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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

AIAT Alaninaminotransferaza

ANCA anticorpi fal/a de citoplasma neutrofilelor

ASAT Aspartataminotransferaza

CREST sindrom Varianti a sclerodermiei limitate ce include calcinoza, fenomenul Raynaud,
disfagia, sclerodactilia, teleangiectazii

CRS Criza renald sclerodermica

CT/HRCT Tomografia computerizatad/ tomografia computerizata spirulata (high resolition
computed tomography)

DLCO Capacitatea de difuziune a monoxidului de carbon (eng. Diffusing capacity of
carbon monoxide)

ECG Electrocardigrafia

EUSTAR Grupul European de studiu a sclerodermiei sistemice (eng. EULAR Scleroderma
Trials and Researh)

FCC Frecven!Ja contraclliilor cardiace

FEGDS Fibroesofagogastroduodenoscopia

FR Fenomenul Raynaud

KFK Kreatinfosfokinaza

LDG Lactatdehidrogenaza

PCR Proteina C reactiva

PDES Fosfodilesterasa 5

SS Sclerodermia sistemica

VSH viteza de sedimentare a eritrocitelor

TA Tensiunea arteriala

TNF Factorul necrozei tumorale (eng. Tumor Necrosis Factor)

USG Ultrasonografia

PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii Moldova,
constituit din specialistii Catedrei Medicina Interna nr.1 a Facultatii de Rezidentiat si Secundariat
clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu” in colabarare cu
Programul Preliminar de Tara al ,,Fondului Provocarile Mileniului” pentru bund Guvernare, finantat de
Guvernul Statelor Unite ale Americii prin corporatia ,,Millenium Challenge Corporation” si
administrat de Agentia Statelor Unite ale Americii pentru Dezvoltarea Internationala.

Protocolul national este elaborat In conformitate cu ghidurile internationale actuale privind
Sclerodermia sistemica la adulti si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale
(extras din protocol national aferent pentru institutia data, fara schimbarea structurii, numerotatiei
capitolelor, tabelelor, figurilor, casetelor etc.), in baza posibilitatilor reale ale fiecarei institutii in anul
curent. La recomandarea Ministerului Sanatétii al Republicii Moldova pentru monitorizarea
protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul
national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul: Sclerodermia sistemica la adulti

Exemple de formulare a diagnosticului:

1. Sclerodermia sistemica difuza, evolutie subacuta, stadiul desfasurat, activitate Tnalta (scorul 5) cu
afectarea tegumentelor (edem dur), vaselor (sindromul Raynaud), articulatiilor (poliartrita st. Rg
IT), muschiiilor (mialgii, miastenie), pulmonilor (pneumofibroza difuza, IRC gr. III, pleurezie
adeziva pe dreapta), tractului digestiv (disfagie, boala de reflux gastroesofagian complicatd cu
reflux esofagitd gr.I1), a rinichilor (nefropatia acuta (criza renala sclerodermica), IR gr. IT)

2. Sclerodermia sistemica limitata, evolutie cronica, stadiul desfasurat, activitate minimala (scorul
3) cu afectarea tegumentelor (edem dur a miinilor, zone de hiperpigmentare, calcifieri
subcutanate), vaselor (sindromul Raynaud), articulatiilor (poliartralgii), pulmonilor
(pneumofibroza bazala, IRC gr. II), tractului digestiv (disfagie).



Protocol clinic institutional ,,Sclerodermia sistemica”, Spitalul Clinic Republican, 2010

A.2. Codul bolii (CIM 10): M34.0-34.1, 34.8-34.9
A.3. Utilizatorii:

* pliclinica consultativa (medici reumatologi);

* sectiile de boli interne ale SCR (medici internisti);
* sectia reumatologie a SCR (medici reumatologi).

A.4. Scopurile protocolului:

1. A spori numarul pacientilor cu SS, care beneficiaza de educatie in domeniul sclerodermiei
sistemice n institutiile de asistentd medicala primara si in institutiile de asistenta medicala de stationar
2. A spori proportia pacientilor cu Ss cu diagnosticul precoce de sclerodermie sistemica

3. A spori calitatea examinarii clinice si paraclinice a pacientilor cu SS

4. A spori numarul de pacienti cu SS la care boala este tratatd adecvat si complex
A.S. Data elaborarii protocolului: martie 2010
A.6. Data reviziei urmatoare: martie 2011
A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la elaborarea

protocolului:

Numele Functia
Dr. Liliana Groppa, doctor habilitat in Sef catedrda Medicina Interna nr.1 a Facultitii de Rezidentiat si Secundariat
medicind, profeor universitar clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu”

Dr. Svetlana Agachi, doctor in medicinda |Conferen[Jiar interimar, catedra Medicina Interna nr.1 a Facultatii de
Rezidentiat si Secundariat clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie
,.Nicolae Testemitanu”

Dr. Elena Desetnicova, doctor in Conferenlliar interimar, catedra Medicina Interna nr.1 a Facultatii de

medicina Rezidentiat si Secundariat clinic a Universitatii de Stat de Medicind si Farmacie
,.Nicolae Testemitanu”

Dr. Larisa Rotaru, doctor in medicina Conferenlliar interimar, catedra Medicina Interna nr.1 a Facultatii de

Rezidentiat si Secundariat clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie
,.Nicolae Testemitanu”

Dr. Laura Vremil |, doctor in medicina Conferenlliar interimar, catedra Medicina Interna nr.1 a Facultatii de
Rezidentiat si Secundariat clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie
,.Nicolae Testemitanu”

Dr. Eugen Russu Asistent universitar, catedra Medicina Internd nr.1 a Facultatii de Rezidentiat si
Secundariat clinic a Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae
Testemitanu”

Dr. Elena Maximenco, MPH Expert local de sandtate publica Programul Preliminar de [ara al ,,Fondului
Provocarile Mileniului” pentru Buna Guvernare

Brinza Maria pacient

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea Numele si semnitura

Consiliul medical al IMSP Spitalul Clinic Republican

A.8. Definitiile folosite in document

Sclerodermia sistemica (SS) este o maladie generalizatd a tesutului conjunctiv caracterizatd prin
dezvoltarea manifestarilor patologice cutanate, ale aparatului locomotor, a organelor interne (cordului,
pulmonilor, rinichiilor, tractului gastrointestinal) si a deregldrilor vasospastice difuze cauzate de
afectarea tesutului conjunctiv cu predominarea fibrozei si de alterarea vasculard de tipul
microangiopatiei obliterante.

Sclerodermia sistemica difuza — se caracterizeaza prin induratia pielii difuza simetrica cu includerea
regiunilor distale si proximale ale extremitatilor, fetii, trunchiului, cu progresare rapidd a procesului
tegumentar, cu afectarea precoce a organelor interne (cordul, pldminii, tractul gastrointestinal, rinichii
etc.).

Sclerodermia sistemica limitata - se caracterizeaza prin afectare tegumentara simetrica, limitata in
portiunile distale ale extremitatilor si fetei; progresare lentd a leziunilor pielii, includere tardiva in
proces a organelor interne, inclusind aga afectiuni ca hipertensiunea pulmonara; ciroza biliard primara,
telangiectazii tegumentare exprimate si calcinoza subcutana (sindromul CREST).
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Overlap-sindrom este asocierea SS cu semne ale artritei reumatoide, dermatomiozitei, lupusului
eritematos sistemic si, de obicei, cu evolutia subacuta a bolii.
In cazuri cu predominarea afectarilor viscerale si modificari cutanate modeste sau absente se
recunoagste forma viscerala a SS.
Dezvoltarea maladiei pind la virsta de 16 ani indicd forma juvenila a SS.
Evolutia acuta (malignd) a SS se caracterizeaza cu dezvoltarea rapida (in primul an de boald) a
fibrozei tegumentale si a organelor interne, afectari vasculare importante si deseori afectarea renala
acuta (rinichi sclerodermic). Se inregistreaza schimbari inflamatorii paraclinici si dereglari imune
constante, cea mai specificd fiind depistarea anticorpilor anti Scl-70.
Evolutia subacuta se caracterizeaza prin prezenta edemului dur a pielii cu indurarea ulterioara,
poliartritei recidivante (uneori, de tip reumatoid), mai rar polimiozitei, poliserozitei, afectarilor
viscerale (alveolita fibrozanta, miocardita, esofagitd, glomerulonefrita cronica). Deseori e prezenta
cresterea VSH, a proteinei C reactive, fibrinogenului, disproteinemia, se determina factorul reumatoid
si antinuclear.
Pentru evolutia cronica a SS e specifica existenta indelungata a dereglarilor vasospastice de tip
sindromul Raynaud cu dezvoltarea schimbarilor trofice. Paralel insidios se dezvolt modificarile
indurative a pielii, tesuturilor periarticulare, contracturi, osteoliza si afectari sclerodermice a organelor
interne cu evolutie lenta. Cercetarile paracliice, de obicei, fard modificari cu exceptia
hipergamaglobulinemiei si prezentei anticorpilor ANCA.
Debutul sau perioada incipientd a bolii se caracterizeaza prin prezenta a 1-3 localizari ale maladiei.
Perioada de stare sau de generalizare reflecta caracterul polisindromal a suferintei.
Stadiul tardiv se recunoaste atunci cind e prezenta insuficienta functionala importantd a unui sau a
mai multor organe.

A.9. Informatia epidemiologica

Scl este intdlnita in toatd lumea, fara preferinte geografice. Incidenta si prevalenta bolii este in crestere.
Incidenta este de 3-20 cazuri la 1 milion de populatie anual. Prevalenta este de aproximativ 100 — 300
la un milion de populatie. Studiul fenomenului Raynaud in Carolina de Sud si in Marea Britanie a
demonstrat existenta unui numar substantial de indivizi previos nediagnosticati. Aceste date sugereaza
ca prevalenta veridica poate fi mult mai mare de cat cea raportata. Letalitatea constituie 1,1 — 5,3
cazuri/Imln populatie. Femeile sunt mai frecvent afectate, raportul intre femei si barbati fiind 4-7:1,
femeile gravide fiind la varful afectarii posibile. Virsta cea mai afectata este 30-50 de ani, dar
modificarile initiale apar, de obicei, la virsta mai tindra. La copii SS se intilneste relativ rar. Au fost
descrise cazuri familiale de Scl.

B. PARTEA GENERALA
B.2. Nivelul consultativ specializat (reumatolog)
Descriere Motivele Pasii
(mdsuri) (repere) (modalita i Ui condillii de
realizare)
1. Diagnostic
1.1. Confirmarea Recunoagterea semnelor Obligatoriu
diagnosticului de SS, ale SS si diagnosticarea atingerilor * Anamneza (caseta 9)
aprecierea stadiei i organelor interne este important in » Examenul fizic (caseta 10)
activitatii bolii stabilirea diagnosticului, indicarea » Examenul paraclinic
C.2.2.1.-C.2.24. tratamentului adecvat precoce [i (tabelull)
evaluarea ulterioara a pacien/ lilor * Diagnosticul diferential

(casetele 11-12)
* Evaluarea severitatii bolii si
a gradului de activitate (anexe

1-2)
2. Tratamentul C.2.2.6.
2.1. Tratamentul Modificarea stilului de viata permite Efectuiaza medicul de familie
nefarmacologic evitarea afectdrilor sistemice grave sia |(caseta 17)
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[complicatiilor

2.2. Tratamentul medicamentos

2.2.1. Tratament antifibrotic |Se recomanda mai ales pacientilor cu Recomandabil:
stadiile precoce a SS forma difuza sau  |* tratament sistemic (D-
celor cu tendinta de extindere a fibrozei [penicilamina)
cutanate deja constituite. * tratament local (caseta 18)
2.2.2. Tratament Se indica in cazurile SS difuze, activitatii |Obligatoriu:

imunosupresiv

inalte a bolii, afectarilor organice severe

* Ciclofosfamida

* Metotrexat
Recomandabil:
Corticosteroizii
Ciclosporina
Chlorabucilul

Mofetil micofenolat
preparate aminochinolonice
preparate anti TNF
imuglobulina intravenoasa
(caseta 19)

2.2.3. Tratament vascular

Se indica la toti pacientii cu SS

Obligatoriu:

* antagonistii canalelor de
calciu

* prostaglandinele
Recomandabil:

* nitrati

* inhibitorii enzimei de
conversie a angiotensinei
* inhibitorii receptorilor a
angiotenzinei II

* antagonistii receptorilor
endotelinei

* dezagregantele

* enzimoterapia (caseta 20)

2.2.4. Tratamentul
manifestarilor de baza

Se indica la toti pacientii in dependen(a
de prezen!la manifestarilor patologice
(adaugétor la terapia imunosupresorie §i
vasculard)

Obligatoriu daca sunt
prezente (casetele 21-27)

2.2.5. Tratamentul
complicatiilor

Se indica la toti pacientii cu complicatiile
SS (adaugator la terapia imunosupresorie
si vasculard)

Obligatoriu daca sunt
prezente (caseta 29)

3. Decizia asupra tacticii de
tratament: stationar sau
ambulatoriu C.2.2.5.

Determinarea necesitatii spitalizarii

Obligatoriu:
* Evaluarea criteriilor de
spitalizare (caseta 13)

4. Tratament in conditii de
ambulatoriu

Indicat pacientilor cu SS inactiva sau cu
activitate minimald in lipsa afectarilor
sistemice grave

* Ajustarea tratamentului
pentru asigurarea controlului
activitatii SS

* Interventii educationale
pentru sdanatate

5. Supravegherea
temporala
C.23.-C.24.

Obligatoriu:

» Complicatiile acute (caseta
31)

» Stérile de urgenta (casetele
32-33)
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* Cazuri de rezistenta la
tratament

B.3. Nivelul de stationar

1. Spitalizarea
C.2.2.5

Stabilirea diagnosticului precoce si a
tacticei de tratament adecvat

* Spitalizarea in seclJiile de
reumatologie a spitalelor
municipale []i republicane
* Evaluarea criteriilor de
spitalizare in sectii de
reumatologie (municipale,
republicane) (caseta 13)

2. Diagnostic

2.1. Confirmarea
diagnosticului si aprecierea
stadiei si gradului activitatii
SS

C.23.1.-C.2.34.

Recunoasterea semnelor

ale SS si diagnosticarea atingerilor
organelor interne este important in
stabilirea diagnosticului, indicarea
tratamentului adecvat precoce [ i
evaluarea ulterioara a pacien/ lilor

Obligatoriu:

* Anamneza (caseta 9)

» Examenul fizic (casetele 10-
19)

» Examenul paraclinic (caseta
20)

* Diagnosticul diferential
(casetele 21-22)

* Evaluarea severitatii bolii si
a gradului de activitate
(anexele 1-2)
Recomandabile:

* Consultatiile specialistilor
(neurolog, nefrolog,
endocrinolog, etc.)

* Investigatii recomandate de
specialisti

3. Tratament medicamentos C.2.2.6.

3.1. Tratament antifibrotic

Se recomanda mai ales pacientilor cu
stadiile precoce a SS forma difuza sau
celor cu tendinta de extindere a fibrozei
cutanate deja constituite.

Recomandabil:

* tratament sistemic (D-
penicilamina)

* tratament local (caseta 18)

3.2. Tratament
imunosupresiv

Se indica 1n cazurile SS difuze, activitétii
inalte a bolii, afectarilor organice severe

Obligatoriu:

* Ciclofosfamida

* Metotrexat
Recomandabil:

+ Corticosteroizii

* Ciclosporina

¢ Chlorabucilul Mofetil
micofenolat

* preparate aminochinolonice
* preparate anti TNF

+ imuglobulina intravenoasa
(caseta 19)

3.3. Tratament vascular

Se indica la toti pacientii cu SS

Obligatoriu:

* antagonistii canalelor de
calciu

* prostaglandinele
Recomandabil:

* nitrati
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* inhibitorii enzimei de
conversie a angiotensinei

* inhibitorii receptorilor a
angiotenzinei II

* antagonistii receptorilor
endotelinei

* dezagregantele

* enzimoterapia (caseta 20)

3.4. Tratamentul
manifestarilor de baza

Se indica la toti pacientii in dependen(a
de prezen!la manifestarilor patologice
(adaugétor la terapia imunosupresorie i
vasculard)

Obligatoriu daca sunt
prezente (casetele 21-27)

3.5. Tratamentul
complicatiilor

Se indica la toti pacientii cu complicatiile
SS (adaugator la terapia imunosupresorie
si vasculard)

Obligatoriu daca sunt
prezente (caseta 29)

4. Externarea cu
indrumarea la nivelul
primar pentru tratament si
supraveghere continua

Extrasul obligatoriu va
contine:

* Diagnosticul definitiv
desfasurat;

* Rezultatele investigatiilor si
consultatiilor efectuate;

* Recomanddrile petru pacient;
* Recomandarile pentru
medicul de familie
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C. 1. ALGORITME DE CONDUITA

C.1. 1. Metodele diagnostice ale manifestarilor principale ale SS

Manifestarile

sclerodermiei
sistemice

NI N NI e N e Y e

Fenomenul Aparatul Aparatul Aparatul Tractul Rinichii Altele
Cutanate Raynaud locomotor respirator cardio digestiv
vascular

N7 U U N AN B N N

-Scorul Rodnan -Date obiective - Radiografia -Spirografia - ECG - FGDS - Urograma - Hormonii
-Biopsia (fazele, - Densitometria -Radiografia -EcoCG 2D -manometria - Probe tireoidieni
cutanatd (in complicatiile) 0soasa -TC HR esofagului functionale -Consultatia
cazuri atipice) -Capilaroscopia -Enzimele -DLCO - Radiografia renale oftalmologului,
musculare, -Lavaj barietata neurologului

-USG

electromiograf. bronhoalveolar etc.
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C.1.2. Principiile tratamentului sclerodermiei sistemice
Terapia
manifestarilor
principale a
Scl

Tratament

Tratamentul
manifestarilor
vasculare

Tratament
simpto
matic

Masuri
generale

imunosupresiv
Oi

et E O e 5

(terapia ) (Caartritelor ) (Sindromul Hipertensiune Criza ciclofosfa ) (- D- )
ocupallion | |- a tendinite Raynaud a pulmonara renala mida penicilamina
ala lor scleroder - mofetil -imunoabla
- fiziotera - a mioziteli, mica micofenolat [ia cu
pia miopatiilor - metotrexat / | transplantare
- gimnasti - a manifesta a celulelor
ca curativa | |rilor stem
- suport gastrointesti autologe
emol lional) \nale ) - preparate

aminochino
lonice
- preparate
\anti TNF )

-antagonil | -bozentan -inhibitorii

tii canalelor - sildenafil enzimei de

de calciu - iloprost conversie a

- inhibitorii inhalator |_| angiotensin

receptorilor el

serotoninei - controlul

- inhibitorii tensiunii

enzimei de \arteriale  /

— conversie a

angiotensinel

- inhibitorii

receptorilor a

angiotensinei

- nitral]i local

- bozentan

- sildenafil

-
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea SS [7,9,12]:

Caseta 1. Clasificarea SS conform formelor clinice:
 difuza

* limitata sau CREST-sindrom

* overlap-sindrom

* viscerald juvenild

Caseta 2. Clasificarea SS conform evolutiei:
* acutd

* subacuta

* cronica

Caseta 3. Clasificarea SS conform perioadelor clinice:
* debutul bolii

* perioada de stare (desfasurat)

* perioada tardiva (terminald)

Caseta 4. Clasificarea SS conform gradului de activitate conform EUSTAR (anexa 1):
se indica scorul

Caseta 5. Clasificarea SS conform caracteristicii clinico-morfologice a leziunilor:

» pielea si vasele periferice (“edem dur”, induratie, atrofie, hiperpigmentare, teleangiectazii,
sindromul Raynand, cicatricii stelate, ulceratii, afectari in focare);

* aparatul locomotor (artralgii, poliartrita, leziuni exudative sau proliferative ale articulatiilor,
artrita asemandtoare cu artrita reumatoidd, miozitd sclerozanta, osteoliza falangelor distale,
calcinoza tesuturilor moi);

» cordul (miocardoza, cardioscleroza, valvulopatii (insuficienta mitrala, tricuspida), pericardita
adeziva);

* pulmonii (pneumoscleroza (fibroza bazalad sau difuzd), hipertensiune pulmonara primara);

« tractul digestiv (esofagita, duodenita, colitd);

* rinichi (nefrita, nefroscleroza, rinichi sclerodermic);

+ sistemul nervos (polineurite, dereglari vegetative).

Caseta 6. Criteriile diagnostice ale SS [4]:
Diagnosticul pozitiv a Scl se stabileste conform criteriilor propuse de Asociatia Reumatologilor
Americand in 1980 si include:
Criteriul major: afectarea sclerodermicd a pielei, raspinditd proximal de articulatiile
metacarpofalangiene sau metatarsofalanfiene
Criterii minore:
» sclerodactilia
» ulceratii digitale si/sau cicatrice pe falanga distala
» fibroza bazald pulmonara bilaterala.
Prezenta criteriului major sau a doud din cele trei minore este necesard pentru stabilirea
diagnosticului de SS veridica.

C.2.2. Conduita pacientului cu sclerodermie sistemica

Caseta 7. Obiectivele procedurilor de diagnostic in SS
 Confirmarea diagnosticului de SS cu determinarea formei clinice
 Aprecierea implicarii organelor si sistemelor 1n procesul patologic
+ Evaluarea stdrii functionale a organelor afectate

* Determinarea activitatii bolii

10
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Caseta 8. Procedurile de diagnostic in SS

* Anamnestic

» Examenul clinic

* Investicatii de laborator, inclusiv imunologice
* Capilaroscopia

» Examenul radiologic a cutiei toracice

* ECG

* EcoCG-2D

C.2.2.1. Anamneza|7,12]:

Caseta 9. Factori favorizan( i pentru dezvoltarea SS:

« factori infectiosi, In special virusii (retrovirusii,citomegalovirusul, herpes virusii etc.);
 factori toxici pot avea rol declansator al bolii la persoanele predispuse genetic (pulbere de
siliciu, policlorura de vinil, hidrocarburi aromatice, siliconul (implante de silicon), rezinele
epoxy, toluene, benzene, tricloretilen, din medicamente — bleomicina, amfphetamine, pentazocin,
cocaina, sarurile de aur, metalele grele, ergotamina, 3-blocantele etc.)

* microchimerismul indelungat

» anamneza heredocolaterald agravata pentru maladii autoimune.

C.2.2.2. Examenul fizic [3,7,8,9,12]

Caseta 10. Regulile examenului fizic in SS

* Manifestari generale:

-pierderea ponderala

- febra

- fatigabilitate.

* Particularitatile fenomenului Raynaud in SS:

- prezenta factorului declansator (de obicei, expunerea la frig si emotii, dar si traumatismul,
indeosebi presiunea sustinuta si vibratia, fumatul, substante chimice, medicamente, hormoni);

- modificari de culoare a pielii ale extremitatilor (atacuri recurente de ischemie digitala, care
evolueaza in trei faze de culoare - paloare, cianoza si roseata);

- secventa trifazica de culoare este mai rar observata, adesea se succed numai doud modificari —
paloarea si rogeata — dar FR poate sa se manifeste si numai prin paloare;

- parestezii in faza ischemica;

- dureri in faza hiperemiei reactive;

- regresia manifestarilor spontan sau la incalzire;

- dezvoltarea tulburarilor trofice (ulcere, gangrend) sau sechele ale acestora (cicatrici) dupa
atacuri severe, prelungite

- nu sunt afectate numai degetele de la miini, ci si alte extrimitati, cum ar fi degetele picioarelor,
miinile §i picioarele in intregime, urechile, nasul, viscere (rinichi, cord, pulmoni, creier, esofag
etc.), in cadrul asa numitul ,,FR visceral”.

* Afectarea cutanata in SS:

-edem dur preponderent a miinilor si fetei care ulterior trece in indurare si mai tardiv in atrofia
tegumentelor afectate

-la nivelul miinilor modificérile descrise reduc semnificativ mobilitatea articulatiilor mici,
realizind aspectul ,,mfiinii in gheard”, fiind numite sclerodactilia

- afectarea tegumentelor fetei: stergerea pliurilor de pe frunte, nasul ascutit, buzele strinse
(microstomia), pliuri radiale in jurul buzelor

- teleangiectazii

- anomalii de pigmentatie traduse prin aparitia zonelor de hiper- si hipopigmentare (in focar sau
punctiforme cu crearea aspectulul ,,piper cu sare”)

- calcifieri subcutanate, periarticulare, ligamentare, a proeminentiilor osoase, diverse schimbari
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trofice ale unghiilor, parului, hipercheratoza i uscaciunea pielii, ulceratii, tendinta spre afectari
pustuloase cutanate.

* Afectarea aparatul locomotor:

-sindromul articular: poliartralgii si uneori artrite cu localizarea in articulatiile mici $i medii cu
predominarea schimbdrilor fibroase periarticulare si formarea contracturilor. Distructia articulara
este minima sau absenta

- afectdrile tenosinoviale: prezenta sindromului de tunel carpian si crepitatiei palpabile la miscare
in regiunea tendoanelor extensorii si flexorii ale degetelor, in portiunea distala a antebratului,
genunchilor si tendonului Achille

- afectarea osoasa. dezvoltarea osteolizei mai frecvent a degetelor. Osteoliza cauzeaza resorbtia
osului distal si, de obicei, mult mai rar a falangii mijlocii

- afectarea muschiilor schletici: miozita fibroasa interstitiala sau polimiozitd cu modificari
necrotic-degenerative si dezvoltarea ulterioard a sclerozei musculare.

* Afectarea tractului digestiv:

-microstomie, atrofie si scleroza mucoasei bucale si a limbii, paradontopatie, osteoliza si atrofia
mandibulei, marirea glandelor parotide (in cazul prezentei sindromului Sjogren sau fara el)

- disfunctia motorie a esofagului: disfagia in special pentru mincarea solida, mai tardiv si pentru
lichide, regurgitati si vome. Din cauza afectarii musculaturii sfincterului inferior a esofagului se
creaza conditii pentru dezvoltarea refluxului gastroesofagian care favorizeaza aparitia esofagitei
peptice complicata uneori cu ulceratii, stricturi si metaplazia Barret ce predispune la dezvoltarea
adenocarcinomul esofagian.

- duodenul: dureri postprandiale abdominale si balonare.

-afectarea intestinului subtire: dezvoltarea hipomotilitatii regiunilor distale, sindromul de
malabsorbtie cu episoade de balonare abdominald marcatd cu sau fard episoade dureroase de
pseudoobstructie, diaree si pierdere importanta a ponderei

- afectarea intestinului gros: diverticuli largi caracteristici, constipatie severd, dezvoltarea
infarctelor in partea descendentd a colonului, ulcerelor, focarelor de necroza ischemica si a
perforarilor

- e posibila si afectarea pancreasului prin fibrozarea si dezvoltarea insuficientei lui exocrine

- mai frecvent ficatul nu este afectat. Sunt raportate cazuri de hepatomegalie moderata sau
sindrom hepatolienal, hepatita cronica si fibroza hepatica cu sindromul de hipertensiune portala.
Scl poate sa se asocieze cu ciroza biliara primara.

* Afectarea pulmonilor:

-dispnee de diferita intensitate, de obicei progresiva

- tusa seaca (este deosebit de persistenta la pacientii cu pneumofibroza avansata)
- uneori, dureri toracice legate de afectarea pleurei

- auscultativ: raluri sece la inspir, preponderent in regiunile bazale.

* Afectarea cordului:

-cordul se mareste in volum

- se instaleaza diverse dereglari de ritm si de conducere

- afectarea endocardului contribuie la formarea viciilor sclerodermice cu evolutie benignd. Se
afecteazd mai frecvent valva mitrald, tricuspidd si mai rar cea aortald cu predominarea
insuficientei valvulare

- pericardita clinic manifesta apare rar, este o exprimare a poliserozitei

- dezvoltarea cordului pulmonar cronic necatind la afectarea pulmonara frecventa se observa rar.

* Afectarea rinichiilor:

-nefropatia acuta (crizd renald sclerodermicd) cu debutul rapid a hipertensiunei arteriale
maligne, deteriorare a functiei renale, modificarea sedimentului urinar.

- nefropatia cronica decurge preponderent cu schimbari functionale sau cu simptomatologie
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clinica si paraclinicd moderata.

* Manifestari genitourinare:
-disfunctii erectile la barbati
- dispareunie la femei ca urmare a scaderii secretiilor vaginale.

* Alte manifestari:

-sindromul Sjogren (cheratoconjunctivitd uscata, xerostomie, mdrirea glandelor parotide n
volum)

- inflamatia tesutului tiroidei, “tiroidita Hashimoto”, si depuneri fibroase in tiroida, ambele se
asociaza cu hipotiroidism

- polineurita senzitivo-motorie a n. trigemen sau alte neuropatii craniene sunt descrise, de obiceli,
in asociere cu leziuni cutanate limitate.

C.2.2.3. Investigatiile paraclinice in sclerodermia sistemici[7,8,9,10,12] Tabel 1.
Investiga! ii de laborator i paraclinice in SS
Investigallii de Semnele sugestive pentru SS Nivel PR
laborator [ i consultativ
paraclinice in SS

Hemoleicograma Determinarea gradului de aaaaaaaactivitate a Q) 0]
procesului inflamator

Urograma Pentru excluderea afectarilor renale e renale 0 [0)

Fractiile proteice Determinarea gradului de activitate a procesului R R
inflamator

Urea, creatinina Determinarea func(liei renale (0] (0]

Probele funclJionale Determinarea func(liei renale 0] 0]

renale

AIAT, AsAT Determinarea implicarii ficatului, muchiilor (0] O

KFK, LDG Determinarea implicarii mulJchiilor in proces Q) 0]
autoimun

PCR Determinarea gradului de activitate a procesului 0] 0]
inflamator

Anticorpi antinucleari  |Determinarea originei autoimune [/i prognosticului R 0]
bolii (tabelul 2)

Capilaroscopia*® Evidentiazd in sclerodermie o reducere a numdarului 0] 0]

de anse capilare si largirea, distorsiunea celor
ramase, zone avasculare, hemoragii etc. Se
recomanda tuturor pacientilor cu fenomenul
Raynaud pentru diagnosticarea precoce a SS.

ECG, EcoCG -2D Determinarea implicarii cordului in proces patologic (0] 0]

Cercetarea radiologica a [Determinarea implicarii pulmonilor, pleurei, 0] 0]

cutiei toracice in 2 cordului 1n proces patologic

incidente

Spirometria Determinarea precoce a implicarii pulmonilor in Q) 0
proces patologic

USG organelor interne  |Determinarea implicarii organelor interne in proces R 0

si a glandei tiroide patologic

Cineradiografia Determinarea severital i afectdrii esofagului R 0]

esofagului

Cercetarea radiologica a |Aprecierea implicarii aparatului locomotor in R Q)

articulatiilor procesul patologic
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CT/HRCT Determinarea precoce a implicarii pulmonilor in Q) Q)
proces patologic

Lavajul bronhoalveolar |Excluderea alveolitei fibrozante [0)

FEGDS Determinarea complicalliilor esofagiene ale bolii R [0)

Manometria esofagului |Determinarea precoce a implicarii esofagului in R
proces patologic

Cercetarea radiologica a [Determinarea implicarii intestinului in proces R

intestinului patologic

Densitometria osoasa  |Diagnosticarea osteoporozei secundare [0) [0)

Consultal lia Pentru efectuarea diagnosticului diferential 0] 0]

specialil ltilor —

nefrolog, pulmonolog,

oftalmolog etc.

Nota: O-obligatoriu, R-recomandabil
*- cercetdrile care in prezent nu se efectuiaza in Republica Moldova

Tabelul 2. Autoanticorpi in sclerodermie [11]

Autoanticorpi Asocieri clinice

Antinucleari Prezenti la 90% din cazurile cu sclerodermie
Anti-centromer Sclerodermie limitata

Anti-topoizomeraza [ Sclerodermie difuza

Anti-fibrilarina (anti-Ul RNP) Sclerodermie difuza si overlap
Anti-fibrilarina (anti-U3 RNP) Sclerodermie difuza si overlap

Anti-Th RNP (Antiendoribonucleaza) |Sclerodermie limitata
Anti-PM Scl (Anti complex nucleolar) |Sclerodermie limitata si overlap (polimiozita-SS)
Altii (antitisulari) Diverse

C.2.2.4. Diagnosticul diferential [7,9]

Caseta 11. Diagnosticul diferential a SS:

* Alte maladii difuze a tesutului conjunctiv (artrita reumatoida, lupusul eritematos sistemic,
polimiozita idiopatica)

» Fasciita eozinofila si alte boli sclerodermice (sclerodermia locald, scleroderma Buschke,
fibroza multifocald, sclerodermia indusa, pseudoscleroderma)

* sindromul paraneoplasic

* Boli cu care se asociazad fenomenul Raynaud (caseta 22)

Caseta 12. Boli cu care se asociaza fenomenul Raynaud (secundar):
* Artrita reumatoida

* Lupusul eritematos sistemic

* Polimiozita idiopatica

* Sindrom Sjogren

* Vasculite sistemice

* Ciroza biliara primitiva

* Sindromul de canal carpian

* Trauma vibratorie

* Degeratura

* Traumatizarea repetitiva si lezarea vaselor mari
» Compresii sustinute (ex. cirji)

* Ateroscleroza

* tromboza

* embolie
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* compresiuni externe

* migrena sau cefalee vasculara

* angind pectorala Prinzmetal

* sindrom paraneoplasic

* feocromocitom

* poliomielita

* siringomielie

* crioglobulinemie

* paraproteimemie

* policitemie

« infectii (parvovirus B19, Helicobacter pylori)

* substante chimice si medicamentoase (bleomicina, vinblastina, clorura de polivinil,
betablocante, alcaloizi din secard cornutd, interferoni, estrogeni §i progesteron, nicotina)
* anorexie nervoasa

» algoneurodistrofie

C.2.2.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 13. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu SS:

+ Dificultati in stabilirea diagnosticului

* Dezvoltarea complicatiilor a bolii si/sau a tratamentului aplicat
* Boli comcomitente severe/avansate

* Determinarea gradului de incapacitate de munca

C.2.2.6. Tratamentul [1, 2, 5, 6,7,9,12]

Caseta 14. Momentele principale in colaborarea medic-pacient

* educatia pacientilor

* determinarea comuna a scopului propus

* monitorizarea desinestatatoare a stdrii sale (pacientul este invatat se recunoasca agravarea
simptomelor bolii sau aparitia celor noi)

* control sistematic de catre medic a starii actuale a bolii, revederea tratamentului si a respectarii
de catre pacient a recomandarilor efectuate

* elaborarea planului individual de tratament (se recomanda si familiarizarea cu efectele adverse
principale a tratamentului)

Caseta 15. Obiectivele unui management adecvat al SS

* Manifestdri minime ale bolii

* Lipsa afectarilor severe ale organelor interne

* Lipsa complicatiilor bolii

* Lipsa adresarilor de urgenta dupa ajutorul medical

* Lipsa limitarii activitatii fizice

 Efecte secundare minime sau absente a le medicatiei aplicate
* Prevenirea deceselor cauzate de SS

Caseta 16. Scopurile tratamentului SS

* micsorarea simptomatologiei

* prevenirea progresiei bolii

* determinarea §i tratamentul precoce a complicatiilor
* minimalizarea disabilitatii pacientilor

Caseta 17. Tratamentul nefarmacologic al SS

» Evitarea expunerii la frig si variatii mari de temperaturd (protectia extremitatilor cu manusi,
sosete din tesdturi naturale, evitarea contactului cu obiecte reci, limitarea timpului petrecut afara
in anotimpul rece sau in incinte cu aer conditionat, evitarea bauturilor rece)

 utilizarea intermitentd a unor tehnici de incdlzire (imersia miinilor in apa calda timp de 5
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minute de citeva ori pe zi, plasarea extremitdtilor membrelor pentru un timp in mediu cald, in
vreme ce corpul este expus la rece)

* protectie Impotriva stress-ului emotional

* incetarea fumatului

* introducerea pestelui In dietd

* evitarea hiperventilatiei

* masuri igieno-dietice pentru prevenirea refluxului gastro-esofagian [1i a complicalliilor lui
(somn cu cdpatiiul ridicat, evitarea centurilor strinse, a pozilliei aplicat in jos, a produselor ce
scad presiunea sfincterului esofagian inferior (cafelei, tomatelor, citricelor))

Caseta 18. Tratament antifibrotic

Se recomanda mai ales pacientilor cu stadiile precoce a SS forma difuza sau celor cu tendinta de
extindere a fibrozei cutanate deja constituite.

Recomandabil:

* tratament sistemic (D-penicilamina)

* tratament local (Madecasol, preparatele ensimatice —lidaza, ronidaza)

Caseta 19. Tratment imunosupresiv

Se indica in cazurile SS difuze, activitatii inalte a bolii, afectarilor organice severe
Obligatoriu:

* Ciclofosfamida (in special la atingerea importantd a pulmonilor)

» Metotrexat (cotroleaza manifestarile cutanate [1i activitatea bolii)
Recomandabil:

+ Corticosteroizii(activitate inaltd a bolii, dar sa evitd dozele mai mari de 20 mg/zi
(Prednisolon))

* Ciclosporina (efecte adverse la alte preparate)

Chlorabucilul(la asocierea sindromului Sjogren)

» Mofetil micofenolat (efecte adverse la alte preparate)

* preparate aminochinolonice (in evolulJie cronicd [i activitate minimala a bolii)
* preparate anti TNF (evolulJia severd)

» imunoglobulina intravenoasa (neeficacitatea altor preparate)

Caseta 20. Tratament vascular

Se indica la toti pacientii cu SS

Obligatoriu:

* antagonistii canalelor de calciu (nifedipina este preparat de elec(ie)
* prostaglandinele (la prezen!la sindromului Raynaud sever [1i a hipertensiunei pulmonare
(administrare inhalatorie))

Recomandabil:

* nitrati

« inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei

* inhibitorii receptorilor a angiotenzinei 11

* antagonistii receptorilor endotelinei

* dezagregantele (in special, Pentoxifilina)

* enzimoterapia (Wobenzym)

Caseta 21. Tratamentul manifestarilor cutanate

 Creme hidratante, aplicatii cu parafina si alte mijloace cosmetice ce pot ajuta la pastrarea
flexibilitattii pielii i scad susceptibilitatea la microtraumatisme

* Pruritul persistent, frecvent in Scl timpurie, indica necesitatea de tratament oral cu
antihistaminice

 Telangiectaziile pot deranja estetic sau prin hemoragii dupa microtraumatisme si deaceaea pot
fi mascate prin tehnici cosmetice sau inldturate prin coagulare cu laser
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* Calcificarile cutanate pot fi inlaturate, cind sunt suparatoare, pe cale chirurgicala

+ Ulceratiile trebuie tratate topic cu antibiotice, In scopul prevenirii suprainfectiei; cand aceasta
s-a dezvoltat, se poate recurge la terapie sistemica cu antibiotice si uneori la debridare
chirurgicala.

Caseta 22. Tratamentul crizei renale sclerodermice (CRS)

* Survine mai ales in stadiul timpuriu al Scl, in primii 3 ani de la diagnostic i asociaza
agravarea afectarii cutanate

* Glucocorticoizii, in doze de peste 20 mg/zi echivalent prednisolon, constituie un factor de risc
pentru CRS

* Desi instituirea pe o scara larga a tratamentului cu inhibitori ai enzimei de conversie a
angiotensinei II (IEC) in hipertensiunea arteriala la pacientii cu Scl, impreuna cu progresele
terapeutice din insuficienta renala acutd, au imbundtatit semnificativ rata de supravietuire,
prognosticul CRS deja instalate este inca rezervat, peste 30% din pacienti necesitind hemodializa
cronica sau transplant renal

 La pacientii cu CRS instalata, agentii hipotensori puternici ca nitroprusiatul sau labetalolul in
administrare intravenoasa trebuie evitati, deoarece pot agrava leziunea renala (prin vasodilatatie
sistemica excesiva, provoacd hipovolemie relativa si hipoperfuzie renald)

* Din aceleasi considerente este recomandata evitarea diureticelor

 Agentii cu potential nefrotoxic, ca antiinflamatoriile nesteroidiene §i substantele de contrast
iodate, sunt absolut contraindicati

* Hipertensiunea arteriald se trateaza cu IEC, cum ar fi quinaprilul, captoprilul sau enalaprilul,
asociati cu blocanti ai canalelor de calciu

+ La pacientii cu vome frecvente, se poate incerca nifedipina sublingual sau hidralazina
subcutanat

 Un alt tratament util il reprezinta prostaciclina intravenos

* Monitorizarea functiei renale este obligatorie, pentru introducerea la nevoie a hemodializei de
scurta durata sau a dializei peritoneale

* Dupa CRS, functia renala se poate reface, astfel incit o parte din pacienti pot renunta la
hemodializa; recuperarea functionala este un proces lent, care se extinde pe aproximativ 2 ani
dupa CRS; din aceasta cauza, o eventuald decizie de transplant renal nu trebuie luata in aceasta
perioada.

Caseta 23. Tratamentul alveolitei fibrozante

« tratamentul de electie este imunosupresia agresiva cu ciclofosfamida (pulsuri lunare
intravenoase sau tratament zilnic per os) in asociere cu prednisolon per os in doze mici (de ex.,
20 mg la 2 zile)

* investigatiile instrumentale si testele functionale se repeta pentru evaluarea raspunsului
terapeutic la fiecare 3-6 luni, tratamentul extinzindu-se pe durata a cel putin 12 luni.

Caseta 24. Tratamentul hipertensiunii pulmonare

« Dintre terapiile actuale, prostaglandinele sintetice (mai ales iloprost [1i epoprostenol), in
administrare intravenoasa ambulatorie continud, au oferit unele rezultate favorabile pe serii mici
de pacienti

* Pacientilor responsivi li se pot administra blocanti ai canalelor de calciu in combinatie cu
iloprost intravenos intermitent, eventual continuu in cazurile severe (presiune arteriala
pulmonara maxima > 60 mmHg) sau cu evolutie nefavorabila sub tratament

* Alte vasodilatatoare care au mai fost incercate au dovedit beneficii minime; printre ele se
numara blocantii canalelor de calciu (monoterapie), inhibitorii enzimei de conversie (IEC),
ketanserina, prazosinul, nitratii, hidralazina si oxidul de azot

* Arsenalul terapeutic al HTPI din SS mai cuprinde oxigenoterapia continua ambulatorie cu
debite mici, anticoagulantele orale (pentru profilaxia trombozelor), digitalicele si spironolactona
in doze mici pentru sustinerea functiei ventriculului drept, antagonistii receptorilor endotelinei
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‘(bozentan), inhibitorii PDES (sildenafil), transplant pulmonar.

Caseta 25. Tratamentul afectarii cardiace

 Tratamentul manifestérilor cardiace din Scl este in prezent nespecific, tratamentul obignuit
fiind cel de sindrom

» Tulburarile de ritm semnificative hemodinamic sunt tratate cu antiaritmice, iar tulburarile de
conducere severe beneficiaza de implantarea de pace-maker, insuficienta cardiaca se trateaza ca
si cea de alta geneza cu excluderea forsdrii excesive a diurezei (pericolul pentru criza renala
sclerodermica) etc.

v _ ee

Caseta 26. Tratamentul afectarii digestive

* Masuri igieno-dietetice (ridicarea capului patului pe caramizi sau evitarea decubitului
postprandial, evitarea centurilor strinse si a altor conditii ce cresc presiunea intraabdominala,
excluderea alimentelor ce scad presiunea sfinsterului esofagian inferior (citrice, cafea, tomate
etc.)

+ Utilizarea antiacidelor, a blocantilor de receptori H2 si mai ales introducerea inhibitorilor de
pompa protonica

* Uneori, sunt necesare doze mari de omeprazol pentru vindecarea esofagitei de reflux

* Beneficii suplimentare pot fi obtinute prin asocierea cisapridului, pentru combaterea spasmului
sau a hipoperistaltismului esofagian

* Proliferarea excesiva a florei bacteriene din intestinul subtire, favorizata de scaderea
peristaltismului, este de asemenea destul de frecventa, determinind un sindrom de malabsorbtie
cu diaree cronica. Tratamentul cu antibiotice cu spectru larg este, de obicei, destul de eficace

» Teleangiectaziile mucoasei gastrice pot fi tratate prin fotocoagulare cu laser.

Caseta 27. Tratamentul afectarii musculoscheletale

» O importanta deosebitd in prevenirea sechelelor afectarii musculoscheltale o are kinetoterapia
zilnica, paralel cu proceduri fizicale

* Glucocorticoizii sunt 1n general de evitat, din cauza efectelor secundare pe termen lung si a
relatiei cu criza renald sclerodermica

* Preparatele antiinflamatorii nesteroidiene (AINS) (naclofen 50mg x 3 ori/zi sau in aceleasi
doze ortofen, indometacin, voltaren, piroxicam 20mg/24 ore etc.) In doze obisnuite pot fi
utilizate in tratamentul SS (de exemplu, in combinare cu preparate aminochinolinice) in prezenta
sindromului articular sau la micsorarea dozei glucocorticosteroizilor, dar administrarea lor
izolata e insuficientd pentru inhibarea activitatii procesului. Antiinflamatoriile nesteroidiene pot
contribui la deteriorarea functiei renale si a controlului hipertensiunii arteriale si pot agrava
esofagita de reflux (nu insa cand se administreaza si inhibitori de pompa protonica). AINS care
inhiba specific ciclooxigenaza 2 par a fi mai superiori.

Caseta 28. Tratamentul de recuperare

« In tratametul complex a Scl este inclusd gimnastica curativa, masajul si tratamentul local.

* Local sub formd de aplicatii se recomanda folosirea solutiei 50-70% de dimetilsulfoxid, e
posibila asocierea cu corticosteroizi, preparate vasculare si antiinflamatorii, enzimatice: la cura
10 aplicatii cite 30-40 min. La suportarea satisfacitoare a dimetilsulfoxidului, cure repetate sau
mai indelungate

« In lipsa activititii sau activitatea minimala a procesului se admite folosirea procedeelor termice
(parafina etc.), la fel si electroprocedurilor — electroforeza sau ionoforeza cu lidaza pe mfiini si
picioare, folosirea ultrasunetului, laseroterapie, acupunctura etc.

 Tratamentul balneosanatorial se indica bolnavilor cu evolutia cronica a Scl si include actiunile
de recuperare cu folosirea diferentiatd a balneo-, fizio-, fangoterapie si a altor factori sanatoriali

* La afectarea pielei un efect pozitiv il au baile sulfhidrice si cu bioxid de carbon, la afectarea
aparatului locomotor — bai cu radon, la contracturi fibroase — peloidoterapie
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 Balneo-fangoterapia, de obicei, se combina cu terapia medicamentoasa §.a. tratamente. ‘

Caseta 29. Tratamentul complicatiilor SS

* Hipertensiune arteriald (inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei, inhibitorii receptorilor
a angiotenzinei I etc.)

 Hipertensiunea pulmonara (caseta 24)

* Ulcere cutanate (tratament local cu preparate antibacteriene, cicatricizante)

* Boala de reflux gastro-esofagian (inhibitorii pompei de proton, blocatorii receptorilor H, a
histaminei, prochineticele)

» Sindromul de malabsorbtie (antibiotice, prochinetice)

C.2.2.7. Supravegherea pacientilor

Caseta 30. Supravegerea pacientilor cu SS

* Numarul vizitelor la medic depinde de forma clinicd a bolii, frecvenlla exacerbarilor []i gradul
de activitate a maladiei

* Dupa exacerbare (/i dupd inillierea sau modificarea tratamentul imunosupresiv/antifibrotic
vizitele la medic se fac peste 2-4 sdptamini

* Pacienl]ii ce administreaza tratament imunosupresiv/antifibrotic necesitd a monitorizare
continud ce privellte dezvoltarea efectelor adverse ale medicalliei (hemoleucograma
(monitorizata de 2 ori pe lund) si transaminazele (monitorizate o datd pe lund);

* Pacien[]ii ce administreazd tratament per os cu corticosteroizi sunt inclulli in grupul de risc
pentru osteoporoza (vezi protocolul respectiv)

C.2.3. Complicatiile sclerodermiei sistemice

Caseta 31. Complicatiile SS

* Ulcere, necroze, gangrene digitale

* Hipertensiunea pulmonara

* Hipertensiunea arteriala

* Boala de reflux gastro-esofagian, reflux-esofagita
* Sindromul de malabsorb(Jie

C.2.4. Starile de urgenta

Caseta 32. Criza renala sclerodermica [10]:

* Nefropatia acutd (crizd renalda sclerodermicd) cu debutul rapid a hipertensiunei arteriale
maligne, deteriorare a functiei renale, modificarea sedimentului urinar

* Factori de risc pentru acestd variantd sunt primii 5 ani de la debutul bolii, afectarea cutanata
difuza, expunerea prelungita la frig, administrarea unor doze mari de corticosteroizi (inhibarea
productiei de prostaciclin si cresterea activitatii enzimei de conversie) sau a ciclosporinei

* EvolulJia este severd in special la pacien[]i de sex masculin, cu debut la o virstd mai mare [i
cu o creatinemie la debut de peste 3mg/dl

* Tratamentul (caseta 22)

Caseta 33. Manifestarile clinico-paraclinice a crizei renale sclerodermice

* Debutul este acut, mai frecvent iarna, interesind in special bolnavii cu forma difuza de boala
 Simptoamele clinice se datoresc hipertensiunei arteriale maligne [1i constau in cefalee intensa,
tulburari de vedere, semne de insuficien[]a cardiaca (dispnee, insuficienl |a ventriculara stinga
rapid progresivd), semne neurlogice (stare confuzionald, convulsii) [/ aparilia rapida a oliguriei
* Hipertensiunea arteriald este frecvent asociatd cu modificari ale fundului ocular (hemoragii,
exudate, edem papilar) []i cu crel Iterea reninei plasmatice

» Modificari hematologice: anemie hemoliticd microangiopatica (contribuie la progresia rapida a
insufucien(Jei renale), trombocitopenie

* Examenul de urind: proteinurie (dar este nespecifica, putind fi prezentd [1i pina la dezvoltarea
CRS) pina la 2g/24 ore, microhematurie (i, uneori, cilindri granulari

* Retenl /ia azotata: este prezentd [ i valorile creatininei serice cresc cu o rata de 1-2 mg/dl/zi
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* Crelterea marcata a reninei plasmatice (valori de peste 10 ori normalul), inso[itd de crel terea
angiotensinei II.
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D. RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.2. Policlinica
republicana

Personal:

* medic reumatolog
» medic functionalist
» medic imagist

» medic laborant

* asistente medicale

Aparataj, utilaj:

* tonometru

» fonendoscop

* electrocardiograf

* radiograf

* spirograf

* ultrasonograf

» fibrogastroscop

* laborator clinic pentru determinarea: hemoleicogramei, urogramei, indicilor
biochimici

* laborator imunologic

» laborator microbiologic

Medicamente:

* Ciclofosfamida

* Metotrexat

* Corticosteroizii

* preparate aminochinolonice

* antagonistii canalelor de calciu

* nitrati

* inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
« inhibitorii receptorilor a angiotenzinei I1
* prostaglandinele

* dezagregantele

D.3. Sec! ia
reumatologie

Personal:

» medic reumatolog

» medic functionalist

» medic imagist

* medici laboranti

» asistente medicale

» acces la consultatii calificate: neurolog, nefrolog, gastrolog, endocrinolog,
pneumolog, chirurg, stomatolog

Aparataj, utilaj:

* Tonometru

* Fonendoscop

* Electrocardiograf

* Eco-cardiograf cu Doppler

* Cabinet radiologic

» Tomograf computerizat spirulat
* Spirograf

* Capilaroscop

* Glucometru portabil

* Ultrasonograf

* Fibrogastroscop

» Laborator clinic pentru determinarea: hemoleicogramei, urogramei,
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indicilor biochimici

* Laborator imunologic

* Laborator microbiologic

* Serviciul microbiologic cu citologie

* nitrati

Medicamente:

* Ciclofosfamida

* Metotrexat

* Corticosteroizii

* Ciclosporina

* Chlorabucilul

* Mofetil micofenolat

* preparate aminochinolonice

* antagonistii canalelor de calciu

* inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
« inhibitorii receptorilor a angiotenzinei I1

» prostaglandinele

* antagonistii receptorilor endotelinei
* dezagregantele

* preparate enzimatice

E. INDICATORI DE PERFORMANTA CONFORM

SCOPURILOR PROTOCOLULUI

No | Scopurile protocolului | Masurarea atingerii | Metoda de calculare a indicatorului
scopului Numarator Numitor
1. |A spori numarul Numarul pacientilor cu [Numarul pacientilor [Numadrul total de
pacientilor cu SS, care SS venilli al clinica pe |cu SS venilli al adresari an clinica
beneficiaza de educatie in |parcursul ultimilor 3 clinica pe parcursul |pe parcursul
domeniul sclerodermiei  |luni carora in mod ultimilor 3 luni ultimilor 3 luni a
sistemice 1n institutiile de |documentat li s-a oferit |cdrora In mod pacienlJilor cu
asistentd medicalad informallie in documentat lis-a  |diagnostic
primara si in institutiile de [domeniul sclerodermiei |oferit informallie |confirmat de SS,
asistentd medicald de sistemice (discul i, in domeniul care se afla sub
stationar ghidul pacientului cu SS|sclerodermiei supravegerea
etc.) sistemice (disculii, jmedicului de
ghidul pacientului |familie
cu SS etc.) x 100
2. |A spori proportia Proportia pacientilor cu [Numarul Numarul total al
pacientilor cu Ss cu diagnosticul precoce de |pacienlJilor cu pacien[lilor cu
diagnosticul precoce de |sclerodermie sistemicd |diagnostic confirmat|diagnostic
sclerodermie sistemica de SS aflal i sub confirmat de SS,
supraveghere, la care se afla sub
care diagnosticul a |supravegerea In
fost stabilit in ultimul an
primele 6 luni de la
aparillia
simptomelor X100
3. |A spori calitatea Numarul pacientilor cu [Numarul pacientilor [Numadrul total al
examinarii clinice i SS cérora li s-a efectuat |cu SS carora li s-a  |[pacien(Jilor cu
paraclinice a pacientilor |[volumul necesar de efectuat volumul  |diagnostic
cu SS examinari clinico- necesar de confirmat de SS,
paraclinice cum pentru |examindri clinico- |care se afla sub
stabilirea diagnosticului |paraclinice cum supravegerea in
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de sclerodermie
sistemica alla []i pentru
evaluarea dinamica a
bolii

pentru stabilirea
diagnosticului de
sclerodermie
sistemica alla [i
pentru evaluarea
dinamica a bolii
x100

ultimul an

A spori numadrul de
pacienti cu SS la care
boala este tratata adecvat
si complex

Numarul de pacienti cu
SS la care boala a fost
tratatd adecvat si
complex

Numarul de pacienti
cu SS la care boala
a fost tratata adecvat
si complex x 100

pacienlJilor cu
diagnostic

care se afla sub

ultimul an

Numarul total al

confirmat de SS,

supravegerea in
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ANEXE
Anexa 1. Scorul activital lii SS (EUSTAR)

Parametrii Scor
Scorul Rodnan modificat )14 1
Modificari cutanate sclerodermice (in special sclerodactilia) 0,5
Agravarea modificarilor cutanate pe parcursul ultimii luni 2
Necroze digitale 0,5
Agravarea manifestarilor vasculare (fenomenul Raynaud) pe parcursul ultimii luni 0,5
Artrite (cu exceplia inflamalliei articulare sau periarticulare cauzate de depozitarea 0,5
cristalelor de hidroxiapatita)
Agravarea manifestarilor cardio-pulmonare pe parcursul ultimii luni 2
Scaderea DLCO (cu > 80% de la valorile predictive) 0,5
VSH) 30 1,5
Hipocomplementemia 1

Nota: SS se considera activa la scorul >3

Anexa 2. Scorul Rodnan modificat (se determina intensitatea modificarilor cutanate

sclerodermice)
Zona evaluata 0-normal I-ullor 2-moderat 3-sever

Falla
Torace anterior
Abdomen
Brallul Dreapta

Stinga
Antebral ul Dreapta

Stinga
Partea dorsald a Dreapta
miinilor Stinga
Degetele miinilor  |Dreapta

Stinga
Coapsa Dreapta

Stinga
Gamba Dreapta

Stinga
Planta Dreapta

Stinga
Nota: scorul cutanat total este suma scorurilor individuale (max 51)
Anexa 3. Medicamentele principale folosite in tratamentul SS

Exemple de Dozaj Doza zilnica Numairul de
medicamente administrari zilnice
Ciclofosfamid 50,100, 200, 500 1 50-1000 mg/zi 1-2
1000 mg
Metotrexat 2,5 1110 mg 7,5-15 mg/sapt 1-4 ori pe sd@ptamina
Prednisolon 1,5, 10 mg 2,5-100 mg 1-2
25, 30, 40 mg
Metilprednisolon 4,16, 32, 100 mg 2-1000 mg 1-2
8, 20, 40, 100, 125,
250, 500 [Ji 1000mg

Ciclosporin 25,50, 100 mg 2-3mg/kg/zi 1-2
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Mofetil micofenolat 250, 500 mg 1000-2000 mg 2
Hidroxichlorochin 200 mg 200-400 mg 1-2
Nifedipin 10, 20 mg 10-30 mg/zi 3
Amlodipin 5, 10 mg 5-20 mg/zi 1
Enalapril 2,5,5, 10,20 mg 5-40 mg/zi

Lizinopril 5, 10,20 mg 5-20 mg/zi 1
Losartan 12,5, 50 mg 12,5-100 mg/zi 1
Eprosartan 400 mg 400-800 mg 1
Nitroglicerin (unguent) 2% /4-1/2 cm local 1-4
Alprostadil 20 mkg 0,1-0,4 mkg/kg/min 1
Wobenzym Preparat complex 9-15 pastile 3
Pentoxifilin 400, 600 mg 1200 mg/zi 2-3

Anexa 4. Formular de consultal lie la medicul de familie pentru pacien(lii cu SS

Factorii evalualli Data Data Data Data

Scorul Rodnan modificat

Distan/Ja de la degetul mediu pina la palma (mm)

Prezenla complical liilor vasculare: ulcere,
cicatrice, gangrene (da/nu)

For[la musculard (0-5 puncte)

Numarul articulalliilor dolore

Numarul articulalliilor tumefiate

Dispnea (da/nu)

Disfagia (da/nu)

FCC (batai/minut)

TA (mm.col.Hg)

Hemoleicograma

Urograma

Urea (mmol/I)

Creatinina (mmol/l)

Spirografia

Radiografia cutiei toracice in 2 incidente

ECG

Anexa 5. Ghidul pacientului cu SS

Sclerodermia sistemica la adull\i (ghid pentru pacien(li)
Cuprins
Asisten[Ja medicald de care trebuie sa bineficialli
Sclerodermia sistemica
Diagnosticarea sclerodermiei sistemice
Tratamentul sclerodermiei sistemice
Introducere
Acest ghid descrie asisten[Ja medicala []i tratamentul persoanelor cu sclerodermie sistemica in cadrul
serviciului de sanatate din Republica Moldova. Aici se explica indicalliile adresate cit persoanelor cu
sclerodermie sistemica, atit [Ji membrii familiei acestora sau celor ce doresc sa afle mai multe despre
aceastd boala.
Ghidul va va ajuta s in[Jelege i mai bine op[Jiunile de Ingrijire (i tratament care trebuie sa fie
disponibile 1n Serviciul de Sanatate. Nu sunt descrise 1n detalii maladia in sine sau analizele (i
tratamentul necesar. Aceste aspecte le pute[Ji discuta cu cadrele medicale: medicul de familie, asistenta
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medicala. In ghid ve[Ji gasi exemple de intrebiri pe care le pute[li adresa pentru a obJine mai multe
explicalJii. Sunt prezentate, de asemenea, unele surse suplimentare de informa(Jii [Ji sprijin.

Indicalliile din ghidul pentru pacien(i acopera:

» modul in care medicii trebuie sa stabileasca daca o persoana are sclerodermie sistemica

» modul in care factorii stilului de vialJa [7i a mediului inconjurator pot sa inluenJeze evoluJia
sclerodermiei sistemice

* prescrierea medicamentelor pentru tratarea sclerodermiei sistemice

* modul in care trebuie sa fie supravegheat un pacient cu sclerodermie sistemica.

Asisten[]a medicala de care trebuie sa bineficial i

Tratamentul (i asisten[]a medicald de care beneficialli trebuie sa ia in considerallie necesitaJile i
preferinJele Dvs. personale i ave[Ji dreptul sa fi(Ji informalTi pe deplin [Ji s& lualJi decizii impreuna
cu cadrele medicale care va trateazi. In acest scop, cadrele medicale trebuie si va ofere informaJii pe
care sa le in[Jelege[i [Ji care sa fie relevante pentru starea Dvs. Toate cadrele medicale trebuie sé va
trateze cu respect, sensibilitate [1i In[Jelegere []i sa va explice simplu [Ji clar ce este sclerodermia
sistemica [1i care este tratamentul cel mai potrivit pentru Dvs.

Informallia pe care o primil[Ji de la cedrele medicale trebuie sa includa detalii despre posibilele avantaje
(i riscuri ale diferitor tratamente. Tratamentul [1i asisten[Ja medicald de care beneficiali, precum [Ji
informa(Jiile pe care le primi[Ji despre acestea, trebuie sa ia In consideraJie toate necesitallile
religioasa, etnice sau culturale pe care le pute[Ji avea. Trebuie si se ia n consideraJie [Ji al(Ji factori
suplimentari, cum sunt dizabilitd[Jile fizice sau de citire, problemele de vedere sau auz sau dificultallile
de citire sau vorbire.

Sclerodermia sistemica

Sclerodermia sistemica este o maladie reumatica multisistemica, cu cauza neidentificata (i dezvoltarea
fibrozei (ingro[Jarea i indurarea) tesuturilor (mai ales a pielii), vasopatia vaselor sanguine mici cu
afectarea organelor interne (tractului gastro-intestinal, pulmonilor, cordului, rinichilor si altor organe).
Sclerodermia modifica aspectul pielii. In formele severe, boala afecteaza si organele interne. Se stie pina
in prezent cé apare din cauza unei dereglari a sistemului imunitar, Insa nu se cunoaste deocamdata
mecanismul prin care se declangeaza. Sclerodermia este raspinditd mai frecvent la femei decit la barbati.
Boala are doua forme: sistemica si localizata. Sclerodermia sistemica are la debut manifestari similare
celor din sindromul Raynaud, cu crize de vasospasm, care se repetd periodic: la frig sau la contactul cu
apa rece, degetele miinilor se invinetesc, sint dureroase, apare o senzatie de amorteala si de cildura. In
timp, dupa citiva ani, degetele 151 modifica aspectul: se subtiaza, au virful ascutit, pielea 1si pierde
elasticitatea, devine rigida, uscatd si perfect intinsd, iar articulatiile sint umflate si anchilozate. Unele
degete pot ramine fixate in semiflexie. Se poate ajunge pind la ulceratii si distruc(Jia a ultimelor falange.
Sclerodermia este cunoscuta indeosebi pentru modificarile pe care le aduce la nivelul pielii fetei, care
devine rigida, imobila si perfect intinsa, dar nenatural. Mimica dispare, ridurile se sterg, ochii devin
bulbucati, nasul ascutit, gura strinsa, iar buzele subtiri dezvelesc arcada dentara. Uneori, scleroza cutanata
de la nivelul fetei progreseaza si cuprinde gitul, iar in cazurile foarte grave afecteaza intreg tegumentul, ca
o carcasa. La aceste manifestdri se pot adduga vinisoare dilatate, calcificari ale pielii, ulceratii cutanate,
tulburari de pigmentatie. Pot fi afectate si cordul, aparatul digestiv (in special mucoasa bucald sau cea
esofagiana, provocind tulburari de inghitire), sistemul osteoarticular, muscular sau cel nervos. In
asemenea situatii se impune atit un consult dermatologic, cit si unul de medicina interna.

Tratamentul variaza in functie de stadiul bolii. Medicii pot administra vasodilatatoare, antiinflamatoare,
antifibrozante, in formele rapid progresive recomandindu-se corticoterapie sistemica sau citostatice.
Masuri de caracter general care previn aparil lia complical liilor bolii:

* evitarea expunerii la frig si variatii mari de temperatura (protectia extremitatilor cu méanusi, sosete din
tesaturi naturale, evitarea contactului cu obiecte reci, limitarea timpului petrecut afara in anotimpul rece
sau in incinte cu aer conditionat, evitarea bauturilor rece)

+ utilizarea intermitentd a unor tehnici de incalzire (imersia miinilor in apa calda timp de 5 minute de
citeva ori pe zi, plasarea extremitatilor membrelor pentru un timp in mediu cald, in vreme ce corpul este
expus la rece)

* protectie impotriva stress-ului emotional

* incetarea fumatului

* introducerea pestelui in dieta

* evitarea hiperventilatiei
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* masuri igieno-dietice pentru prevenirea refluxului gastro-esofagian [1i a complicalliilor lui (somn cu
capatiiul ridicat, evitarea centurilor strinse, a pozilliei aplicat in jos, a produselor ce scad presiunea
sfincterului esofagian inferior (cafelei, tomatelor, citricelor, ciocalatei)).
Instruire [Ji echipament
Medicii de familie [Ji asistentele medicale trebuie sa fie instruilJi cum sd exameneze un pacient cu
sclerodermia sistemica.
Diagnosticarea sclerodermiei sistemice
Medicul de familie va stabili diagnosticul de sclerodermie sistemica [Ji va aprecia severitatea bolii in
baza rezultatelor examenului clinic [Ji a rezultatelor testelor de laborator pe care le va indica obligator
tuturor pacien[Jilor.
Testele [ i analizele obligatorii
Analizele trebuie sa includa analize de singe (generala, biochimica [1i imunologica), de urina.
Spirometria [Ji radiografia cutiei toracice la fel va fi o parte componenta in stabilirea diagnosticului prin
prezenJa semnelor de fibroza i excluderea altor leziuni pulmonare. Medicul va decide [7i necesitatea
efectudrii tomografiei computerizate i a lavajului bronhoalveolar. Mai este necesar efectuare
electrocardiografiei, ecocardiografiei, ultrasonografiei organelor interne, uneori cercetarii radiologice a
esofagului, intestinului.
Dupai obJinerea rezultatelor testelor [1i analizelor medicul de familie trebuie se discute datele
ob[Jinute [Ji sd va comunice modalita[Jile de tratament.
Tratamentul medicamentos
Dacé diagnosticul de sclerodermie sistemica este deje stabilit, medicul evaluiaza severitatea bolii [Ji
criteriile de spitalizare.
Diagnosticul de sclerodermie sistemica odata stabilit necesita modificarea stilului de via[Ja [Ji ini(Jierea
tratamentului conform formei clinice a bolii, a gradului ei de activitate, afectérilor organelor concrete.
Medicamentele prescrise se folosesc, de obicei, timp indelungat. Medicul trebuie se va familiarizeze cu
efectele lor adverse pe care le pute[i observa chiar Dvs, sau sunt observate la cercetarea analizelor de
singe [Ji urind colectate in mod regulat la un interval stabilit de medic.
InformalTie despre boala Dumneavoastra puteJi ob[Jine [Ji pe saiturile urmatoare:

e www.scleroderma.org -- Scleroderma Foundation

e www.srfcure.org -- Scleroderma Research Foundation

o www.arthritis.org -- The Arthritis Foundation

e www.niams.nih.gov -- National Institute of Arthritis and Musculoskeletal and Skin Diseases

e www.rheumatology.org -- American College of Rheumatology

e www.sclero.org -- International Scleroderma Network

e www.sctc-online.org -- Scleroderma Clinical Trials Consortium

e www.phassociation.org -- Pulmonary Hypertension Association
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