamani) in mod obligatoriu necesita monitorizarea analizei generale a sangelui,

creatininei, ureei §i transaminazelor.

Caseta 16. Tratamentul medicamentos al DMJ cu glucocorticoizi

Glucocorticoizii sistemici se administreaza la toti pacientii cu DMJ.

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

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

e Raspunsul la glucocorticoizi poate fi lent in 8-12 saptdmani.

Caseta 17. Tratamentul medicamentos antireumatic de fond al DMJ (remisiv — DMARD)

La pacientii cu indici de severitate Tnalti, alti factori de risc (autoanticorpi miozitici
specifici sau asociati pozitivi)

Methotrexatum 10-25 mg/m?/saptamana, oral sau intramuscular in asociere cu Acidum
folicum (5 mg/saptamana sau 1 mg zilnic — 1n afara zilelor de administrare de Methotrexatum).

Azathioprinum*— 1-3mg/kg/zi, fiind considerat mai efectiv ca MTX, in managementul
miozitelor corticorezistente.

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

Cyclophosphamidum* -0,75-1 g/m%luni timp de 5-6 luni; pentru formele severe,
refractare la optiunile terapeutice existente. Cyclophosphamidum™ este de obicei medicamentul
de rezerva datorita efectelor sale secundare.

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

Mycophenolatum mofetilum*- 20 mg/kg/24h (doza maxim admisibila 1000mg/24h),
administrat la fiecare 12h. Indicat Tn cazuri refractare de DMJ, intolerantd la MTX, in
managementul calcinozelor.

Immunoglobulinum- timpul de injumatatire al terapiei cu imunoglobuline intravenoase
(IVIG) este de 3 saptamani; se administreaza 1-2 g/kg doza unica, initial fiecare 2 saptamani, 5
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doze, apoi cure lunare cu o duratd de pand la 2 ani. Modul de actiune este prin inducerea
autofagiei in celulele mononucleare din sangele periferic, reducand astfel productia de citokine
inflamatorii. Immunoglobulinum este indicata in cazurile de esec terapeutic si in cazurile de
dependenta terapiei cu glucocorticoizi. Utilizarea Immunoglobulinum pentru boala pulmonara
interstitiala nu este recomandata.

Tratamentul biologic , cu preparate anti TNF (Etanerceptum®, Infliximabum) si
anticorpilor monoclonali (Rituximabum) actualmente in studiu (vezi www.clinicaltrials.gov)

Rituximabum- utilizat cu succes la copii cu DMIJ cu esec terapeutic la terapia de prima
linie. Se recomanda o monitorizare atentd a nivelurilor serice de imunoglobuline G (IgG), mai
ales in primul an de terapie, deoarece exista o prevalenta de 30—-50% a hipogamaglobulinemiei;
unii pacienti ar putea necesita terapie de substitutie cu Immunoglobulinum.

Doza initiala: 1000 mg o data la 2 saptamani pentru doud doze (administrate n ziua 1 si
ziua 15)

Doza de intretinere: 1000 mg o data la 6 pana la 12 luni (doza alternativd mai mica de
500 mg la fiecare 6 pana la 12 luni poate fi luata in considerare).

Adalimumabum: indicat la copii cu DMJ cu varsta peste 13 ani; doza este de 40 mg,
administratd subcutanat la doud saptamani, ca doza unica. raspunsul clinic este obtinut, de
reguld, n cursul a 12 saptdmani de tratament. Continuarea tratamentului trebuie reevaluata atent
in cazul pacientilor care nu raspund la tratament 1n timpul acestei perioade.

Infliximabum- Doza de Infliximabum este de obicei de 5 mg/kg IV (interval de doza 3-
10 mg/kg). Orice variatie fatd de doza standard ar trebui sa fie sub recomandarea medicului
pediatru-reumatolog. Pentru a optimiza tratamentul cu IFX la pacientii cu DMJ, monitorizarea
terapeutica a medicamentelor ar putea fi benefica.

Terapia de inductie

Regimul de tratament consta de obicei in perfuzii intravenoase la 0, 2 si 6 sdptamani.

Terapie de intretinere
Perfuziile ulterioare se administreaza la 4, 6 sau 8 sdptamani dupd aceea, in functie de
raspunsul clinic. Regimul exact va fi decis de specialist pediatru-reumatolog.

Tratamentul cu alte DMARD cum ar fi Methotrexatum, cu exceptia cazului in care nu
este tolerat, este de obicei continuat impreuna cu Infliximabum.

Nota:

e Pentru monitorizarea posibilelor reactii adverse se va examina analiza generald a sdngelui

(monitorizata de 2 ori pe luna) si transaminazele (monitorizate o data pe luna);

e In cazul rezistentei la tratament sau evolutie atipica a bolii, se va efectua reevaluarea

pacientului in vederea prezentei altor maladii.

o La initierea tratamentului se indica teste hepatice (ALAT, ASAT, fosfataza alcalind, proteinele

serice, serologia pentru virusurile hepatice B §i C);

e La pacientii cu teste hepatice anormale, infectie cronica cu VHB sau VHC se va intrerupe

administrarea MTX.

C.2.7.2. Tratamentul nemedicamentos al Dermatomiozita juvenila

Caseta 18. La recomandari speciale:
Tratamentul de reabilitare:

e Terapia ocupationala.

e Gimnastica curativa la domiciliu.

e Protectia musculara si articulard habituala.

Caseta 19 - Managementul DMJ conform recomandarilor medicinei bazate pe dovezi
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Sursa, anul publicarii

Tratament recomandat

Nivel de
evidenta

Grad de
recomanda
re

Consensus-based
recommendations for
the

management of
juvenile
dermatomyositis,
Felicitas Bellutti
Enders et al, 2016

Fotoprotectie

Echipa multidisciplinara de
specialisti in medicina, inclusiv un
medic si o asistenta specializati n
reabilitare

La pacientii cu debut de DMJ se
recomandd introducerea GC 1n
doze mari (i/v sau plos) 1in
combinatie cu MTX

Dozele mari de GC trebuie
administrate oral sau i/v in formele
moderate sau severe de DMJ
Dozele finalte de GC vor fi
administrate i/v daca sunt semne de
malabsorbtie

Doza de GC se va sista la
ameliorarea  starii  clinice a
pacientului

Adaugarea MTX sau a
Cyclosporinum A duce la controlul
mai sigur al maladiei comparativ cu
Prednisolonum iTn  monoterapie;
profilul de siguranta favorizeaza
combinatia de Methotrexatum cu
Prednisolonum

MTX va fi initiat cu 15-20
mg/m?/saptdmana (doza maxima
absoluta de 25 mg/saptimana), de
administrat preferabil s/c la debutul
bolii

Immunoglobulinum i/v  pot fi
utilizate la pacientii cu
hormonorezistenta, in special in
formele cu modificari proieminente
ale tegumentelor

Mycophenolatum mofetilum* poate
fi util In afectarea tegumentard si
musculara (inclusiv calcinoze)
Afectarea tegumentara continud
reflectd afectarea sistemica
continud astfel trebuie tratatd prin
sporirea imunosupresiei sistemice.
Tacrolimus topic (0,1%)/ GC topici
pot ameliora afectarea localad
tegumentara, in special hiperemia
simptomatica sau pruritul

Pacientii ce nu tolereaza
Methotrexatum li se va administra

4
4

1B

2A

1B

2B-4

D
D
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alt preparat DMARD, inclusiv

Cyclosporinum A sau
Mycophenolatum mofetilum*
e La pacientii cu forme severe (cum | 3 C

ar fi cu afectarea organelor tinta/
afectare tegumentard ulcerativa
extensivd se va lua in considerare

administrarea de
Cyclophosphamidum™*.
e Terapia de depletie a celulelor B | 1B D

(Rituximabum) poate fi considerata
aditionalda la cei cu maladie
refractard. Clinicienii trebuie sa fie
constienti ca Rituximabum necesita
pind la 26 de saptimini pentru a
actiona.

e Terapia Anti-TNF poate fi|3 D
considerata in maladia refractara;
Infliximabum sau Adalimumabum
sunt de  electie fatd  de
Etanerceptum*

e La prezenta dezvoltirii sau 3 C
instalarii calcinozei, intensificarea
terapiei imunosupresive.

e Nu existd un nivel inalt de dovezi
pentru timpul de stopare a terapiei.
Sistarea tratamentului poate fi luata
in consideratie daca pacientului i-a
fost sistata terapia cu GC si acesta
este in remisie pe MTX (sau
DMARD alternativ) pentru minim
lan

C.2.8.Evolutia bolii [1,6,7,9,13]

Caseta 20. Clasificarea evolutiei dupa Spencer s.a. (SUA, 1984):
e Evolutie monociclica (monocyclic course 40%)- fara recidive timp de 2-3 ani
e Evolutie policiclica (polycicyclic course 10-15%)- cu recidive
e Evolutie cronic prolongata (prolonged chronic course 35-40%)- evolutie persistenta
e Evolutie ulcerativa (ulcerative course <10%)- vasculita exprimatd cu manifestari
tegumentare de tip ulcerativ.

C.2.9. Supravegherea pacientilor cu Dermatomiozita juvenili [6,7]

Caseta 21. Supravegherea copiilor cu DMJ

Pe parcursul spitalizdrii zilnic se va monitoriza temperatura corpului, pulsul, tensiunea arteriala,
tabloul auscultativ al cordului (in vederea afectarii valvei aortice), statusul muscular si articular,
palparea ganglionilor limfatici (determinarea evolutiei limfadenopatiei);

Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu Vasculite primare sistemice, de cditre medicul
de familie:

e Periodic la intervale de 1-3-6 luni:
o evaluarea fortei musculare;
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evaluarea capacitatii functionale articulare;
analiza generala a sangelui;
analiza generald a urinei;
proteina C-reactiva;
enzimele serice;
examinarea oftalmologica;
examinarea ecocardiograficad si ECG 1n vederea excluderii sau depistarii precoce a
afectarii cordului.
e Periodic, o data pe an, la indicatii:
o radiografia articular;
o scintigrafia scheletica.

O O O O O O O

Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu DMJ de catre 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 data in luna primele 4 luni, apoi o data la 2 luni 12 luni;

e Cooperarea cu alte specialitati - fizeoterapeut, oftalmolog, dermatolog.

Nota: In caz de aparitic a semnelor de recidere a bolii, reactiilor adverse la tratament,
complicatiilor sau semnelor de atingere viscerala medicul de familie §i specialistul reumatolog va
indrepta pacientul 1n sectia specializata — reumatologie pediatricd republicana.

C.2.10. Complicatiile Dermatomiozitei juvenile [7,13]

Caseta 22. Complicatiile DMJ

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

Caseta 23. Complicatiile cele mai frecvente in urma tratamentului DMJ

Afectarea tractului gastro-intestinal: sindromul dispeptic, gastrita, duodenita, boala ulceroasa,
colita pseudomembranoasa;

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

Reactii alergice;

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

D.1. Prestatori de servicii de
AMP

Personal:

e medic de familie;

e asistent medical/asistenta medicala de familie
e medic pediatru

Aparataj, utilaj:

e tonometru;

fonendoscop;

termometru;

pulsoximetru;

electrocardiograf;

oftalmoscop;

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

Medicamente conform Normelor minime de dotare a trusei
medicului de familie (Sectiunea 16, Anexa nr.1 ,,Norme de
reglementare a Asistentei Medicale Primare din Republica
Moldova” la Ordinul Ministerului Sanatatii nr.695 din
13.10.2010)

Medicamente pentru prescriere:

e AINS: Naproxenum, Ibuprofenum, Diclofenacum

e Glucocorticoizi: Prednisolonum, Methylprednisolonum

e Methotrexatum

D.2. Prestatori de servicii de
AMSA

Institutiile consultativ-
diagnostice

Personal:

e medic pediatru

e medic pediatru reumatolog

e asistent medical/asistenta medicala

Aparataj, utilaj:

tonometru

fonendoscop

termometru;

pulsoximetru;

electrocardiograf

ecocardiograf

oftalmoscop

cabinet de diagnostic functional

cabinet radiologic

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

Medicamente pentru prescriere:

e AINS: Naproxenum, Ibuprofenum, Diclofenacum

e Glucocorticoizi: Prednisolonum, Methylprednisolonum
e Methotrexatum
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D.3. Prestatori de servicii de
AMS

Sectiile de pediatrie ale
spitalelor raionale,
municipale; sectia de
reumatologie a IMSP IM si C

Personal:

medic pediatru

medic pediatru-reumatolog

asistent medical/asistenta medicala

medic in laborator

acces la consultatia medicului neurolog, oftalmolog,
ortoped, fizioterapeut, kinetoterapeut

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

ecocardiograf;

oftalmoscop;

cabinet de diagnostic functional,

cabinet radiologic;

tomograf computerizat;

rezonanta magnetica nucleara;

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

laborator microbiologic;

laborator morfopatologic;

sectie de fizioterapie si reabilitare prin metode fizice.

Medicamente:

AINS: Naproxenum, Ibuprofenum, Diclofenacum;
Glucocorticoizi: Prednisolonum, Methylprednisolonum
Methotrexatum.

Mycophenolatum mofetilum*

Immunoglobulinum

Rituximabum

Adalimumabum

Infliximabum
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E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr Scopurile Masurarea Metoda de calculare a indicatorului
protocolului atingerii scopului Numarator Numitor
1. | Majorarea numarului | Proportia copiilor cu | Numarul copiilor cu Numarul total de
de copii carora li s-a | diagnosticul de DMJ, | diagnosticul de DMJ, copii cu diagnosticul
stabilit in prima luna | carora li s-a stabilit carora li s-a stabilit de DMJ care se afla
de la debutul bolii diagnosticul in prima | diagnosticul in prima la supravegherea
diagnosticul de DMJ | luna de la debutul lund de la debutul bolii | pediatrului
bolii pe parcursul unui an X | reumatolog

100

2. | Imbunatatirea calititii | Proportia copiilor cu | Numdrul copiilor cu Numarul total de
examinarii clinice si diagnosticul DMJ, diagnosticul de DMJ, copii cu diagnosticul
paraclinice a copiilor | carora li s-a efectuat | carora li s-a efectuat de DMJ care se afla
cu DMJ examenul clinic si examenul clinic si la supravegherea

paraclinic obligatoriu | paraclinic obligatoriu pediatrului
conform conform recomandarilor | reumatolog
recomandarilor ,,Protocolului clinic

,,Protocolului clinic | national

national Dermatomiozita

Dermatomiozita juvenila" pe parcursul

juvenild" unui an x 100

3. | Ameliorarea calitatii | Proportia copiilor cu | Numarul copiilor cu Numirul total de
tratamentului diagnosticul DMJ, diagnosticul DMJ, copii cu diagnosticul
copiilor cu DMJ carora li s-a indicat carora li s-a indicat de DMJ care se afla

tratament conform tratament conform la supravegherea
recomandarilor recomandarilor pediatrului
,,Protocolului clinic | ,,Protocolului clinic reumatolog
national national
Dermatomiozita Dermatomiozita
juvenila" juvenila"

pe parcursul unui an x

100

4. | Cresterea numarului | Proportia copii cu Numarul copiilor cu Numarul total de

de copii cu DMJ
supravegheati
conform
recomandarilor
protocolului clinic
national

diagnosticul de DMJ,
care au fost
supravegheati
conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national
Dermatomiozita
juvenila"

diagnosticul DMJ, care
au fost supravegheati
conform
recomandarilor
,,Protocolului clinic
national
Dermatomiozita
juvenild"

pe parcursul

unui an X 100

copii cu diagnosticul
de DMJ care se afla
la supravegherea
pediatrului
reumatolog
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Anexa 1. FORMULARUL DE CONSULTATIE SI EVIDENTA A COPILULUI CUDMJ LA
MEDICUL REUMATOLOG PEDIATRU

DIAGNOSTICUL

(anul): .......... luna

Gradul si particularitatile afectarii organelor interne

MONITORIZAREA DE LABORATOR

DATA

DATA

DATA

VSH

PCR

Agentul patogen

Fibrinogenul

ALAT

ASAT

LDH

CK

Analiza generala a
sangelui +
trombocite

ALTE TRATAMENTE ACTUALE (AINS/ GC)

Medicament

Doza

Data inceperii
(ZZ/ILLIAAAA)

Data
intreruperii
(ZZILLIAAAA)

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

TRATAMENTE DE BAZA URMATE ANTERIOR
(in cazul modificarii dozelor se trece data inceperii si data intreruperii fiecdrei doze)

Medicament

Doza

Data inceperii
(ZZILLIAAAA)

Data
intreruperii
(ZZ/ILLIAAAA)

Observatii
(motivul
intreruperii,
reactii adverse,
ineficienta, etc.)
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TRATAMENTUL DE BAZA ACTUAL

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

Doza actuala

Din data de (ZZ/LL/AAAA)

DA NU

1n caz de intoleranta MAJORA/CONFIRMATA (anexati documentele medicale) a MTX, furnizati

detalii privitor la terapia de baza

DATA

DATA DATA

Examinarea
oftalmologica

Examinat de
fizioterapeut

Examinat de
kinetoterapeut

Alte probleme

1.Scala vizuala analoga a durerii.

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

Scara de evaluare numerica

Cea mai

Nicio T

ALLLLED et

I

TP - puternica

durere

10 20 30 40 50 60 70 80 90 ippdurere

imaginabila

Scara vizuala analogica (SVYA)

OO0V
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2.Aprecierea gradului activitatii miozitei: Myositis Disease Activity Assesment Tool
(MDAAT),2005:

Activitatea bolii: simptome Ex.de scor maximal:oboseala severa si Total
constitutionale stare de rau general ce nu permite
pacientului de a-si purta de grija
(imobilizare la pat)

1.Pirexia:febrd documentata>38°C 0 1 2 3 4
2.Pierdere ponderald: neintentionata>5% 0 1 2 3 4
3.Slabiciuni/stare de rau general/letargie 0 1 2 3 4
Activitatea bolii: simptome cutanate Ex. de scor maximal: ulceratii a

muschilor, tendoanelor sau a oaselor;
eritroderma extensiva

4.Ulceratii cutanate 0 1 2 3 4
5.Eritroderma 0 1 2 3 4
6.Paniculita 0 1 2 3 4
7.Rash eritematos 0 1 2 3 4
a.cu modificari secundare (eroziuni, 0 1 2 3 4
modificari veziculobuloase sau necroza
b.fard modificari secundare 0 1 2 3 4
8.Rash heliotrop 0 1 2 3 4
9.Papule Gottron 0 1 2 3 4
10.Modificari capilare periunghiale 0 1 2 3 4
11.Alopetie 0 1 2 3 4
a.difuza 0 1 2 3 4
b.focala, cu eritem 0 1 2 3 4
12.Maini de mecanic 0 1 2 3 4
3.Testarea fortei musculare -Manual Muscle Testing (Kendall, 1993):

Functia musculara
In repaos Nu se simt contractii musculare 0 0

Vizibil/palpabil tendoanele tensionate, | T 1

nu se vad contractii musculare

Miscdri in plan orizontal

Miscari partiale 1 2-
In miscare Misciri complete 2 2

Miscari antigravitationale

Misgcari partiale 3 2+

Nu poate mentine pozitia fard presiuni | 4 3-

aditionale

Mentine pozitia fard presiune 5 3

Mentine pozitia cu o presiune usoara 6 3+
Test de pozitie Mentine pozitia cu o presiune usoara 7 4-

pana la moderat

Mentine pozitia cu o presiune moderatd | 8 4

Mentine pozitia cu o presiune moderata | 9 5-

pana la severa

Mentine pozitia cu o presiune severa 10 5

Scorul maximal pentru MMT este 80.
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4.Scorul de apreciere a miozitelor in copilirie (CMAS): Scor total: ........ din 52

NUME PACIENT .....veviviiicices Data completarii

1.Ridicarea capului (flexia gatului): Scor item....
0O=abs 4=60-119 sec

1=1-9 sec 5=>2 min

2=10-29 sec Nr.sec.............

3=30-59 sec

2.Ridicarea piciorului/atingerea obiectului:
Scor item....

O=incapabil de a ridica piciorul

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

2=capabil de a ridica piciorul si de a atinge obiectul
3.Durata mentinerii piciorului ridicat:

Scor item....

0=abs 4=60-119 sec

1=1-9 sec 5=>2 min

2=10-29 sec Nr.sec.............

3=30-59 sec

4.Supinatia/pronatia: Scor item....

O=incapabil de a face miscari

1=poate face miscari de supinatie/pronatie,

dar nu poate mentine pronatia

2=face miscari de pronatie/supinatie usor,

mentine pronatia cu dificultate

3=miscari libere, de rotire fara dificultati
S5.Ridiciri- pentru fiecare reusita 1, incapabil 0:
Scor item....

Mainile pe coapse, cu contrabalansare

Mainile pe piept, cu contrabalansare

Mainile Tn spatele capului, cu contrabalansare
Mainile pe coapse, fara contrabalansare

Mainile pe piept, fard contrabalansare

Mainile in spatele capului, fara contrabalansare

6. Sa stea in clinostatism Scor item....
O=incapabil

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

3=fara dificultate

7.Ridicarea bratului/indreptarea lui Scor item....
0=nu poate ridica bratele

I=poate ridica pana la nivel acromioclavicular,

dar nu poate duce mana deasupra capului

2= poate ridica bratele drepte deasupra capului,
insa coatele nu sunt in extensie.

3= poate ridica bratele drepte deasupra capului,
astfel Tncét coatele sunt in Tntregime n extensie.
8.Ridicarea bratului: durata: Scor item....
0=abs 4>60 sec

1=1-9 sec

2=10-29 sec Nr.sec.............

3=30-59 sec

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

Trecerea din pozitia sezut in picioare-culcat

0= incapabil, copilul se teme macar sa incerce.
1=cu mare dificultate, doar cu suportul unui scaun
2=cu dificultate, fara ajutorul unui scaun,

dar cu greu si cu manevre necontrolate.

3=fara dificultate

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

O=incapabil de a se aseza din picioare in patru labe
I=cu greu 1si asuma si mentine pozitia in patru labe

2=poate mentine aceasta pozitie, cu spatele drept si
capul ridicat

(astfel incat sa priveasca Tnainte) dar nu poate merge
din aceasta pozitie

3=poate mentine aceasta pozitie, cu capul ridicat si sa
meargd in patru

4=mentine echilibrul in aceasta pozitie cu piciorul
extins

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

Trecerea de la pozitia de asezare in picioare
O=incapabil, nici macar cu suportul unui scaun

1= cu mare dificultate, doar cu suportul unui scaun,
si cu sprijinul pe genunchi

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

dar se sprijina pe genunchi

3=dificultate usoara, nu are nevoie de maini sa se
sprijine,

dar are dificultati la ridicarea in picioare

4=fara dificultati

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

1= cu mare dificultate, doar cu suportul marginii
scaunului,

si cu sprijinul pe genunchi

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

dar se sprijina pe genunchi

3=dificultate usoara, nu are nevoie de maini sa se
sprijine,

dar are dificultati la ridicarea in picioare

4=fara dificultati

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

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

dar are nevoie sa-si sprijine mainile pe
coapse/genunchi

3=fara dificultéti, nu are nevoie de nici un suport
14.Ridicarea obiectului: Scor item....
O=incapabil sa se aplece si sa ridice creionul de pe
podea

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

2=dificultate moderata, are nevoie doar de un
suport usor pe coapse/genunchi, manevra inceata
3=fara dificultati efectueazd manevra
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Anexa 3. Fisa standardizata de audit pentru evaluarea implementirii Protocolului clinic
national ,,Dermatomiozita juvenila”

d'\/lg Domenii/ parametri evaluati Codificarea rezultatelor
1 Denumirea IMSP evaluata prin audit
2 Persoana responsabild de completarea figei Nume, prenume, telefon de contact
3 Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta
4 Mediul de resedinta urban=0; rural=1
5 Genul/sexul pacientului masculin=1; feminin=2
6 Categoria Dermatomiozitei juvenile Clasica [a] = 1; Fara miozitd [b] = 2; Cu vasculopatie [¢]=3; Din
cadrul altor maladii difuze a tesutului conjunctiv [d]=4; Polimiozita
[e]=5.
Internarea
Data debutului simptomelor DD: MM: AAAA, necunoscut=9
Data internarii in spital DD-LL-AAAA; necunoscut=9
Timpul/ora internarii la spital Timpul (HH: MM); necunoscut=9
10 Transferul pacientului pe parcursul a fost efectuat: nu=0;da=1
interndrii 1n sectia de terapie intensiva in
legatura cu agravarea starii generale a
copilului
Diagnosticul
10 Evaluarea semnelor critice clinice a fost efectuatd: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9
11 Anamneza a fost efectuatd: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9; dureri musculare
proximale cu induratie musculara=2; mialgii=3; disfagie=4;
artralgii=5;  obosealda=6; redoare  matinaldi=7; anorexie=8;
disfonie=10; fenomen Raynaud=11
12 Examenul fizic , incluzand evaluarea a fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9; rash
statutului functional heliotrop=2; edeme faciale=3; papule Gottron=4; alopecia=5;

teleangiectazie=6; eritem alta localizare=7; livedo reticular=8; eritem
palmar=10; ulcere trofice=11; semne afectare musculara=12; semne
afectare articulara=13, semne afectare organe interne=14

13 Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu = 0; da = 1; necunoscut = 9; analiza generald a
sangelui=2; analiza generald a urinei=3; proteina C reactivi=4;
fibrinogenul=5; biochimia serica=6; radiografia articulatiilor
afectate=7; ultrasonografia organelor interne=8; ECG=10; radiografia
pulmonilor=11; rezonanta magneticdi nucleard musculara=12;
electromiografia=13; biopsia musculard=14; spirografia=15

14 Aprecierea gradului severitatii bolii activitate minimala=1; activitate moderata=2; activitate naltd a
bolii=3;
15 Aprecierea factorilor de pronostic a fost evaluat: nu = 0; da = 1; necunoscut=9
rezervat
16 | Aprecierea factorilor de risc au fost estimati: nu = 0; da = 1

Istoricul medical al pacientilor

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

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

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

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

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

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

23 Data externarii Include data transferului la alt spital

Data externarii (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscuta
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Anexa 4. Ghidul pentru parinti

CE ESTE DERMATOMIOZITA JUVENILA
e (e fel de boala este aceasta?

Dermatomiozita juvenila (DMJ) este o boala rara care afecteaza muschii si pielea.

Dermatomiozita juvenila (DMJ) apartine unei categorii de boli denumite "boli autoimune". De
obicei, sistemul imunitar ne ajutd si luptim impotriva infectiilor. In bolile autoimune, sistemul
imunitar reactioneazd in mod diferit si devine hiperactiv in tesutul normal. Aceastd reactie a
sistemului imunitar cauzeaza inflamatia, care determina tumefierea (umflarea) tesuturilor si poate
duce la leziuni ale tesutului.

e Cat este de frecventa? DMJ este o boald rard la copii. Aparitia bolii este estimatd 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 aceasta
boala si poate ea fi prevenita?

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

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

e Care sunt principalele simptome? Simptomele sunt diferite de la o persoana la alta.
Majoritatea copiilor manifesta: oboseala, dureri si sliabiciune musculara, dureri
articulare si uneori tumefierea (umflarea) si rigiditatea articulara, eruptii cutanate,
calcinoza, durere abdominala sau dureri de burta, afectarea plamanilor.

e Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Severitatea bolii variaza de la un copil la altul. Unii copii pot avea doar pielea afectata fara a
manifesta hipotonie musculara (dermatomiozitd fard 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, muschi, articulatii, pldmani si intestine.

e DIAGNOSTIC SI TRATAMENT

v Cum este diagnosticati boala? Ce teste trebuie ficute?

Teste de sange generale, biochimice, imune.

RMN, TC

Alte teste musculare: biopsii musculare, electromiografie.

Alte teste: ECG, EcoCG, radiografia toracica, USG abdomen
Tratamentul
DMIJ este o boala care se poate trata. Nu exista vindecare, dar scopul tratamentului este de a
controla boala (atingerea remisiunii bolii). Tratamentul este adaptat nevoilor fiecarui copil in parte.
Daca boala nu este controlata, 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 actioneaza 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 arteriala si osteoporoza (subtierea oaselor). Corticosteroizii suprima producerea
steroizilor proprii de citre 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 necesita 6 — 8 saptamani de tratament pentru a intra in
actiune si se administreaza de obicei pentru o perioada lunga de timp. Principalul sau efect secundar
este senzatia de rau (greatd) in jurul orei de administrare. Ocazional, pot aparea ulceratii la nivelul
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gurii, caderea partiald a parului, o scadere a numarului de celule albe din sange sau o crestere a
enzimelor hepatice. Problemele hepatice sunt usoare, dar pot fi agravate de consumul de alcool.
Adaugarea de Acidum folicum sau Acidum folinicum* (o vitamina), diminueaza riscul unor efecte
adverse, in special asupra functiei hepatice.
Alte medicamente imunodepresive. Cyclosporinum, ca si Methotrexatum, se administreaza de
obicei pe termen lung. Efectele sale secundare cuprind: hipertensiune arteriald, cresterea pilozitatii
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 si un risc crescut de infectii.
Cyclophosphamidum™* poate fi indicata in cazurile severe sau rezistente la tratament.
Kinetoterapie
Simptomele fizice obisnuite Tn DMJ sunt hipotonia musculara si redoarea articulara, simptome ce
conduc la o reducere a mobilitdtii si o scaddere 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 invata atat copilul, cat si parintii, o serie de exercitii de
stretching (intindere) si tonifiere musculara.
Tratamente adjuvante
Se recomanda un aport corect de calciu si vitamina D, dezagregante.
Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul?
Durata tratamentului depinde de caracteristicile bolii la fiecare copil in parte. Acesta va depinde de
modul in care DMJ afecteaza copilul. Majoritatea copiilor cu DMJ beneficiaza de tratament pentru
cel putin 1-2 ani, dar unii copii vor avea nevoie de tratament pentru mai multi ani.

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

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

e VIATADEZICUZI
Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului meu si a familiei mele?
O atentie majora ar trebui sa fie acordatd impactului psihologic al bolii asupra copilului si familiei
sale. O boald cronica cum este DMJ este o provocare dificild pentru intreaga familie si, desigur, cu
cat boala este mai grava, cu atit este mai greu pentru pacient si familie sa facd fata 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.

e Exercitiile si terapia fizica pot ajuta copilul meu?
Scopul exercitiilor si a terapiei fizice este de a permite copilului sa participe in mod optim la toate
activitatile 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 sdndtos. Unul dintre
principalele obiective ale terapiei fizice este de a permite copiilor sd desfasoare o viatd normala si sa
nu se considere diferifi de colegii lor. Sfatul general este de a permite pacientilor sd practice sportul
pe care 1l doresc, dar sa fie sfatuiti sa se opreasca dacad au dureri musculare.
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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 sa
devind persoane independente si de sine statitoare ca individ. Parintii si profesorii trebuie sa fie
flexibili, pentru a permite copiilor sa participe la activitatile scolare, intr-un mod cat mai normal
posibil.

e Dieta poate ajuta copilul?
Nu existd dovezi care sd indice ca dieta poate influenta evolutia bolii, dar se recomanda o dieta
normala si echilibrata. Pentru un copil in crestere se recomanda o dietd sanatoasa, bine echilibrata
cu proteine, calciu si vitamine suficiente.

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

e Poate copilul meu sa fie vaccinat sau imunizat?
Imunizarile trebuie discutate cu medicul dumneavoastrd, care va decide vaccinurile sigure si
recomandabile pentru copilul dumneavoastrd. Sunt recomandate mai multe vaccinari: tetanos,
poliomielitd prin injectare, difterie, pneumococ si antigripal prin injectare. Acestea sunt vaccinuri
compozite non-vii, care sunt sigure pentru pacientii cdrora li se administreazd medicamente
imunosupresive.
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