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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

ACR Colegiul Reumatologilor Americani

Ac Anticorpi

AJl Artrita juvenild idiopatica

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ALAT Alaninaminotransferaza

AMP Asistentd medicald primara

ANA Anticorpi antinucleari

Anti ADN Anticorpi antidezoxiribonucleici

ASAT Aspartataminotransferazi

CT Tomografie computerizata

DMJ Dermatomiozitd juvenila

ECG Electrocardiografie

FCC Frecventa contractiilor cardiace

FR Frecventa respiratorie

HLA-B8 Locusurile ale sistemului major de histcompatibilitate clasa 1

HLA-DR?2, DR3| Locusurile ale sistemului major de histcompatibilitate clasa 2

IC Insuficientd cardiaca

Ig Imunoglobuline

ILAR Liga Internationald de Combatere a Reumatismului

IMSP Institutia Medico-Sanitara Publica

IMsiC Institutul Mamei si Copilului

LES Lupus eritematos sistemic

MS RM Ministerul Sanatati Republicii Moldova

PCN Protocol clinic national

RMN Rezonanta magneticd nucleara

RUV Radiatia ultravioleta

SATI Sectia reanimare si terapie intensiva

TAd Tensiune arteriald diastolica

TAs Tensiune arteriald sistolica

VHB Virus hepatic B

VHC Virus hepatic C

VSH Vitezd de sedimentare a hematiilor
PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatati al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialisti Departamentului Pediatrie a Universitati de Stat de
Medicind si Farmacie ,Nicolae Testemitanu™ sia IMSP IM si C.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale privind
lupusul eritematos sistemic si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale, in
baza posbilititilor reale ale fiecarei instituti in anul curent. La recomandarea MS RM, pentru
monitorizarea protocoalelor mstitutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse
in protocolul clinic national.

A. PARTEAINTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: Lupus eritematos sistemic

Exemple de diagnostice clinice:

1. Lupus ertematos sistemic (afectare renald, artralgi, eruptie cutanatd eritematoasa,
fotosensibilitate, anemie, leucopenie, limfadenopatie, hepatosplenomegalie, Ac antinucleari pozitivi,
Ac anti ADN dc pozitivi), gradul Il de activitate, evolufie subacuta.
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A.2. Codul bolii (CIM 10): M32.1
A.3. Utilizatorii:

+ oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicale de familie);
» centrele de sanatate (medici de familie);

« centrele medicilor de familie (medici de familie);

» centrele consultative raionale (reumatologi, pediatri);

+ asociatile medicale teritoriale (medici de familie, reumatologi, pediatri);

» sectiile de reumatologie ale spitalelor republicane.
Nota: Protocolul, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4. Scopurile protocolului:

1. Sporirea calitatii in examindrile clinice si paraclinice ale pacientilor cu LES.

2. Cresterea numarului de pacienti primari depistati cu suspectie de LES, carora li s-a acordat
asistenta medicald specializatda in termen.

3. Sporirea calititii tratamentului la pacienti cu LES in corespundere cu ghidurile internationale
actualizate.

4. Majorarea numarului de pacienti cu LES, cu ameliorarea calitatii vietii.

5. Sporirea numarului de pacienti cu LES, supravegheati conform recomandarilor din protocolul
clinic national Lupus eritematos sistemic la copii.

6. Reducerea numarului de copii, cu complicatiile LES.

A.5. Data elaborarii protocolului: 2016
A.6. Data urmatoarei revizuiri: 2018

A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si persoanelor care au participat la
elaborarea protocolului:
Numele Functia

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

Angela Cracea Asistent  universitar, Departament Pediatrie = USMF »Nicolae
Testemitanu”

Rodica Eremciuc Asistent  universitar, Departament Pediatric = USMF ,Nicolae
Testemitanu”

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

Livia Bogonovschi Doctorand, Departament Pediatrie USMF ,Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat

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




Comisia Stiintifico-Metodica de profil
,Pediatrie si neonatologie” e

Comisia Stiinifico-Metodicd de profil
Reumatologie

Asociatia medicilor de familie S ,Z//’%_

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor
Medicale

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in
Sanitate

Compania Nationald de Asigurari in Medicind

A.8. Definitiile folosite in document

Lupus eritematos sistemic se considerda o afectune inflamatorie cronica, cu afectare
multisistemica caracterizatd prin pierderea pasagera a tolerantei la self si aparitia fenomenelor
autoimune [5]. Multiplele anomali mmune intdlnite in evolugia boli sunt responsabile de aparitia
unei game largi de autoanticorpi dintre care cei antinucleari sunt cei mai reprezentativi.
Manifestarile clinice si  biologice sunt urmarea distructilor celulare si tisulare induse de
autoanticorpi prin reactia de citotoxicitate sau prin participarea la formarea complexelor imune.
Etiologia bolii este necunoscutd. Aparitia anomalilor imunologice este consecinfa interactiunii
dintre factorii genetici, hormonali, munologici cu anumiti factori de mediu (raze ultraviolete,
infectii, medicamente, factori nutritionali) [8,9,12].

A.9. Informatia epidemiologica

Prevalenta in populatie variazi in functie de zona geografica, rasa, sex, varstd. Prevalenta
globald este estimatd la 30-50 cazuri/100000 de locuitori. Oricum se considera ca este o boala a
carei prevalentd s-a triplat in ultimi 30 ani. Afecteazi in principal grupa de varstd 15-45 ani,
raportul sex ratio fiind 8-10 : 1, peak-ul afectarii find cuprins intre varsta 19-29 ani.

Incidenta LES la copii reprezinta 2,2 cazuri la 100000 locuitori pe an si 0,7/100000 cazuri de
nefiitd pe an [3,14].

Este o boald cu evolutie cronicd cu perioade de exacerbari si remisiuni. ~25% ating remisiune
sustinuta, pe de alta parte ~50% dezvolta leziuni wreversibile de organ.

Gravitatea bolii rezultd din posibilitatea afectdrii multiorganice: cutanat, musculoarticular,
seroase, pulmonar, cardiovascular, gastrointestinal, ocular si mai ales din afectarea renald si
neuropsihiatrica. Totusi mortalitatea raméane de 3-5 ori mai mare fatd de populatia generala.

Existd un risc mare de complicati atit legate de boald, cat si de tratamentul urmat
(corticoterapia si imunosupresoare). Decesele precoce sunt datorate activitdtii boli (nefrita, vasculita,
neurolupus), trombozelor si infectilor, cele tardive sunt legate de complicatile cardiovasculare, boala
renald terminala si neoplazii (limfoame non Hodgkiniene etc).

Aproape 15-20% de LES este diagnosticat in copilarie [8,11,15]. Pacientii cu debut de LES in
copilarie au modificari organice mai severe, in special nefropatia. Alte manifestiri majore
caracteristice LES in copilarie sunt afectarile neurologice, trombocitopenia, anemia hemoliticd. La
tinerii pacienti este mai putin exprimat rashul malar, fotosensibilitatea, artrita. Totusi LES este
asociat unei morbiditati inalte datorate mnsasi de LES, dar si datoritd reactilor adverse din cadrul
tratamentului agresiv timpuriu.



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivel de asistentd medicald primara

C241-C243

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (reper (modalitati si conditii de realizare)
| [ 1l
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia primara Obligatoriu:
c23 * Sanarea focarelor cronice de infectic (ORL-ist, stomatolog).
o * Informarea despre factorii de risc ai LES si despre conseciniele el
(caseta 2).
1.2. Profilaxia secundara Obligatoriu:
C23 J Prevenirqa "comp]ica‘,[iilo'r ) nnﬂtisisjtenﬂce (neurq!upusului,
o trombozelor, infectilor, complicatile cardiovasculare, boli renale
terminale, neoplaziilor). (caseta 17,18).
2. Diagnosticul
2.1. Recunoasterea semnelor |Recunoasterea semnelor precoce de LES este Obligatoriu:
precoce de LES Importanta . - * Evidentierea copiilor din grupul de risc in dezvolta- rea LES
in stabilirea  diagnosticului  precoce, pentru ca

tratamentul individualizat in functie de gradul de
activitate s fie inifiat prompt.

(caseta 2).

» Anamneza si examenul fizic standard (casetele 5,6).

* Investigatile paraclinice pentru determinarea gra- dului de activitate
a bolii si pentru supravegherea evolutici bolii (tabelul 1).
Evaluarea indicatilor pentru consultatia  reumatolo-
neurologului, nefrologului, hematologului .

» Efectuarea diagnosticului diferential in functie de expresia semnelor
clinice de LES (caseta 8) .

gului,

2.2. Decizii asupra tacticii de
tratament:  stationar  versus

lambulatoriu

Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 9,10).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul simptomatic
C.24.6

Scopul tratamentului este  diminuarea  activitati
maladiel,

reducerea complicatiilor renale, cardiace,
neurologice, reducerea clasei  functionale  de

nsuficienta cardiaca dupa NYHA si a gradelor
msuficientei renale.

Obligatoriu:

* Glucocorticosteroizi (caseta 12).
 Antimalaricele de sinteza (caseta 13).
Recomandabil:

* Imunosupresoare (caseta 13).

* Tratamentul nonfarmacologic.

4. Supravegherea




4.1. Supravegherea
permanentd pind la virsta de
18 ani C.2.4.8

Prevenirea complicatilor multisistemice in conformitate

cu cerinfele protocolului national va permite reducerea
lor .

Obligatoriu:

» Supravegherea se va face in colaborare cu reumatologul —
pediatru (caseta 6) .

* Admmistrarea medicamentelor incluse in profilaxia complicatiilor

5. Recuperarea

Obligatoriu:
* Conform programelor existente de recuperare si recomandarilor
specialigtilor.

B.2. Nivel de asistentd medicala specializata de ambulatoriu

Descriere
(mdsuri)

Motive
(repere

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea LES
C.24.1-C24.4

Diagnosticul precoce si tratamentul individualizat in
functie de gradul de activitate s afectarile

multisistemice  existente, poate reduce  numarul de
copil invalizi in societate.

Obligatoriu:

* Identificarea copilor din grupul de risc in dezvoltarea LES

(caseta 2).

* Anamneza (caseta b5).

* Examenul fizic, incluzind evaluarea sistemului cardiovascular,

cu aprecierea gradului de insuficientd cardiaca, dupa NYHA,

sistemului renal, cu aprecierea gradului de insuficientd renal;

sistemului osteo-muscular, pulmonar, nervos central. (caseta 6).

 Investigatile obligatorii paraclinice pentru determinarea gradului

de activitate a bolii si pentru supravegherea evolutiei boli

(tabelul 1).

 Evaluarea indicatiilor pentru consultatia altor specialigti .

* Efectuarea diagnosticului diferential in functie de expresia

semnelor clinice de LES (caseta 8) .

Recomandabil:

* Investigatile recomandabile paraclinice pentru determinarea
gradului de activitate a boli si pentru supravegherea evolutiei
bolii (tabelul 1).

1.2. Decizii asupra tacticii de
tratament: stationar versus

ambulatoriu

* Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 9,10).

2. Tratamentul
C.246




2.1. Tratamentul medicamen-

tos In conditii de ambulatoriu al
copilului, cu grad minim de activitate,
si fard nsuficientd cardiacd dupa
NYHA sau renala

Scopul tratamentului este diminuarea gradului de activi-
tate a boli, a gradului de insuficientda cardiaca si renala,

reducerea ratei copiilor cu complicatii multisistemice.

Obligatoriu:

* Glucocorticosteroizi (caseta 12).

» Antimalaricele de sinteza (caseta 13).
Recomandabil:

* Imunosupresoare (caseta 13).

* Tratamentul nonfarmacologic.

3. Supravegherea

3.1. Supravegherea
permanentd pina la varsta de
18 ani

Profilaxia  complicatilor multisistemice ale LES va

permite reducerea numarului de copii invalizi.

Obligatoriu:

» Supravegherea se va face in colaborare cu medicul de
familie (caseta 16).

» Supravegherea cu administrarea
prevazut pentru LES (caseta 16).

tratamentului

4. Recuperarea

Obligatoriu:
* Conform programelor existente de recuperare si
recomandarilor specialistilor.

B.3. Nivel de asistentid medicald spitaliceasca

Descriere (mdsuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Spitalizarea
C.245

Obligatoriu:

* Spitalizarea in sectia de reumatologie pediatrica si sau
SATI ale spitalelor republicane.

* Criterii de spitalizare (casetele 9,10).

2. Diagnosticul




2.1. Confirmarea LES
C.24.1-C244

Diagnosticul precoce si tratamentul de remisiune
agresiv de start pot minimaliza duata boli si

Investigatii obligatorii:
* Identificarea copiilor din grupul de risc in dezvoltarea LES (caseta 2).

reduce numdrul copillor cu complicati ale|. Apamneza (caseta 5).
organelor interne (pulmoni, cord, rinichi, sisttm|. Examenul fizic, inclzind evaluarea sistemului cardiovascular, cu
nervos central). aprecierea gradului de insuficientda cardiacd, dupd NYHA;
sistemului renal, cu aprecierea gradului de insuficientd renald;
sistemului osteo-muscular, pulmonar, nervos central.(caseta 6).
« Investigatile obligatorii paraclinice pentru determinarea gradului de
activitate al bolii si pentru supravegherea evoluiei boli (tabelul 1).
+ Efectuarea diagnosticului diferential in functie de expresia semnelor
clinice de LES (caseta 8).
Recomandabil:
* Investigatile recomandabile paraclinice pentru determinarea graduluj
de activitate al bolii si pentru supravegherea evolugiei bolii .
. Evaluarea mdicatiilor pentru consultatia specialistilor
reumatologului, neurologului, nefrologului, hematologului.
3. Tratamentul
3.1. Tratamentul Scopul tratamentului este diminuarea activitati| Obligatoriu:

medicamentos
C.246

maladiei, reducerea complicatillor renale, cardiace,
neurologice, reducerea clasei functionale de
msuficientd cardiacd dupa NYHA si a gradelor
insuficientei renale.

* Glucocorticosteroizi (caseta 12).

» Antimalaricele de sintezd (caseta 13).

* Imunosupresoare (caseta 13).

« Tratamentul insuficientei cardiace cronice (protocol separat).
« Tratamentul insuficientei renale cronice (protocol separat).

4. Externarea, nivelul
primar de tratament
continuu side supraveghere

Extrasul obligatoriu va contine:

* Diagnosticul precizat desfisurat.

* Rezultatele investigatiilor efectuate.

« Tratamentul aplicat.

* Recomandarile explicite pentru pacient.
» Recomandarile pentru medicul de familie.
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C. 1. ALGORITMII DE CONDUITA
C 1.1. Algoritmul general de conduiti in LES la copil

I11. Profilaxia complicatiilor sistemice in LES







C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea LES

Caseta 1 - Criteriile de diagnostic SLICC 2012 [1,3,6,7-15]

1. Lupus cutanat acut (rash malar, lezuni buloase, necrolizi epidermald toxicd, rash maculopapular,
fotosensibilitate); Ilupus cutanat subacut (leziuni non-indurative psoriaziforme si/sau inelare policiclice)

2. Lupus cutanat cronic (rash discoid localizat sau generalizat, lupus hipertrofic — verucos, lupus profund —
paniculitic, lupus mucosal, lupus eritematos timidus)

3. Alopecia

4. Ulceratii mucoase (orale, nazofaringiene) nedureroase

5. Artrite neerozive, afectind cel putin doud articulatii periferice caracterizate prin durere, tumefactie, exudat

6. Serozite:

(a) pleurita - istoric de durere pleurald, frecatura pleurald auscultatd de medic sau revarsat pleural sau

(b) pericarditd — frecatura pericardica, semne ECG sau evidentierea lichidului pericardic

7. Afectarea renala:

(a) proteinurie persistentd >0,5g/zi sau

(b) cilindrii hematici, granulosi, tubulari sau micsti

8. Afectarea neurologica:

(@) conwvulsii sau

(b) psihoza in absenfa unor medicamente sau a dezordinilor metabolice ca uremia, cetoacidoza sau perturbari
electrolitice

(c) mononeurite

(d) mielite

(e) neuropatii periferice sau craniale

(f) cerebrite

9. Anemie hemolitica cu reticulocitoza

10. Leucopenia<4000/mme la 2 determindri sau limfopenie<1500/mmc la 2 determindri

11. Trombocitopenie<100000/mmc in absenta unor medicamente care le-ar putea induce

12. Ac anti-ADNdc

13. Ac anti-Sm

14. Ac antifosfolipide; test pozitiv pentru anticoagulant lupic; teste serologice fals pozitive pentru sifilis >6 luni
confirmate prin teste de imobilizare sau absorbtie

15. Ac anticardiolipind sau anti B2 glicoproteine

16. Scaderea C3, C4, CH50

17. Testul Coombs direct in absenta anemiei hemolitice

18. Ac antinucleari: titru anormal de ANA detectati prin imunofluorescentd sau metode echivalente in absenta

medicamentelor cunoscute care ar induce lupus medicamentos

Determinarea nefritei lupice la biopsia renald in prezenta ANA sau anti-ADNdc sau 4 criterii cu 1 criteriu  clinic
si 1 criteriu_imunologic /ANA ne permite stabilirea diagnosticului de LES.

C.2.2. Factorii de risc

Caseta 2 - Factori de risc ai LES [1,5].
* Infectiile intercurente (virale, bacteriene, bacteriene intracelulare).
» Medicamente inductoare de lupus.
 Hiperinsolatia.
* Factori nutritionali.
» Susceptibilitatea genetica.
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Nota: Toti copii cu susceptbilitate geneticd de LES (copii din familile cu un istoric de LES,
hipergamaglobulinemie, prezenta ANA, alte maladii ale tesutului conjunctiv; copii cu exprimarea HLA-BS8, sau
HLA-DR2, DR3; anomali ale complementulu: deficiente ale Clq, C2 si C4, incidenta crescutd a C4 “null
genes”, receptori de complement anormali; activarea policlonald a limfocitelor B cu nivele crescute de Ig si al.)
vor necesita supraveghere in depistarea precoce a semnelor clinice de LES si tratament corect si oportun al
oricaror infectii, evitarea hiperinsolatiei, medicamentelor lupogene.

C.2.3. Profilaxia

Caseta 3. Profilaxia LES

1. Profilaxia primari

* Sanarea focarelor cronice de infectie (ORL-ist, stomatolog).

* Informarea despre factorii de risc ai LES si despre consecintele ei

2. Profilaxia secundari

Prevenirea complicatilor multisistemice (neurolupusului, trombozelor, infectilor, complicatile cardiovasculare,
bolii renale terminale, neoplaziilor).

C.2.4. Conduita pacientului cu LES

Caseta 4. Pasii obligatorii in conduita pacientului cu LES

1. Stabilirea diagnosticului precoce de LES.

2. Investigatile obligatorii pentru determinarea gradului de activitate si a posibilei implicari cardiace, a
sistemului nervos central, renald, altor organe si sisteme.

3. Intocmirea schemei de tratament (individualizat) in finctie de gradul de activitate, gradul de afectare
cardiacd, renald sau a sistemului nervos central, de prezenta semnelor de insuficientd cardiacd sau renald, durata
maladiei.

4. Monitorizarea evolutiei bolii, a compliantei la tratament, a eficacitatii tratamentului de remisiune.

C.2.4.1. Anamneza

Caseta 5. Recomandiri in colectarea anamnesticului

* Evidentierea factorilor de risc (infectile intercurente frecvente, hiperinsolatia, medicamente, factori
nutritionali).

* Determinarea susceptibilitatii genetice.

* Debutul recent al bolii (acut sau insidios).

* Simptomele LES (eritem facial fix plan/elevat la nivelul proeminentelor malare cu respectarea sangului
nazolabial, placi eritematoase cu cruste keratozice aderente, rash cutanat dupd expunere la radiatii ultraviolete,
ulceratii mucoase (orale, nazofaringiene) nedureroase, dureri si/sau tumefieri articulare, durere pleurald, frecatura
pleurald sau revarsat pleural, frecaturda pericardica sau lichid pericardic, proteinurie persistenta >0,5g/z,
convulsii sau psihoza, hepatosplenomegalie, dispnee, palpitatii, dureri in cutia toracica, astenie, fatigabilitate).

« Tratament anterior (glucocorticosteroizi, tratament de remisiune).

C.2.4.2. Examenul fizic

Caseta 6. Regulile examenului fizicin LES
* Determinarea starii generale.
* Evidentierea semnelor clinice comune de LES [5,6,11,15]:
v’ Manifestari generale — febra prelungita, fatigabilitate, anorexie, pierdere ponderald
v/ Manifestari la nivelul tegumentelor si mucoaselor: Rash malar — eritem facial fix plan/elevat la nivelul
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proeminentelor malare cu respectarea santului nazolabial,  Lupus discoid — placi eritematoase cu cruste
keratozice aderente, obstructie foliculard; posibil cicatrici atrofice; Fotosensiilitate — rash cutanat dupa expunere
la radiatii ultraviolete; Ulceratii mucoase (orale, nazofaringiene) nedureroase observate de medic; livedo
reticularis; alopecie difuzd; xerostomie si xeroftalmie (simptome sicca)

v

v

Afectari osteo-articulare - Artrite neerozive, afectand cel putin doud articulatii periferice caracterizate
prin durere, tumefactie, exudat; miozita, fibromialgii, osteonecroze

Afectarea renald - proteinurie persistentd >0,5g/zi sau cilindrii hematici, granulosi, tubulari sau micsti
glomerulonefrite: mezangiala, proliferativa focald, proliferativa difizd, membranoasd, scleroza difuza;
sindrom nefrotic; hipertensiune arteriald; insuficientd renald; cistitd lupica

Afectare cardiovasculara - pericarditd — frecaturd pericardica, semme ECG sau evidentierea lichidului
pericardic; endocardita Libman-Sacks, miocarditd, vasculitd, tromboze venoase

Afectare neurologica - convulsii; psihoza in absenta unor medicamente sau a dezordinilor metabolice ca
uremia, cetoacidoza sau perturbari electrolitice; accidente vasculare cerebrale; meningita aseptica;
nevrite periferice sau craniene; tulburdri de comportament; deficite cognitive; depresie; coree; mielitd
transversa

Afectare pulmonara - pleuritd - istoric de durere pleurald, frecaturd pleurald auscultatd de medic sau
revarsat pleural; hemoragii pulmonare; hipertensiune pulmonara; boald pulmonara interstitiala
Afectarea hematologica - anemie hemoliticd cu reticulocitoza si test coombs pozitiv; leucopenia
<4*10°/1 la 2 determinari; lmfopenie <1,5%10%1 la 2 determindri; trombocitopenie <100%10%I in
absenta unor medicamente care le-ar putea induce; adenopatie; splenomegalie

Anomalii imunologice - Ac antinucleari: titru anormal de ANA detectati prin imunofluorescenta sau
metode echivalente in absenta medicamentelor cunoscute care ar induce lupus medicamentos; Ac
antiADNdc; Ac antiSm; teste pozitive pentru Ac antifosfolipide: Ac anticardiolipina de tip IgG, IgM,
test pozitiv pentru anticoagulant lupic, teste serologice fals pozitive pentru sifilis >6 Iluni confirmate
prin teste de imobilizare sau absorbtie; complexe imune in concentratie crescutd; complement seric
scazut (C3)

* Determinarea chestionarul SLICC si SLEDAI (anexa 1,2).
* Determmnarea semnelor de msuficientd cardiaca, renald, respiratorie.

Caseta 7.Determinarea activitatii bolii:

Conform scorului SELENA-SLEDAI (2005): vezi anexa 1.
<3p:Remisie, fara acutizare a bolii

3-12p: Activitate minimald sau moderata a bolii

>12p: Activitate inalta a bolii
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C.2.4.3. Investigatiile paraclinice

Tabelul 1. Investigatiile de laborator si paraclinice in LES [ 4,5]

completatd cu examenul Doppler

Sacks, miocarditei.

Investigatiile de laborator si paraclinice Semnele sugestive pentru LES Nivel AMP Nivel Nivel de
consultativ | stationar
[ [ 11 v \Y
Hemoleucograma Anemie, leucopenie, limfopenie, trombocitopenie, o o o
VSH crescut
Sumarul urinei Epiteliu, proteinurie, eritrociturie, cilindrurie o o o
Proteina totala si fractiile Disproteinemie; hipoalbuminemie cy
hiperglobulinemie R O
2
Fibrinogenul Hiperfibrinogenemie mai mare de 4 ¢/l R o
Proteina C-reactiva Valori crescute O O
ALAT, ASAT, bilirubina si fractile eif Valori crescute R O
creatinina serica, fosfataza alcalin,
ceruloplasmina, ionograma (Ca, Mg, P, Cu).
Radiografia cardiopulmonara standard Permite  aprecierea dimensiunilor cordului §i & R O
posibilei  pleurite, revarsat  pleural;,  hemoragi
pulmonare; hipertensiune pulmonara; boald
pulmonara interstitiala
Electrocardiografia Permite depistarea tulburdrilor de ritm posibile in
LES(tahicardia sinuzali, blocul AV gradele I, 1l say O O O
III, tahicardie atriald), modificari ale ST-T, largireq
QRS, inversia undei T
Ecocardiografia bidimensionala Permite depistare  pericarditei, endocarditei Libman- R O
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I I 11 \Y \Y
Ultrasonografia organelor interne si a|Permite evidentierea semnelor nefrite lupice, hepato- o
rinichilor si/sau splenomegaliei
La indicatii speciale — imunograma, tipiza- |Permite efectuarea diagnosticului diferential
rea HLA, efectuarea mvestigatilor necesa-
re pentru efectuarea diagnosticului diferen- R R
tiat
Consultatia specialistiior ~ —  neurolog, Permite efectuarea diagnosticului diferential R 0 o
gastrolog, nefrolog, hematolog.
Anticorpii antinucleari,  Ac anti-ADNdc|Valori crescute R o o
Ac anti-Sm, Ac antifosfolipidici,
Ac anticardiolipind de tip IgG, IgM,
Test pentru anticoagulant lupic,
Teste serologice pentru sifilis
C3,C4 Valori scazute R 0 0
Proteinuria in 24 ore Gradul | — proteinurie pana la 1,5 g/24 h o o

Gradul 1l — proteinurie 1,5-3,0¢/24 h
Gradul Il — proteinurie »3,5 ¢/24 h

Clearence-ul creatininei endogene Rata filtrarii glomerulare scazuta o o
Proba Neciporenco Hematurie, cilindrurie o o
Proba Zimnitchi Functia de concentrare si dilutie a rinichilor scazuta o o

Nota: O — obligatoriu; R — recomandabil.
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C.2.4.4. Diagnosticul diferential

Caseta 8. Diagnosticul diferential al LES [1,8,9,13].

In functie de prezentarea clinica, este necesar de efectuat diagnosticul diferential cu urmétoarele maladii:
» Maladii infectioase (bacteriene, virale — Ebstein-Barr sau citomegalovirus).

« Maladii neoplazice — leucemia, limfoamele, neuroblastomul generalizat, histiocitoza.

» Maladii cronice inflamatorii — colita ulceroasa, sarcoidoza, boala Behcet.

* Alte maladii cronice ale tesutului conjunctiv — AJI, DMJ, boala Kawasaki, alte vasculite, febra reumatismala
acuta.

* Glomerulonefrite de altd geneza

 Imunodeficienta, boala Castelman.

* Endocardite, miocardite, pericardite de altd geneza

* Afectari neurologice de altd geneza (epilepsie, tumori cerebrale, etc.)

* Afectdri pulmonare de alta genezi

* Anemia aplastica, anemia hemolitica

* Leucemia acutd la debut.

Nota:

1. Excluderea infectilor virale, bacteriene prin examinarea fluidelor (metode: reactii de polimerizare i lant sau
serologice).

2. Excluderea  leucemiei prin examinarea  punctatului sternal (inaintea inceperii  tratamentului cu
glucocorticosteroizi); evaluarea semnelor de inflamatie sistemica: anemia, leucocitoza, trombocitoza, vigilenta Ila
semnele sindromului de activare macrofagala.

3. Diferentierea de boli interstitiale  pulmonare, tuberculoza diseminata, maladia Hodgkin, sacroidoza —
examinarea radiologicd a cutiei toracice.

4. Diferentierea proceselor voluminoase abdominale — examinarea ultrasonografica a organelor abdominale (in
special, in prezenta hepatomegaliei, splenomegaliei).

5. Diferentierea de endocardita bacteriand, miocardita, pericardita, anevrism (efectuarea ECG si
ecocardiografiei).

6. Diferentierca de alte maladii difuze ale tesutului conjunctiv (examinarea reactantilor de fazi acuta a inflamatiei,
anticorpilor nucleari).

C.2.4.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 9. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu LES

* Adresare primara cu semne clinice de LES.

» Adresare repetata cu semne clinice de agravare a boli (reaparitia febrei, intensificarea sindromului articular,
aparitia semnelor de implicare sistemica).

* Aparitia semnelor de complicati ale LES, pe parcursul supravegherii de catre medicul de familie (semne ale
hipertensiunii  arteriale, intensificarea insuficientei cardiace sau respiratorii, progresia sindromului anemic,
aparitia semnelor clinice si paraclinice de insuficientd renald, a semnelor de focar neurologic).

 Imposibilitate de ingrijire la domiciliu si de respectare a tuturor prescriptiilor medicale la domiciliu.

» Rezistenta la tratament sau evolutie atipicd a bolii, pentru reevaluarea pacientului.

Comorbiditati importante (deficit ponderal marcant, starile cu o imunitate compromisa).

Ineficienta tratamentului de remisiune.

Puseu inflamator intens si trenant pentru investigatii si reconsiderare terapeutica.

Realizare de puls-terapie, plasmafereze etc.

18




Caseta 10. Criteriile de spitalizare in SATI a pacientilor cu LES

* Manifestarile neurologice (stare confuza, copil somnolent, conwvulsii).

 Tahipneea (FR > 40/minut).

» Necesitatea ventilatiei asistate.

* Hipotensiunea: prabusirea TA cu peste 40 mmHg, fara o altd cauza cunoscuta.

* Tahicardia excesivdi: FCC > 150/minut sau neadecvata febrei

* Hiperpirexia (temperatura corporali >399C).

» Afectarea cardiacd (semne de msuficientd cardiaca congestiva progresiva, pericarditd);
« Hiperleucocitoza (peste 40*10%) sau leucopenia (sub 4*10°/1).

C.2.4.6. Tratamentul

Caseta 11. Principiile tratamentului LES [1,6,9-15].

* Regim crutator (cu evitarea eforturilor fizice excesive in prezenta semnelor de insuficientd poliorganica).

* Repausul la pat este necesar pentru bolnavii cu cardita severa si cu insuficientd cardiaca, cu neftita lupica si
cu msuficientd renald, cu msuficientd respiratorie, cu accident vascular cerebral si1 se va menfine pind la
compensarea cardiacd, renald, respiratoric. Dupa solufionarea procesului acut, nivelul activitdti fizice va
depinde de starea cordului.

» Dieta cu restrictii in lichide si hiposodata (in prezenta semnelor de IC), cu aport sporit de microelemente (in
prezenta semnelor de osteoporozid si tratament cronic cu glucocorticosteroizi), pacientilor dislipidemici li se
recomanda regim hipolidic.

 Evitarea expunerii la radiatile ultraviolete; se recomandd folosirea cremelor de fotoprotectie SPF >40 care vor
fi aplicate indiferent de anotimp cu 30-60 minute anterior expunerii, apoi la fiecare 4-6 ore.

» Evitarea medicamentelor care pot induce fotosensibilitate (ex: sulfamide, penicilne) si a celor implicate in
producerea lupusului medicamentos, precum §i a unor alimente ce cresc sensiilitatea pieli la RUV (patrunjel,
telind).

* Tratamentul medicamentos are ca scop:

v" Inducerea remisunii si mentinerea acesteia pe o perioadd cAt mai indelungatd si prevenirea efectelor
secundare ale terapiilor.

v" Diminuarea semnelor de activitate a maladiei.

v Supresia inflamatiei in raspuns autoimun.

v’ Tratamentul insuficientei cardiace congestive, renale, respiratorii.
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Caseta 12. Tratamentul medicamentos al LES [2-7].
Tratamentul medicamentos:

v AINS;
v glucocorticosteroizi;
v tratament de remisiune.

» Tratament interventional (plasmaferezi) — la indicatii speciale.

Tratamentul medicamentos al LES (AINS)

AINS sunt indicate in formele usoare de boald pentru afectarea articulard (anterior folosirii corticosteroizilor —si
asociat Hidroxiclorochinei), pentru controlul febrei si tratamentul serozitei De asemenea, se pot folosi pe
perioada retragerii corticosteroizilor.

Obligatoriu:

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

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

» Diclofenacum (2-3 mg/kg/zi), de 2 ori

Nota: Monitorizarea reactilor adverse la tratament cu AINS — greturi vome, dispepsie, diaree, constipatii,
ulcer gastric, majorarea transaminazelor, hematurie, cefalee, micsorarea trombocitelor, fotosensibilitate. Pacientii

cu tratament cronic cu AINS (mai mult de 3-4 saptamani) in mod obligatoriu — monitorizarea
hemoleucogramei, creatininei, transaminazelor, ureei.

Tratamentul medicamentos al LES (glucocorticosteroizi)

Recomandabil:

* Prednisolonum: oral, initial 1-2 mg/kg/zi, cu reducerea treptatd a dozei initiale dupa obtinerea raspunsului
clinic si celui paraclinic (descresterea dozei <0,2 mg/kg/zi, imediat cum este posibil), sau

 La indicatii speciale Methylprednisolonum: intravenos in puls terapie 500-1000 mg/1,73nm? (20-30 mg/kg) in
3 zile consecutive; poate fi repetat saptamanal sau lunar.

Caseta 13. Tratamentul medicamentos de remisiune al LES

Individualizat:

e Antimalaricele de sinteza

Au efect favorabil asupra manifestirilor cutanate, articulare, serozitei, simptomelor constitutionale.
Hydroxycloroquinum: 200-600mg/zi (maxim 6mg/kg) datorita toxicitatii oculare. Beneficiul clinic apare la 4-6
saptamani. Beneficii suplimentare se obtin si prin efectele lor antigregant si hipolipemiant.

Efectele secundare:

- crize de hemolizd la cei cu deficit de glicozo-6-fosfatdehidrogenaza;

- neuropatii periferice, mntolerantd digestiva, pigmentari cutanate;

- toxicitatea oculard poate produce leziuni retiniene ireversibile. Se recomanda control oftalmologic la 6
luni pentru identificarea premaculopatiilor.

e Imunosupresoarele

Cyclofosfamidum* - cel mai folosit imunosupresor. De regula se preferda administrarea in pulsuri lunare in doza
de 10-15mg/kg.

Efectele secundare:

- constitutionale ( slibiciune, iritabilitate, pierdere ponderald);

- gastrointestinale (anorexie, greata, varsaturi, diaree, dureri abdominale);

- dermatologice (alopecie, modificari unghiale);

- hematologice (leucopenie, anemie aplasticd);

- genitourinare (cistita hemoragica, fibroza a vezcii urinare, insuficienta gonadald);
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- neoplazii (carcinom vezica urinard, cervix, vulvar);
- cardiopulmonare (fibroza pulmonara, necroza miocardica);
- metabolice (secretie mnadecvata de ADH).
Azathioprinum folositd de novo sau dupa pulsterapia cu Ciclofosfamida. Dozele uzuale: 1-
2,5mg/kg/zi, se incepe cu doze de 50mg/zi care se vor creste progresiv (cu 25-50mg/saptimand), doza maxima
nu va depasi 200mg/zi. Efectul imunosupresor se instaleaza in cateva saptamani.
Efectele secundare:
- intoleranta  digestiva,
- toxicitate hepatica (cresteri ALAT, ASAT, uneori sindrom colestatic sever);
- In functie de terenul genetic uneori poate induce un sindrom de hipersensibilizare acutd cu rash, febra,
msuficientd renald, pancreatitd, hepatita;
- supresic medulard cu cresterea riscului de infectii;
- cresterea riscului de neoplazii, mai ales limfoame.
Mycophenolatul mofetil* - inhibitor de sinteza purinica, folosit de novo sau dupa terapie cu Ciclofosfamida,
mai ales in tratamentul nefritei lupice. Dozele: 1 -3 g/zi.
Efectele secundare:
- toxicitatea gastrointestinala (diaree, greatd, vome, stomatite);
- leucopenie cu cresterea riscului de infecti.
Ciclosporinum — inhibitor al activitati lLmfocitelor T, folosita de electie pentru tratamentul nefritei
membranoase. Doze: 2,5-5mg/kg. Efectul imunosupresor se instaleaza dupa 2-3 luni de tratament.
Efectele secundare:
- toxicitatea renald, hipertensiune arteriala;
- toxicitatea hepatica;
- cutaneomucoase (rash, hirsutism, hiperplazie gingivald, ginecomastie);
- crize epileptiforme, tremor.
In caz de lipsa riaspunsului clinic si paraclinic, progresarea maladiei se va reconsidera diagnosticul, se vor
aprecia indicii SLICC si SLEDAL
Nota:

1. In cazul rezistentei la tratament sau intr-o evolutie atipici a bolii, se va efectua reevaluarea pacientului in
vederea prezentei infectiei, sindromului de activare macrofagald sau a altor maladii inflamatorii, asa ca
vasculitele sistemice.

2. La intierca tratamentului se indica teste hepatice (ALAT, ASAT, fosfataza alcalina, proteinele serice,
serologia pentru virusurile hepatice B si C).

3. La cresterea persistenta a valorilor ASAT, infectie cronica cu VHB sau cu VHC se recomandd punctia
hepatica.

4. Monitorizarea obligatorie a nivelului ASAT, ALAT, albumina, la fiecare 4-8 saptamini.

5. Monitorizarea hemoleucogramei, ureei, creatininei, transaminazelor.

6. Control oftalmologic la 6 luni pentru identificarea premaculopatiilor.

* Preparat ce nu este inregistrat in Nomenclatorul de Stat
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Caseta 14. Managementul LES conform recomandairilor medicinei bazate pe dovezi

Sursa, anul publicarii

Recomandari:

Nivel de
evidenta

Grad de
recomandare

Bertsias G.et al. EULAR recommendations for
the management  of  systemic  lupus
erythematosus. Report of a Task Force of the
EULAR Standing Committee for International
Clinical Studies Including Therapeutics. G Ann
Rheum Dis 2008;67:195-205.

Tabloul clinic:

Rash

Artrita

Serozite
Convulsii/psihoza
Examindri de laborator:
Anemie severa
Leucopenie/limfopenie
Trombocitopenie
Creatinina serica
Proteinuria/sedimentul urinar
C3/C4

Anti-dsDNA
Anti-Ro/SSA
Anti-La/SSB
Antiphospholipid
Anti-RNP

Imagistice:

RMN creier

Patologie:

Biopsie renala
Comorbiditati.Risc crescut de:
Infectii

Infectiile tractulului urinar
Ateroscleroza
Hipertensiune arteriala
Dislipidemie

Diabet

Osteoporoza

Necroza avasculara
Limfom Non-Hodgkin
Altele

Tratament LES
Antimalarice
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AINS

GGS

Azatioprina

Micofenolat mofetil*
Metotrexat

Terapie aditiva in LES
Fotoprotectie

Controlul greutatii
Calcium/vitamin D
Bifosfanati

Antihipertensive
Diagnosticul de lupus neuropsihiatric:
Tabloul clinic:

Cefalee lupica

Anxietate

Depresie

Dereglari cognitive
Examindri de laborator:
EEG

Anti-P

Ac. Antifosfolipidici

Teste neuropsinologice
Imagistice:

TC

RMN

PET

Tratamentul lupusului cu afectarea SNC
Imunosupresante (Ciclofosfamida*) in combinatie cu GCS
Sindromul antifosfolipidic
Anticoagulante orale
Lupus nefrita: monitoring:
Biopsie renald repetata
Sedimentul urinar
Proteinuria

Creatinina serica
Anti-dsDNA

C3

Nefrita lupica-tratament
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Combinatia GCS +imunosupresante (ciclofosfamida *)
Micofenolat ~ mofetil* are  eficacitate  similara
ciclofosfamida* in trialurile de duratd scurtd/medie
Eficacitatea ciclofosfamidei* i trialurile de lungd durata
Boala cronica renald din cadrul LES (stadul terminal):
Dializa este sigura in LES

Transplantarea este sigurd in LES

Transplantarea este superioara dializei in cadrul LES
*Preparate ce nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat
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C.2.4.7. Evolutia LES

Caseta 15. Variantele evolutive ale LES

* Acutd
*  Subacutd
» Cronica cu perioade de exacerbari si remisiuni

C.2.4.8. Supravegherea pacientilor cu LES

Caseta 16. Supravegherea pacientilor cu LES

Pe parcursul spitalizarii zilnic se va monitoriza temperatura corpului, frecventa respiratorie, pulsul, tensiunea
arteriald, statusul articular, numarul de articulati dureroase si tumefiate, semnele hipertensiunii arteriale,
insuficientei cardiace sau respiratorii, progresia sindromului anemic, aparitia semnelor clinice si paraclinice de
msuficientd renala, a semnelor de focar neurologic.

Periodic, la intervale de 3-6 luni:

greutatea, indlfimea;

hemoleucograma;

proteina C- reactiva;

ECG;

ecocardiografia;

Ecografia renala

radiografia cardiopulmonara — o datd in an.

* La externare, medicul curant va recomanda:
1. Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu LES, de catre medicul de familie:

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

« In urmitorii ani (in caz de evolutie stabili) — o dati la 6 luni.

* Evidenta la medicul de familie — copii cu boald aflata in remisiune si care nu necesitd continuarea unei
terapii de fond, pacientii cu forme usoare.

» Cooperarea cu alti specialisti — psiholog, nefrolog, neurolog etc.

AV NI N NI NN

<

2. Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu LES, de citre reumatolog:
« In primul an de supraveghere — o dati la 1-3 luni (individualizat).
« In urmétorii ani (in caz de evolutie stabili) — o dati la 3-6 luni.

Notd: In caz de aparitie a semnelor de acutizare a bolii, a reactilor adverse la tratament sau a complicatiilor,
medicul de familie si reumatologul va indrepta pacientul in sectia specializatda — Reumatologie pediatrica.

C.2.5.Complicatiile (subiectul protocoalelor separate)

Caseta 17. Complicatiile tipice ale LES [3,5].

* Insuficienta cardiacd congestiva, renald, respiratorie
* Tromboza intracavitara

* Endocardita infectioasa

* Sechele neurologice

Caseta 18. Complicatiile posibile in urma tratamentului medicamentos

Toxicitate pulmonara, hepatica, hematologica, gastroenterologicda, nefrologicd, oculara, osteoporozi, necroza
avasculara, mfertilitate, obezitate din sindromul Cushing, malignitati deregliri de crestere — in tratament cu
glucocorticosteroizi, cu imunosupresoare.
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU
RESPECTAREAPREVEDERILOR DIN PROTOCOL

D. 1. Institutiile de
asistentd medicala
primard

Personal:

medic de familie;
asistenta medicului de familie.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

taliometru;

panglica—centimetru;

cantar;

laborator clinic standard pentru realizare de:
(hemoleucograma, sumar al urinei; pentru determinare de:
VSH. proteind C reactiva).

Medicamente:

+ AINS [caseta 12].

* Glucocorticosteroizi: [caseta 12].

» Antimalaricele de sinteza: Hidroxiclorochina [caseta 13].

specializata
ambulatoriu

D.2. Institutiile/ sectiile
de asistentd medicala

de

Personal (de verificat)

reumatolog certificat;
asistente medicale;
medic de laborator.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

taliometru;

panglica—centimetru;

cantar;

cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;

laborator clinic standard pentru realizare de:
(hemoleucograma, proteind totald si fractile ei, fibrinogen,
sumar al urinei; pentru determinare de: ALAT, ASAT,
bilirubind si fractile ei, creatinina serica, fosfataza alcalina,
ceruloplasmind, ionograma (Ca, Mg, P, Cu);

laborator immunologic : Ac anti ADNdc, ANA, Ac antiSm,

Ac antifosfolipide, C3, C4, Ac anticardiolipina de tip IgG, IgM,
Test pentru anticoagulant lupic, Teste serologice pentru sifilis

Medicamente:

AINS [caseta 12].

¢ Glucocorticosteroizi: Prednizolon [caseta 12].
» Antimalaricele de sinteza: Hidroxiclorochina[caseta 13].
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D.3. Institutiile de
asistenta  medicald
spitaliceascd: sectia
de reumatologie
padiatrica
republicana

Personal:

* reumatolog certificat;

« medic-functionalist certificat;

+ asistente medicale;

. acces la consultatii calificate: oftalmolog, neurolog, nefrolog,
gastrolog.

Aparataj, utilaj:

« tonometru;
+ fonendoscop;
+ electrocardiograf;

+ taliometru;
« panglica — centimetru;
e cintar;

+ cabinet de diagnostic functional;

 cabinet radiologic;

 laborator clinic standard pentru realizare de:
hemoleucograma, sumar al urinei, proteind totald si fractiile
ei, fibrinogen, creatinind serica; pentru determinare de:
ALAT, ASAT, bilirubma totald si fractile ei, fosfataza
alcalind, ceruloplasmind, proteindi C reactivd, ionograma
(Ca, Mg, P, Cu).

. laborator imunologic: determinarea Ac anti ADNdc, ANA,

Ac antiSm, Ac antifosfolipide, C3, C4, Ac anticardiolipina de

tip 1gG, IgM, Test pentru anticoagulant lupic, Teste serologice

pentru sifilis

 laborator bacteriologic.

Medicamente:

* AINS [caseta 12].

* Glucocorticosteroizi. [caseta 12].

 Antimalaricele de sinteza: Hidroxiclorochina.

. Imunosupresoare: Ciclofosfamida, Azatioprina,
Mycophenolatul mofetil, Ciclosporina A[caseta 13].

27



E. INDICATORI DE MONITORIZARE AIMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr.

Scopul

Indicatorul

Metoda de calculare

a indicatorului

Numarator

Numitor

Sporirea numarului de
pacienti, carora li s-a sta-

Proportia pacientilor cu diagnosticul
de LES, in virsta de pina la 16 ani

Numarul de pacienti cu diagnosticul de
LES, in virstd de pind la 16 ani, carora

Numarul total de pacienti cu dia-
gnosticul de LES, in virstd de pina

bilit in primele 3 luni de lgcarora li s-a stabilit diagnosticul inli s-a stabilit diagnosticul in primele 3la 16 ani, care se afli I3
debutul bolii diagnosticul primele 3 luni de la debutul bolii luni de la debutul bolii, pe parcursulsupravegherea medicului  de
de LES ultimului an x 100 familie, pe parcursul ultimului an
2. |Imbunatitirea calititii Proportia pacientilor cu diagnosticul |Numérul de pacienti cu diagnosticul de|Numarul total de pacienti cu dia-
in examindrile clinice si |de LES, i virstd de pind la 16 ani)LES, in virsta de pind la 16 ani, carora gnosticul de LES, in virstd de pina
paraclinice ale carora li s-a efectuat examenele clinicgli s-a efectuat examenele clinice sila 16 ani, care
pacienilor cu LES si paraclinice obligatoriu, conforn]paraclinice obligatoriu, confornis-au aflat la tratament de stationar
recomanddrilor din Protocolul clniqrecomandarilor din Protocolul clinigin  sectia  reumatologie,  pe
national (PCN - ) Lupus eritematognational (PCN - ) Lupus eritematog parcursul ultimului an
sistemic la copii sistemic la copii, pe parcursu
ultimului an x 100
3. |Ameliorarea calitati Proportia pacientilor cu diagnosticul [Numarul de pacienti cu diagnosticul de|Numarul total de pacienti cu dia-
tratamentului  la  pacientide LES, i virstd de pind la 16 ani] LES, i virsti de pid la 16 ani, [gnosticul de LES, in virsta de pind
cu LES carora li s-a indicat tratament conform| carora i s-a indicat tratament [la 16 ani, care s-au aflat Ia
recomanddrior din Protocolul clinid conform recomandarilor din |tratament de stationar in sectia
national (PCN - ) Lupus eritematog Protocolul clinic national (PCN - ) |reumatologie, pe parcursu
sistemic la copii Lupus eritematos sistemic la copii |ykimului an

pe parcursul ultimului an x 100
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Anexa 1. Pentru monitorizarea activititii LES se foloseste chestionarul SLEDAI [5].

Scor Descriptor Definitie
SLEDAI

8 Conwvulsii Recent instalate, excluderea cauzelor infectioase, metabolice,
medicamentoase

8 Psihoza Alterarea abilitdtii de a desfisura activititi normale datoritd unei perceptii
distorsionate a realitdtii (halucinatii, incoerentd, gandire ilogica, lipsitd de
consistentd, comportament catatonic, bizar sau dezorganizat (excluderea
cauzelor metabolice, medicamentoase)

8 Sindrom  cerebral | Alterarea statusului mental cu afectarea orientarii, intelectului memoriei cu

organic debut rapid, evolutie fluctuentd; reducerea capacitati de focalizare, de a
mengine atentia asupra mediului si cel putin doud din urmitoarele: alterarea
perceptiei, vorbire  incoerentd, nsomnie sau somnolentd  diurna,
amplificarea sau diminuarea activitdtii psthomotorii (excluderea cauzelor
metabolice, infectioase, medicamentoase)

8 Afectare oculara Modificari ale fundului de ochi: corpi citoizi, hemoragii retiniene, exudate
seroase sau hemoragi in coroid, nevrita opticd (excluderea cauzelor
mfectioase, medicamentoase, HTA)

8 Neuropatii craniene | Neuropatia craniand senzitivd/motorie recent instalatd

8 Cefalee Cefalee persistenta, severa, posibil migratorie, neresponsiva la analgezice

8 AVC AVC recent in conditille exclucerii cauzelor aterosclerotice

8 Vasculita Ulceratii, gangrend, infarcte periunghiale sau hemoragii in aschie, noduli
durerosi in pulpa degetelor sau dovada bioptica/angiografica a unui proces
de vasculitd

4 Artrite >2 articulatii cu semne inflamatorii

4 Miozita Durere/slabiciune musculara proximald asociatd cu crestere CK/aldolaza,
semne EMG si elemente de miozitd la biopsie

4 Cilindrii Cilindrii hematici, granulosi sau tubulari

4 Hematurie >5 hemati/camp (excluderea infectiei, litiazei etc.)

4 Proteinurie >0,5 g/24 ore

4 Piurie >5 leucocite/camp (excluderea infectiei)

2 Rash Rash-uri de tip inflamator

2 Alopecie Alopecie difuzd sau localizata

2 Ulceratii mucoase Ulceratii orale sau nazale

2 Pleurezie Durere pleurald asociatd cu frecatura pleurald, revarsat lichidian/
pahipleurita

2 Pericardita Durere pericardica asociata cu cel pufin una dintre: frecaturd pericardica,
semne EKG sau Echo de pericarditd

2 Hipocomple- | C3, C4, CH50 sub limita inferioara de referingd a laboratorului

mentemie

2 Titrul  Ac  anti | Peste valoarea de referinta a laboratorului

ADNdc

1 Febra >38°C (excluderea cauzelor infectioase)

1 Trombocito-penie <100*10%/ (excluderea cauzelor medicamentoase)

1 Leucopenie <3*10°/I (excluderea cauzelor medicamentoase)

Vor fi evaluate modificarile aparute in ultimele 10 zle. Scorul maxim este 105,

puncte.

rareori evaluarile depasesc 40
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Anexa 2 .

SLICC (Systemic Lupus International Collaborating Clinics ) este un chestionar de

evaluare a distructilor tisulare datoritd boli. Sunt evaluate modificari aparute in ultimele 6 luni la
nivelul a 12 organe si sisteme, scorul maxim este 47, rareori insd depaseste 12 puncte. Cresterea lui

in timp se coreleaza cu prognosticul si mortalitatea pacientilor [5].

Tip de afectare

Scor

Ocular
Antecedente de cataracta
Modificari retiniene sau atrofie optica

oo
e

Neuropsihiatric

Tulburari cognitive (deficit de memorie, concentrare dificild, afectarea capacitati de a
efectua calcule, afectarea limbajului scris sau vorbit, afectarea  nivelului de performantd)
sau psihozd majora

Conwulsii ce au necesitat tratament min. 6 luni

Antecedente de AVC

Neuropatii craniene sau periferice (excluzand nevrita opticd)

Mielita transversa

cooo
e
(N

Renal

RFG<50%

Proteinurie >3,5¢/24 ore

Boala renald termmald (incluzind dializati /transplantati)

w oo
PP

Pulmonar

HTAP

,wohrinking lung syndrome” (radiologic)
Fibroza pulmonara

Infarct pulmonary (radiologic)

Fibroza pleurald (radiologic)

coooco
PP PP

Cardiovascular

Angind sau bypass coronarian 0,1
Antecedente de infarct miocardic 0,12
Cardiomiopatie (disfunctie ventriculara) 0,1
Valwulopatii (suflu sistolic/diastolic >3/6) 0,1
Pericarditd >6 luni sau pericardiectomie 0,1
Boala vasculara periferica

Claudicatie >6 luni 0,1
Pierdere minora de tesut (ex: pulpa degetului) 0,1
Pierdere majora de tesut (ex: deget, membru) 0,1,2
Tromboza venoasa 0,1
Gastrointestinal

Infarct sau rezectie intestinald mferior de duoden, ficat, splind sau vezica biliara 0,1,2
Insuficienta mezenterica 0,1
Peritonita cronica 0,1
Stricturi sau interventii chirurgicale ale tractului intestinal superior 0,1
Insuficienta pancreaticd necesitand substitufie enzimatica 0,1,2
Musculoscheletal

Atrofie sau slabiciune musculara 0,1
Artrita deformanta sau eroziva (inclusiv cele reductibile) 0,1
Osteoporoza cu fracturi inclusiv vertebrale (exclusiv osteonecroza aseptica) 0,1
Osteonecroza aseptica 0,12
Osteomielita 0,1
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Ruptura de tendon 0,1

Cutanat si altele

Alopecie cicatriciald

Cicatrici extensive cu exceptia celor de pe scalp, pulpa degetelor
Ulceratii cutanate (exclusiv cele secundare trombozei)
Insuficienta gonadala precoce

Diabet zaharat

Neoplazii (exclusiv displazii)

oNoNoNoNeNo)
PR R R R e

N

Anexa 3 CE ESTE LUPUSUL ERITEMATOS SISTEMIC
GHID PENTRU PARINTI

Ce este aceasta boala? Lupusul eritematos sistemic (LES) este o boald autoimund cronica, care
poate afecta diferite organe ale corpului in special pielea, articulatile, sangele, rinichii si sistemul
nervos central. Numele de "lupus eritematos sistemic" dateazi de la inceputul secolului al XX-lea.
"Sistemic" inseamnd ca afecteazd multe organe ale corpului. Cuvantul "Lupus" este derivat din
cuvantul latin "lup" si se referd la eruptia de pe fatd care apare sub formad de fluture, ea amintind
medicilor de marcajele albe prezente pe fata unui lup. "Eritematos" in greacd inseamna rosu si se
referd la culoarea rosie a eruptiei cutanate care apare in aceastd boala.
Cat este de frecventi? LES poate apare in orice zoni geografica. In Europa, aproximativ 1:2.500
de persoane sunt diagnosticate cu LES si aproximativ 15% din totalul pacientilor cu lupus sunt
diagnosticati inainte de varsta de 18 ani
Care sunt cauzele bolii? LES nu este contagios; este o boald autoimuna, in care sistemul imunitar
isi pierde capacitatea de a distinge intre o substantd strand si tesuturile sau celulele propri ale
persoanei. Sistemul imunitar face o greseald, produce autoanticorpi care identificd celulele proprii
ale persoanei ca find strdine si le atacd. Rezultatul este o reactie autoimund, care determind
mflamatia si aceasta afecteazd anumite organe (articulatii, rinichi, piele, etc).
Este o boala mostenita? LES poate aparea la membrii aceleasi famili. Copiii mostenesc de la
parintii lor, factori genetici inca neidentificati, care pot predispune la dezvoltarea LES. Nu toti copii
cu acesti factori de risc sunt predestinati sa aiba boala, dar acestia prezinta o probabilitate mai mare
de a dezvolta LES.
Boala poate fi preveniti? LES nu poate fi prevenit. in schimb, copilul care prezinti deja boala
trebuie sa evite contactul cu anumite situatii care ar putea cauza declansarea a noi pusee de LES:
expunerea la soare fird a utiliza produse de protectie solard, unele infecti virale, stresul, hormonii si
anumite medicamente.
Este 0 boali contagioasa? LES nu este contagios.
Care sunt principalele simptome? De obicei boala incepe lent, cu simptome care se adauga
progresiv timp de sdptamani, luni sau chiar ani. Acuze nespecifice de oboseald si stare generald de
rdu sunt cele mai frecvente simptome initiale la copin afectati de LES. Multi copii cu LES prezintd
febra intermitentd sau continud, scadere a poftei de mancare si pierdere in greutate. Cu timpul, multi
copii dezvolta simptome specifice, care sunt cauzate de implicarea unuia sau a mai multor organe
ale corpului Lezunile la nivelul pieli sau al mucoaselor sunt foarte frecvente si pot include o
varietate de eruptii cutanate, fotosensibilitate (cdnd expunerea la soare declanseazi o eruptie pe
piele) si ulcere in interiorul nasului sau a gurii. Eruptia cutanatd tipicd "in formd de fluture" pe nas si
obraji apare la 33-50% dintre copiii afectati. Uneori, se poate observa pierderea accentuatd a parului
(alopecie). Mainile si schimba culoarea (devin pe rand rosi, apoi albe si albastre) atunci cand sunt
expuse la frig (fenomenul Raynaud). Simptomele pot include, de asemenea articulati tumefiate si
rigide, dureri musculare, anemie, echimoze (vanitdi) la lovituri usoare, dureri de cap, convulsii si
dureri in piept. Afectarea rinichilor este prezentd, in grade variabile, la majoritatea copilor cu LES
si este un factor determinant major al prognosticului pe termen lung al acestei boli. Cele mai
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frecvente simptome ale afectdrii renale majore sunt hipertensiune arteriald, prezenta protemelor si
sangelui in urind, precum si edeme, in special la nivelul picioarelor si pleoapelor.

Boala evolueaza la fel la toti copiii? Simptomele LES pot varia foarte mult de la un pacient la altul,
astfel incat tabloul clinic al fiecarui copil in parte este diferit.

Este boala la copii diferiti de boala in cazul adulfilor? LES la copii si adolescenti are aceleasi
manifestari ca si LES la adulti Cu toate acestea, LES i schimba tabloul mai repede la copiii care
prezintd la un moment dat mai multe caracteristici ale inflamatiei secundare LES. Copii cu LES
prezintd, de asemenea, mai des o afectare a rinichilor si a sistemului nervos fatd de adulti.

DIAGNOSTIC SI TERAPIE

Cum este diagnosticatid boala? Diagnosticul de LES se bazeazi pe o combinatic de Simptome
(cum ar fi durerea), semne (cum ar fi febra) si rezultate ale analizelor de sange si urind, dupa ce au
fost excluse alte boli Nu toate simptomele si semnele sunt prezente la un moment dat, ceea ce face
dificila diagnosticarea rapida a LES. Pentru a ajuta la distingerea LES de alte boli, medicii
reumatologi ai Asociatiei Americane de Reumatologie au stabilit o lista de 11 criterii, care atunci
cand sunt combinate, demonstreazd  diagnosticul de LES.Cele 11  criteri  sunt:
Eruptia cutanati "in forma de fluture™ Aceasta este o eruptie rosie care apare pe obraji si pe
aripile nasului.

Fotosensibilitatea Fotosensibilitatea este o reactie excesiva a picli la lumina soarelui Pielea
acoperita de imbracaminte nu este de obicei afectata.

Lupusul discoid Acesta este o eruptie solzoasd, sub forma de moneda, care apare pe fata, scalp,
urechi, piept sau brate. Atunci cand se vindecd, aceste leziuni pot lasa cicatrici. Lezunile discoidale
sunt mai frecvente la copiii negri decat la alte grupuri rasiale.

Ulcere ale mucoasei Acestea sunt rani mici care apar in gura sau nas. De obicei leziunile sunt
nedureroase, dar ulcerele nasului pat provoca sangerari nazale.

Artrita Artrita afecteazi majoritatea copiilor cu LES. Aceasta provoaca durere si tumefiere la
nivelul articulatilor mainilor, coatelor, umerilor, genunchilor sau a altor articulati ale membrelor
superioare sau inferioare. Durerea poate fi migratoare, ceea ce inseamna ca trece de la o articulatie la
alta si poate sa apara la aceeasi articulatie, pe ambele parti ale corpului. De obicei, artrita din LES nu
are ca rezultat modificari permanente (deformari) ale articulatiilor.

Pleurita Pleurita este inflamatia pleurei, mucoasa care inveleste plamanii, iar pericardita este
mflamatia pericardului, mucoasa care inveleste mnima. Inflamatia acestor tesuturi delicate poate
produce colectarea de lichid in jurul plimanilor sau inimii. Pleurita provoaca un tip particular de
durere toracica care se accentueaza in timpul respiratiei.

Afectarea renala Afectarea renala este prezentd la aproape toti copiii cu LES si variazi de la forme
usoare la forme foarte grave. La inceput este, de obicei, asimptomaticd si poate fi detectatd numai
prin analize de urind si teste de sange pentru functia renald. Copii cu afectare renald semnificativa
pot prezenta proteine si/'sau sange in urnd si pot avea edeme (tumefieri) in special la nivelul
membrelor inferioare (picioarelor).

Sistemul nervos central Afectarea sistemului nervos central include dureri de cap, convulsii si
manifestari neuropsihice, cum ar fi dificultati de concentrare si memorie, modificiri ale dispozitiei,
depresie si psihozi (o afectiune mintald gravd in care sunt perturbate gandirea si comportamentul).
Tulburari ale celulelor sanguine Aceste tulburari sunt cauzate de atacul autoanticorpilor asupra
acestor celule. Procesul de distrugere a celulelor rosii din singe (care transportd oxigenul de Ia
plamani la alte parti ale corpului) este numit hemolizi si poate provoca anemia hemolitica. Aceasta
distrugere poate fi lentd si relativ usoara sau poate fi foarte rapida si reprezintd o urgenta medicala.
O scadere a celulelor albe din sange se numeste leucopenie si nu este, de obicei, periculoasa in cazul
LES. O scadere a numarului de trombocite este numitd trombocitopenie. Copiii cu un numar de
trombocite scazut pot prezenta echimoze (vanatdi) ale pieli si sangerare in diferite parti ale corpului,
cum ar fi tractul digestiv, tractul urinar, uter sau creier.
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Tulburarile imunologice Aceste tulburari se referd la autoanticorpii gasiti in sdnge. Detectarea lor
conduce la diagnosticul de LES:

a) Prezenta anticorpilor antifosfolipidici ;

b) Anticorpii anti-ADN nativi (autoanticorpi indreptati impotriva materialului genetic din celuld).
Acestia sunt principalii anticorpi prezenti in LES. Acest test se repetd de mai multe oriin evolutie,
deoarece cantitatea de anticorpi anti-ADN nativi pare sa creasca atunci cand LES este activ si

aceastd testare poate ajuta medicul sa cuantifice gradul de activitate al boli
C)Anticorpii anti-Sm: numele se referd la prima pacientd (d-na Smith) in al carei sange au fost
gasitl. Acesti anticorpi se gasesc aproape exclusiv in LES si deseori sunt de ajutor pentru a
confirma diagnosticul.

Anticorpii antinucleari (AAN) Acestia sunt autoanticorpi indreptati impotriva nucleilor celulelor.
Acestia se gasesc in sangele fiecarui pacient cu LES. Simpla prezentda a unui test pozitiv AAN nu
este o dovadd de LES, deoarece testul poate fi poztiv si la alte boli decat LES, iar AAN pot fi slab
pozitivi la aproximativ 5 -15 % dintre copiii sdnatosi.

Care este importanta analizelor? Testele de laborator pot ajuta la diagnosticarea LES si pot indica
organele mterne afectate. Testele periodice de sange si urind sunt importante pentru monitorizarea
activitatii i severitatii bolii si pentru a determina cét de bine sunt tolerate medicamentele.

Boala poate fi tratati/vindecati? In prezent, nu existi nicio medicatie specificd pentru vindecarea
LES. Tratamentul LES are drept scop tratarea simptomelor si semnelor de boala, precum si
prevenirea complicatiilor bolii, inclusiv a leziunilor permanente la nivelul organelor si tesuturilor.

in ce consti tratamentul? Nu existi medicamente aprobate pentru tratamentul LES la copii.
Majoritatea simptomelor sunt datorate inflamatiei, prin urmare tratamentul are ca scop reducerea
inflamatiei. Pentru a trata copiii cu LES sunt aproape universal folosite cinci grupe de medicamente:
Medicamentele anti-inflamatoare nesteroidiene (AINS), cum ar fi ibuprofenul sau naproxenul
sunt utilizate pentru a controla durerea produsa de artrita.

Medicamentele antimalarice, cum ar fi hidroxiclorochina, sunt foarte utile in tratamentul leziunilor
de piele sensibile la actiunea razelor solare cum ar fi lupusul discoid sau tipurile subacute de eruptii
cutanate. Uneori este nevoie de cateva luni pentru ca aceste medicamente sa isi demonstreze efectul
benefic.

Corticosteroizii, cum ar fi prednisonul sau prednisolonul, sunt utilizati pentru a reduce inflamatia si
suprima activitatea sistemului imunitar. Reprezinta principalul mijloc terapeutic in LES. La copiii cu
boala usoard, corticosteroizii asociati cu medicamentele antimalarice pot reprezenta singura terapie
necesara. Daca boala este mai severa, cu afectarea rinichilor sau a altor organe mnterne,
corticosteroizii sunt utilizati in combinatie cu medicamente imunosupresoare

Medicamente non-biologice care controleaza boala (DM ARD) Aceste medicamente

includ azatioprina, metotrexat, micofenolat de mofetil si ciclofosfamida. Ele actioneaza intr-un mod
diferit de cel al corticosteroizilor si suprimd inflamatia. Aceste medicamente sunt utilizate atunci
cand corticosteroizii singuri nu pot controla lupusul siajutd medicii in scdderea dozelor zinice de
corticosteroizi cu reducerea efectelor secundare ale acestora, controldnd insa si simptomele LES.
Medicamentele biologice DMARD (adeseori denumite agenti biologici) includ agenti care
blocheaza productia de autoanticorpi sau efectul unei molecule specifice a acestora. Unul dintre
aceste medicamente este rituximab, care este utilizat in principal atunci cand tratamentul standard nu
poate controla boala. Belimumab este un medicament biologic impotriva anticorpilor produsi de
limfocitele B si a fost aprobat pentru tratamentul pacientilor adulti cu LES. In general, utilizarea de
agenti biologici la copii si adolescentii cu LES este inca experimentala.

Care sunt efectele secundare ale tratamentului medicamentos? Medicamentele utilizate pentru
tratamentul LES sunt destul de eficiente in tratarea semnelor si simptomelor boli. Ca toate
medicamentele, acestea pot cauza diferite efecte secundare (pentru o descriere detaliata a efectelor
secundare, va rugam sa consultati sectiunea referitoare la Terapia medicamentoasd). AINS pot
determma reactii adverse, cum ar fi disconfort gastric (aceste medicamente trebuie administrate
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dupa alimentatie), echimoze usoare si, rareori, modificari ale functiilor renale sau hepatice.
Medicamentele antimalarice pot determina leziuni la nivelul ochiului (retinei), prin urmare pacientii
trebuie consultati periodic de catre un oftalmolog. Corticosteroizii pot cauza o mare varietate de
efecte secundare atat pe termen scurt cat si pe termen lung.

Efectele lor secundare principale includ:

a.Modificari ale aspectului fizic (de exemplu cresterea in greutate, obraji pufosi, pilozitate excesiva,
striuri  violacee ale pieli (vergeturi), acnee si echimoze usoare); cresterea in greutate poate fi
controlatd printr-o dietd sdracd in calorii si prin exercitii fizice. b. Risc crescut de infectii, in special
tuberculozd si variceld; un copil aflat sub tratament cu glucocorticoizi si care a fost in contact cu un
bolnav cu variceld trebuie sd se prezinte de urgentd la medic; protectia imediatd impotriva varicelei
poate fi oferitd prin administrarea de anticorpi preformati (imunizare pasivd) disponibili in unele
tari. c. Probleme digestive, cum ar fi dispepsie (indigestie) sau arsuri la nivelul stomacului; aceste
probleme ar putea necesita tratament cu medicamente anti-ulcer. d. Suprimarea cresterii.

Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul? Tratamentul trebuie si dureze atita timp cat boala
persistd. Este general acceptat faptul cd pentru majoritatea copillor cu LES este foarte dificila
retragerea completd a administrarii de corticosteroizi.

Ce fel de controale periodice sunt necesare? Vizitele periodice la medic sunt foarte importante
deoarece multe probleme care apar in evolutia LES pot fi prevenite sau tratate daca sunt observate
din timp. In general, copii cu LES trebuiec si fie examinati cel putin o dati la 3 luni de catre un
reumatolog.

Care este prognosticul (evolutia previzibili) pe termen lung a bolii? Evolutia finalda a LES este
amelioratd spectacular prin utilizarea precoce dar prelungitd de hidroxiclorochind, corticosteroizi si
DMARD. Multi pacienti cu LES debutat in copilirie vor evolua favorabil. Cu toate acestea, boala
poate fi severda, poate pune viata in pericol si poate ramane activa pe tot parcursul adolescentei pana
la varsta adulta.

Prognosticul LES la copil depinde de severitatea afectdrii organelor interne.

Este posibila vindecarea completi? Daca LES este diagnosticat precoce si este tratat corect, boala
de obicei se stabilizeaza si in cele din urmd mtra in remisie (absenta tuturor semnelor si simptomelor
de LES). Cu toate acestea, dupd cum s-a mentionat deja, LES este o boald cronicd imprevizibild si
copiii diagnosticati cu LES rdman in mod normal sub supraveghere medicald si necesitd tratament
continuu.

VIATA DEZI CU ZI|

Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a familiei? Un copil cu LES aflat in
tratament poate duce o viatda aproape normald. Trebuie sd evite expunerea excesiva la razele
solare/lumna UV din discoteci, care poate sd declanseze noi pusee ale boli sau sd le agraveze pe
cele aflate in curs. De aceea, copilul cu LES nu va putea sta toatd zua la soare, la plaja sau la
piscma. Utilizarea continud de protectie solard SPF 40 sau mai mare este obligatorie.

Va afecta boala participarea copilului la activitatile scolare? Copii cu LES pot si trebuie sa
meargd la scoald, cu exceptia perioadelor de acutizare severd a boli. Dacd nu existd implicarea
sistemului nervos central, LES nu afecteazi capacitatea copilului de a gandi si de a nvata.

Va afecta boala participarea copilului la activitiatile sportive? Restrictionarea activitatii fizice nu
este de obicei necesara si nu este, in general, recomandabild. Copilul trebuie incurajat sd desfisoare
activitdti fizice mai ales in perioadele de remisie a boli. Sunt recomandate mersul pe jos sau cu
bicicleta, inotul si alte activititi fizice aerobice si in aer liber.

Copilul va trebui sd urmeze un regim alimentar special? Nu existd o dietd speciald care sd
asigure vindecarea LES. Copiii cu LES trebuie sa respecte o dietd sdndtoasa si echilibratd. Dacad se
afld sub tratament cu corticosteroizi, copilul trebuie sd primeascd alimente cu continut scazut de sare
pentru a evita cresterea tensiunii arteriale si cu continut scazut de zahar pentru a preveni diabetul si
cresterea in greutate. De asemenea, tratamentul cu corticosteroizi presupune suplimentarea in
alimentatie a calciului si a vitaminei D pentru a preveni osteoporoza.
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Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii? Este binecunoscut faptul cd expunerea
pacientilor cu LES la lumina solara poate produce aparitia de noi leziuni cutanate si reactivari ale

bolii. Pentru a preveni aceastd problema, se recomanda utilizarea de creme de protectie solard topice
cu factor de protectie ridicat pentru toate partile expuse ale corpului ori de cate ori copilul iese
afard. Aplicarea cremei se va face cu cel pufin 30 minute inainte de expunerea la soare pentru a
permite penetrarea in piele si uscarea.

Sunt permise vaccindrile? Riscul de mfectii este crescut la copiii cu LES iar prevenirea mfectillor
prin imunizare este foarte importantd. Dacad este posibil, copilul cu LES trebuie sa urmeze schema
normald de vaccinari. Cu toate acestea, existd cateva exceptil: copiii cu boald severd si activda nu vor
fi vaccinati iar copiii aflati in tratament cu medicatie imunosupresiva, corticosteroizi in doza mare si
agenti biologici nu vor primi vaccinuri cu virusuri vii (anti-rujeolic, anti-rubeolic, anti-urlian, anti-
polio oral, anti-varicelic). Vaccinul anti-polio oral nu va fi administrat la niciunul dintre membrii
familiei in contact znic apropiat cu copilul aflat sub terapie imunosupresoare. Vaccinul anti-
pneumococic, vaccinurile meningococice si vaccinurile antigripale anuale sunt recomandate la copiii
cu LES care primesc doze mari de corticosteroizi si¥/sau medicamente imunosupresive. Se
recomanda vaccinarea cu HPV a adolescentelor si adolescentilor cu LES.

Care sunt consecintele pentru viata sexuala, sarcind si contraceptie? Adolescentii se pot bucura
de o viatd sexuald sdnatoasa. Cu toate acestea, adolescentii activi sexual tratati cu anumite DMARD
sau cu boald activa trebuie sa utilizeze metode de prevenire a sarcinii in conditii de sigurantd. ldeal,
sarcinile trebuie si fie intotdeauna planificate. In special, unele medicamente pentru tensiunea
arteriala si DMARD pot afecta dezvoltarea fitului Majoritatea femeilor cu LES pot avea sarcini
normale si copii sanitosi. Momentul ideal pentru sarcind este atunci cand boala, mai ales afectarea
renald, a fost controlatd cu succes pentru o perioada indelungatd. Femeile cu LES pot avea dificultati
in a ramane insarcinate atat datoritd modificarilor induse de boala cat si datoritd medicatiei utilizate.
LES este asociat cu risc crescut de avort spontan, nastere prematurd §i anomalii congenitale ale
copilului cunoscute sub denumirea de lupus neonatal.
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Anexa 4. FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU LUPUS

ERITEMATOS SISTEMIC LA COPIL

FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU PROTOCOLUL CLINIC
STANDARDIZAT "LUPUS ERITEMATQOS SISTEMIC LA COPIL"

Domeniul Prompt

Definitii si note

1 Denumirea IMSP evaluatd prin audit
2 Persoana responsabild de completarea fisei Nume, prenume, telefon de contact
3 Numarul de inregistrare a pacientului din
“Registrul de evidentda a bolilor infectioase
£.060/e"
4 Numirul fisei medicale a  bohavului
stationar £.300/e
5 Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta
6 Medml de resedinta O=urban; 1=rural; 9=nu stm.
7 Genul/sexul pacientului 0 = masculin; 1 =feminin; 9 = nu este specificat.
9 Numele medicului curant
10 Categoria Lupusului eritematos  sistemic la | Evolutie acuta [a] = 1; Evolutie subacuti[b] = 2; Evolutie
copil cronica|c]=3.
INTERNAREA
11 Data debutului simptomelor Data (DD: MM: AAAA) sau 9 = necunoscuta
12 Data interndrii in spital DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut
13 Timpul/ora internarii la spital Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut
14 Sectia de internare Sectia de profil terapeutic = 0; Sectia de profil chirurgical =
1; Sectia de terapie intensiva = 2;
15 Transferul pacientului pe parcursul interndrii | A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
in sectia de terapie intensivda in legdturd cu
agravarea starii generale a copilului
DIAGNOSTICUL
16 Evaluarea semnelor critice clinice A fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9
17 Anamneza A fost efectuatd dupad internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9
18 Examenul fizic , incluizdnd evaluarea | A fost efectuatda dupa mternare: nu = 0; da = 1; nu se
statutului functional cunoaste =9
19 Investigatii paraclinice Au fost efectuate: nu =0; da = 1; nu se cunoaste =9
20 Aprecierea gradului de activitate SLEDAI A fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9
21 Scorul de apreciere a disfunctilor tisulare | A fost evaluat: nu =0; da=1; nu stiu = 9
SLICC
22 Aprecierea factorilor de risc Au fost estimati dupa internare: nu =0;da=1
ISTORICUL MEDICAL AL
PACIENTILOR (pentru HCAP)
23 Pacientii internati de urgentd in stationar Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
24 Pacientii internati programat cu indreptare | Nu= 0; da = 1; nu se cunoaste =9
de la CMF
TRATAMENTUL
25 Tratament cu AINS Nu=0; da=1; nu se cunoaste =9
26 Tratament steroidian Nu =0; da=1; nu se cunoaste =9
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27 tratament imunosupresant, dacd da de | Nu=0;da=1; nu se cunoaste =9
indicat medicamentul
EXTERNAREA SI MEDICATIA
28 Data externdrii sau decesului Include data transferului la alt spital, precum si data
decesului.
29 Data externarii (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscuta
Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscuta
DECESUL PACIENTULUI LA 30 DEZILE DE LA INTERNARE
30 Decesul in spital Nu = 0; Deces al persoanei cu LES = 1; Deces favorizat de

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