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SUMARUL RECOMANDARILOR

e Dischinezia ciliara primara (DCP) - reprezintda un grup heterogen cu transmisiune autosomal-
recesivd de ciliopatii respiratorii, caracterizat prin clearance-ul mucociliar redus al cailor
respiratorii. Functia ciliara anormala duce la detresa respiratoriec neonatald cu debut lent la copii
nascuti la termen, tuse umeda persistentd, bronsiectazie, rinosinuzitd cronicd, probleme de
fertilitate si tulburari de auz de tip conductiv. Pand la 50% dintre pacienti au situs inversus.

e Criteriile clinice majore pentru diagnosticul DCP

- Detresd respiratorie neonatald inexplicabild (la nasterea la termen) cu colaps lobar si/sau
necesitate de suport respirator cu CPAP si/sau oxigen timp de > 24 de ore
Orice defect de lateralitate de organ - situs inversus totalis, situs ambiguu sau heterotaxie.
Tuse umeda zilnica, pe tot parcursul anului, incepand cu primul an de viata sau bronsiectazie
pe CT toracic
Congestie nazald zilnica, pe tot parcursul anului, incepind cu primul an de viatd sau
pansinuzita pe CT sinusal.

e Criterii pentru diagnosticul confirmat de DCP:

Copii cu semne clinice si anamnestice evidente cu DCP si cu urmatoarele rezultate:

Detectarea MET a defectelor structurale ale cililor caracteristice DCP (absenta manerelor
externe de dineind, absenta simultana a méanerelor dineinei externe si interne, absenta dineinei
interne manere in combinatie cu tulburari de microtubuli);

Detectarea mutatiei bialelice ale genelor patognomonice pentru DCP

e Criterii pentru diagnosticul foarte probabil de DCP:

Copii cu simptome similare cu cele ale DCP si cu urmatoarele rezultate ale testelor:

- Niveluri foarte scazute de oxid nitric n aerul nazal expirat + rezultat pozitiv la microscopie cu
lumina a unei biopsii a epiteliului cailor respiratorii (cili fix sau migcare circulara a cililor);
Aerul nazal expirat foarte scazut de oxid nitric + rezultat pozitiv la microscopia cu lumina a
culturii celulare a biopsiei epiteliului cailor respiratorii (cili fixati sau miscare circulara a
cililor).

e Inprezenta sindromului Kartagener si a unui scor total pe scara PICADAR > 10, diagnosticul este
eligibil chiar daca toate celelalte teste sunt negative.

e Tratamente - nu exista terapii specifice pentru tratarea DCP, se utilizeaza principiile de tratament
din fibroza chistica

Kinetoterapie toracica zilnica pentru clearance-ul céilor respiratoria este esential in DCP.
Exercitiile cardiovasculare zilnice ar trebui incurajate pentru a evita scdderea functiei
pulmonare In PCD si exercitiile fizice pot imbunatati eliminarea mucusului.
In exacerbarile respiratoria se recomanda administrarea antibioticelor.

e Profilaxie
pacientii cu DCP ar trebui sa primeasca vaccinuri recomandate conform programelor CNV.
Vaccinarea anuala antigripala este recomandata.
Tn primul an de viata, imunoprofilaxia impotriva virusului respirator sinctial poate fi luata in
considerare pentru sugarii cu DCP cu evolutie respiratorie complicatd care necesitd
suplimentare prelungita de oxigen.

ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

MET Microscopie electronica de transmisie
ATI Sectia de terapie intensiva

BMT Transplant de maduva osoasa

EcoCG Ecocardiografia

FCC frecventa contractiilor cardiace

FR frecvensa respiratorie

GCsl Glucocorticosteroizi inhalatorii

Hb Hemoglobina

HIV Virusul imunodeficientei umane
HSCT Transplant de celule stem
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HTA hipertensiune arteriala

i.m. Intramuscular

V. Intravenos

IMSP IMsiC Institutul Mamei si Copilului

IR Insuficienta respiratorie

LBA Lavaj bronho-alveolar

MSMPS RM Ministerului Sanatatii Muncii si Protectiei Sociale al Republicii Moldova
OMS Organizasia Mondiald a Sanatagii

p/o Per 0s

Pa0O2 presiune parsiald a oxigenului

PCO2 presiune parsiald a bicarbonatului in sdnge
PICADAR (Primary CiliAry DyskinesaA Rule) -

PPJ Pneumonia u Pneumocistys jirovecii

RTI secsia reanimare §i terapie intensiva

SBO Sindromul bronho-obstructiv

SOT transplant de organe solide

SpO; Saturatia hemoglobinei cu oxigen in sange
TA Tensiunea arteriala

TC/HRCT Tomografia computerizata/tomografie computerizata de rezonanta inalta (high-
TMP SMX Trimethoprim sulfametoxazol

USG ultrasonografie

Recomand:irile medicinei bazate pe dovezi: Grupul a urmat un proces de elaborare a ghidurilor care
a fost adoptat de IDSA, care include utilizarea Clasificarii Recomandarilor, a Evaluarii, a Dezvoltarii si
a Evaluarii (GRADE), o metoda sistematica de clasificare atdt a puterii recomandarii (slaba sau
puternicd) si calitatea dovezilor (foarte scazuta, scdzuta, moderata si ridicata).

Calitatea dovezilor:

Foarte scazuta: Avem foarte putind incredere in efectul estimat: efectul propriu-zis este probabil diferit
substantial de efectul estimat

Scdzutd: Increderea noastra in efectul estimat este limitata: efectul propriu-zis poate fi substantial
diferit de efectul estimat

Moderata: Suntem increzuti moderat in estimarea efectului: efectul propriu-zis este probabilitatea sa
fie aproape de efectul estimat, dar exista posibilitatea ca acesta sa fie substantial diferit

Inalta: Suntem foarte increzitori ca efectul propriu-zis este aproape de efectul estimate

Evaluarea recomandarilor: A = Puternic; B = Moderat; C = Optional

Evaluarea dovezilor: | = Unul sau mai multe studii randomizate la copiif cu rezultate clinice si/sau
obiective validate; 1* = Unul sau mai multe studii randomizate la adulti cu rezultate clinice si/sau
obiective de laborator validate cu date insotitoare la copiif din unul sau mai multe studii bine
concepute, nerandomizate sau studii de cohortd observationale cu rezultate clinice pe termen lung; Il =
Unul sau mai multe studii bine concepute, nerandomizate sau studii de cohorta observationale la copiif
cu rezultate pe termen lung; 11* = Unul sau mai multe studii bine concepute, nerandomizate sau studii
observationale la adulti cu rezultate clinice pe termen lung, cu date Insotitoare la copiif din unul sau
mai multe studii similare nerandomizate sau studii de cohorta cu date privind rezultatele clinice;

111 = Opinia expertului

T Studii care includ copii sau copii/adolescenti, dar care nu se limiteaza la adolescenti post-pubertali
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PREFATA

Protocolul national a fost elaborat de catre grupul de lucru al Ministerului Sanatatii Muncii si
Protectiei Sociale al Republicii Moldova (MSMPS RM), constituit din specialistii Clinicii
Pneumologie, Departamentul Pediatrie Universitatii de Stat de Medicind si Farmacie ,,Nicolae
Testemitanu” si IMSP Institutul Mamei si Copilului; Protocolul national este elaborat in conformitate
cu ghidurile internationale actuale privind Dischinezia ciliara primara la copii si va servi drept baza
pentru elaborarea protocoalelor institutionale. La recomandarea MSMPS RM pentru monitorizarea
protocoalelor institutionale, pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul
clinic national

A. PARTEAINTRODUCTIVA

A.l. Diagnosticul: Dischinezia ciliard primari la copii

1. Dischinezia ciliara primara, forma severa. Pneumonie bilaterald. Sinusitd maxilara bilaterala.
Insuficientd respiratorie gr 1.

2. Dischinezia ciliard primara. Sinusita cronicd, acutizare.

La formularea unui diagnostic este necesar sa se indice gravitatea, evolutia maladiei.

A.2. Codul bolii (CIM 10):
Q34.8 - Alte malformatii congenitale ale precizate ale aparatului respirator
Q33.8 — Alte malformatii congenitale ale pulmonului
Q89.3 — Situs inversus
J98.0 — Afectiuni ale traheii si bronhiilor, neclasate la alte locuri

A.3. Utilizatorii:

v’ Prestatorii serviciilor de AMP (medicii de familie si asistentele medicilor de familie)
v’ Prestatorii serviciilor de AMSA institutiile/sectiile consultative (medici pediatri, internisti,

pneumologi, neonatologi, ORL);
v Prestatorii serviciilor de AMS sectiile de pediatrie, terapie ale spitalelor raionale, regionale,
municipale si republicane (medici pediatri, internisti, pneumologi, imunologi, infectionisti,
neonatologi, dermatovenerologi, hematologi); sectia de pneumologie, si neonatologic a IMSP IMsiC
(medici pneumologi, pediatri, neonatologi, ORL);

Nota: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alfi specialisti.

A.4. Scopurile protocolului:

1. A facilita depistarea pacientilor cu Dischinezia ciliara primara cit mai precoce posibil si
spitalizarea lor;

2. Ameliorarea calitatii serviciilor medicale la toate nivelele de acordare a asistentei medicale
pacientului cu Dischinezia ciliard primara;

3. Sporirea calitatea examinarii, tratamentului eficace si supravegherii pacientilor cu Dischinezia

ciliara primara;

Minimalizarea dezvoltarii complicatiilor in Dischinezia ciliard primara;

Reducerea riscului de progresare a episoadelor in Dischinezia ciliard primara;

Reducerea riscului de deces prin complicatiile Dischinezia ciliara primara.

o ok~

A.5. Data elaborarii protocolului: 2022

A.6. Data reviziei urmatoare: 2027
A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la
elaborarea protocolului:

Numele Functia detinuta

Svetlana Sciuca dr.hab.st.med., prof. univ., Departamentul Pediatrie, USMF ,,Nicolae
Testemitanu”, sef Clinica Pneumologie IMSP Institutul Mamei si Copilului
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Mihail Maniuc dr.hab.st.med., prof. univ., Catedra de otorinolaringologiec USMF , Nicolae
Testemitanu”
Rodica Selevestru dr.st.med., asist. univ., Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae

Testemitanu”

Cristina Tomacinschii | doctorand, Departamentul Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”, medic,
Sectia Pneumologie, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Diana Rotaru-Cojocari | doctorand, Departamentul Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”, medic,
Sectia Pneumologie, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Danilov Lucian dr.hab.st.med., prof. univ., Catedra de otorinolaringologiec USMF , Nicolae
Testemitanu”
Petrovici Virgil dr.st.med., cerc. stiint., medic specialist morfopatolog, Sef serviciu

Morfopatologie si Citopatologie, profil pediatric obstetricd si ginecologie,
IMSP Institutul Mamei si Copilului

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat

Denumirea institutiei Persoana responsabila

Comisia stiintifico-metodica de profil Pediatrie | Ninel Revenco, dr.hab.st.med., prof.univ., presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Medicina de | Ghenadie Curocichin, dr.hab.st.med., prof.univ.,

familie presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Farmacologie | Bacinschi Nicolae, dr.hab.st.med., prof.univ.,
si farmacologie clinica. presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Medicina de | Anatolie Visnevschi, dr.hab.st.med., prof.univ.,
laborator presedinte

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Dragos Gutu, director general

Medicale

Compania Nationald de Asigurdri in Medicind | Ion Dodon, director general

Consiliul de Experti al Ministerului Sanatatii Aurel Grosu, dr.hab.st.med., prof.univ., presedinte

A.8. Definitiile folosite Th document

Dischinezia ciliara primara (DCP) - reprezinta un grup heterogen cu transmisiune autosomal-recesiva
de ciliopatii respiratorii, caracterizat prin clearance-ul mucociliar redus al cailor respiratorii.
Dischinezia ciliara primara (DCP) este o boala rara determinata genetic in care sunt afectate structurile
celulare mobile (cilii si flageli).
Cel mai adesea se manifesta prin infectii recurente si cronice ale cdilor respiratorii superioare si
inferioare si in 40-50% din cazuri printr-o aranjare in oglinda a organelor interne sau heterotaxie [24].
Sinonime: sindromul Kartagener (sindromul Kartagener; sindromul Siewert; 3usepra-Kaprarenepa),
sindromul cililor imobili, ciliopatia mobila [13]
In functie de tipul anomaliei si patologia asociata sunt descrise:

v" Sindromul cililor imotili

V' Diskinezia ciliara primara: cilii prezinta motilitate dar miscarile sunt dezordonate

v' Sindromul Kartagener: imotilitatea cililor este asociata cu situs inversus (dextrocardie)
Sindromul Cililor imobili, Diskinezia ciliard primara si Sindromul Kartagener se referd la aceeasi
afectiune, aceleasi simptome i necesita acelagsi tratament

Situs inversus - dispunerea completa inversa a organelor interne

Situs ambiguos (heterotaxie) - aranjare anormala incompletd a organelor interne
(dextrogastrie, dextrocardie, ficat localizat anormal etc.)

A.9. Informatia epidemiologica
Dischinezia ciliara primara (DCP) reprezinta o afectiune heterogend, cu transmisie autosomal

6
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recesiva, totusi, au fost descrise forme mai rare ale bolii X-linked, autosomal dominant. Incidenta:
1:10.000 — 1:30.000. Functia ciliard anormala duce la detresa respiratorie neonatald cu debut lent la
copii nascuti la termen, tuse umeda persistentd, bronsiectazie, rinosinuzitd cronicd, probleme de
fertilitate si tulburari de auz de tip conductiv. Pana la 50% dintre pacienti au situs inversus, iar la 5%
dintre copii au fost raportate maladii cardiace congenitale [18].

Elementul principal al maladiei este defectul cililor la nivelul cailor respiratorii, acestea fiind
incapabili s se miste (imotilitatea ciliard), incapabili sd se miste In mod normal (dischinezie ciliard)
sau absenta lor (aplazie ciliara). Boala a fost descrisa fara specificitate de rasa sau gen, de regiune
geografica [1,18]. Virsta medie de adresare: 4 ani.

Epiteliocitele respiratorii au aproximativ 200 de cili per celuld care bat In mod coordonat pentru a
misca secretiile respiratorii spre exterior. Mutatiile genelor care codificd structura axonemald si
componentele accesorii ale cililor pot duce la diskinezie ciliard primara. Unele mutatii au ca rezultat o
ultrastructura anormala, iar altele au ca rezultat o functie anormald, dar ultrastructura pastrata [9].

Au fost descrise peste 50 de mutatii care cauzeaza DCP. In familiile pacientilor pot fi prezente gene
mutante diferite, dar simptome clinice identice [22]. Cercetari recente au aratat ca anomaliile se
gasesc: la nivelul proteinelor cu greutate medie DNAIL, la nivelul proteinelor cu greutate mare
DNAHS ale bratelor de dineina. Mutatiile DNAI1 si DNAHS sunt prezente in aproximativ 30 pana la
38% dintre familiile cu PCD [13].

Cel mai adesea, boala este cauzata de absenta sau defectele structurale ale capetelor interne si externe
de dineind din structura cililor si flagelilor. Pot fi detectate defecte ale spitelor radiale si ale
microtubulilor (inclusiv transpunerea acestora) si existd si cazuri de absentd completa a cililor. Unii
pacienti au o combinatie a mai multor defecte [24].

Cilii si flagelii pot avea, de asemenea, o ultrastructura normala, totusi, de regula, se determind o
anomalie a proteinei lantului greu dineinei axonemale [24].

In corpul uman, cilii si flagelii sunt prezenti in multe organe si sisteme. Acesta este epiteliul ciliat al
tractului respirator si celulele organului Corti al urechii si flagelii spermatozoizilor si celulele ciliate
ale ependimului ventriculilor creierului, fotoreceptorii retinei ochiului, celulele care captusesc tractul
biliar, celulele tubilor renali, celulele care captusesc trompele uterine.

In plus, exista cili localizati pe nodul embrionar, care asigura rotatia organelor interne in perioada
dezvoltarii intrauterine, in consecinta, datorita functionarii lor anormale, jumatate dintre pacientii cu
DCP au o dispunere inversa a organelor interne.

Imotilitatea completa sau activitatea inadecvata a cililor epiteliului ciliat al tractului respirator duce la
perturbarea functiei normale de drenare a sistemului respirator si duc la infectii respiratorii recurente,
iar ulterior - bronsita cronica, sinuzita cronica, polipoza nazala. Datoritad inflamatiei constante a tubului
auditiv - adesea otita medie cronica cu pierderea auzului [31].

Imotilitatea (mobilitatea defectuoasd) a spermatozoizilor la pacientii de sex masculin cu DCP in timpul
perioadei de reproducere cauzeaza adesea infertilitate.

Fimbriile trompelor uterine au, de asemenea, o structurd anormald, in timp ce cazurile de infertilitate
feminina la pacientii cu DCP sunt rare, dar se observa adesea sarcina ectopica [13].

Functionarea anormala a cililor localizati in alte organe si sisteme duce la formarea unor manifestari
extrem de rare cum ar fi retinopatia pigmentara, ciroza biliard a ficatului, hidrocefalia interna si boala
polichistica de rinichi [13].
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B. PARTEA GENERALA

B. 1. Nivel de asistentd medicala primard

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 11 1]
1. Profilaxia

1.1. Profilaxia primara

Profilaxie primara la moment nu exista.

e Masuri de profilaxie primara nu se intreprind

1.2. Profilaxia secundara

Profilaxia infectiilor respiratorii acute
Profilaxia specifica

Obligatoriu:
e Evaluarea posibililor pacienti din grupul de risc (caseta 2-4).
e Administrarea profilaxiei specific grupului de risc

1.3. Screening-ul secundar

Pacient din grupul de risc.

Obligatoriu:
e Monitorizarea stricta a simptomatologiei (caseta 7).

2. Diagnosticul

2.1.Suspectarea diagnosticului
de Dischinezia ciliara

e Algoritmul general de conduita la pacientii cu diagnosticul
posibil de Dischinezia ciliara

e |storicul bolii

e Semne fizice asociate Dischinezia ciliara

e Explorari paraclinice

Obligatoriu:

eAlgoritmul general de conduita a Dischinezia ciliard la
pacientii cu diagnosticul posibil de Dischinezia ciliara
(C.1.2)

eAnamneza (caseta 9)

elstoricul bolii (caseta 10)

eExamenul obiectiv(caseta 11)

eInvestigatiile paraclinice Dischinezia ciliarda (caseta 12,
13)

2.2. Deciderea consultului
specialistului si/sau spitalizarii

e Suspectie la Dischinezia ciliara

Obligatoriu:
e Consultatia medicului specialist (caseta 23).
eEvaluarea criteriilor pentru spitalizare (caseta 27, 28).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
(C.2.5.8)

e Protocolul terapeutic necesitd gestionare
conform simptomatologiei fiind direcsonat
spre:

- Inlaturarea sindromului infectios, toxic. etc.

Obligatoriu:
e Tratamentul in functie de evolutia maladiei (caseta 28-
31, Tabelul 2)

4. Supravegherea (C.2.5.10)

e Dischinezia ciliara

Obligatoriu:
e Supraveghere, in functie de evolutia maladiei, la
medicul specialist (caseta 33).
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B.2. Nivel de asistentd medicala specializati de ambulator

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 1 1]
1. Profilaxia

1.1. Profilaxia primara

Profilaxie primara la moment nu exista.

e Masuri de profilaxie primara nu se intreprind

1.2. Profilaxia secundara

Profilaxia infectiilor respiratorii acute
Profilaxia specifica

Obligatoriu:
e Evaluarea posibililor pacienti din grupul de risc (caseta 2-4).
e Administrarea profilaxiei specific grupului de risc).

1.4. Screening-ul secundar

Pacient din grupul de risc.

Obligatoriu:
e Monitorizarea stricta a simptomatologiei (caseta 7).

2. Diagnosticul

2.1.Suspectarea diagnosticului
de Dischinezia ciliara

e Algoritmul general de conduita la pacientii cu diagnosticul
posibil de Dischinezia ciliara

e |storicul bolii

e Semne fizice: Criterii majore, Criterii moderate, Criterii
care induc spre sindroame asociate Dischinezia ciliara

e Explorari paraclinice orientative (screening)

e Teste diagnostice paraclinice aditionale (suplimentare)

Obligatoriu:

eAlgoritmul general de conduita a Dischinezia ciliara la
pacientii cu diagnosticul posibil de Dischinezia ciliara
(C.1.2)

e Anamneza (caseta 9)

elstoricul bolii (caseta 10)

eExamenul obiectiv(caseta 11)

eInvestigatiile paraclinice (screening) in PPJ (caseta 12, 13)

eTeste diagnostice paraclinice aditionale (suplimentare)
(caseta 14-23)

2.2. Deciderea consultului
specialistului si/sau spitalizarii

o Suspectie la Dischinezia ciliara

Obligatoriu:
e Consultatia medicului specialist (caseta 23).
eEvaluarea criteriilor pentru spitalizare (caseta 26, 27).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
(C.2.5.8)

e Protocolul terapeutic necesitd gestionare
conform simptomatologiei fiind direciionat
spre:

- Inlaturarea sindromului infectios, toxic. etc.

Obligatoriu:
e Tratamentul in functie de evolutia maladiei (caseta 28-31,
Tabelul 2)

4. Supravegherea (C.2.5.10)

e Dischinezia ciliara

Obligatoriu:
e Supraveghere, in functie de evolutia maladiei, la

medicul specialist (caseta 33).
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B.3. Nivel de asistenti medicald spitaliceasca
Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 1 1
1. Spitalizare o Efectuarea interventiilor si procedurilor diagnostice si o Evaluarea criteriilor pentru spitalizare (caseta 27-28).

terapeutice care nu pot fi executate in conditii de ambulator.

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea
diagnosticului Dischinezia
ciliara (C.1.3)

e Algoritmul general de conduitd a Dischinezia ciliara la
pacientii cu diagnosticul posibil de Dischinezia ciliara

e Istoricul bolii

e Semne fizice: Criterii majore, Criterii moderate, Criterii care
induc spre sindroame asociate Dischinezia ciliara

e Explorari paraclinice orientative (screening)

e Teste diagnostice paraclinice aditionale (suplimentare)

Obligatoriu:

eAlgoritmul general de conduita a Dischinezia ciliara la
pacientii cu diagnosticul posibil de Dischinezia ciliara
(C.1.2)

eAnamneza (caseta 9)

elstoricul bolii (caseta 10)

eExamenul obiectiv(caseta 11)

elnvestigatiile paraclinice
ciliara (caseta 12, 13)

eTeste diagnostice paraclinice aditionale (suplimentare)
(caseta 14-23)

(screening) in Dischinezia

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
(C.2.5.8)

e Protocolul terapeutic necesita gestionare conform
simptomatologiei fiind direciionat spre:
- Inlaturarea sindromului infectios, toxic. etc.

Obligatoriu:
e Tratamentul in functie de evolutia maladiei (caseta 28-
31, Tabelul 2)

4, Externarea

e Evolutia maladiei, complicatiile si raspunsul la tratament
vor determina durata aflarii in stationar, care poate fi pina la
7-14 zile.

Extrasul obligatoriu va contine:
diagnosticul precizat desfasurat;
rezultatele investigatiilor si tratamentului efectuat;
recomandari explicite pentru medicul de familie si
pacient.
Obligatoriu:
e Supraveghere, In functie de evolutia maladiei, la
medicul specialist (caseta 33).
¢ Oferirea informatiei pentru pacient (Anexa 2).
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C.1. ALGORITMI DE CONDUITA
C.1.1. Algoritmul general de conduitia in DCP [ATS]

Cel putin 2 din 4 manifestari clinice

e Sindrom de detresa respiratorie inexplicabila la nou-nascut la termen;
Tuse pe parcursul anului intreg cu debut pana la varsta de 6 luni;
Congestie nazala pe parcursul anului intreg cu debut pana la varsta de 6 luni;
Defecte de lateralitate a organelor.

v
Da

v

'

Nu

DCP exclus

Acces la testarea nNO (cu dispozitiv de chemiluminiscenta si protocol standardizat) la
centrul de specialitate
SI pacient cooperant >5 ani, capabil sd efectueze manevra de testare nNO

v

Da, ambele

v

.

Niciuna din cele indicate

Masurarea oxidulu nitric nazal

v

Panel genetic extins

/N

Variante Variante Fara
bialelice patogene variante
patogene unice in patogene
in gene gena in gena
DCP asociata asociata
Nivel scizut Nivel normal asociate DCP DCP
Diagnosticul de - ]
DCP daci fibroza Putin probabil
chistica este diagnosticul de
exclusa. PCP
Se recomanda In prezenta v v v
repetarea nNO manifestarilor se
pentru a verifica recomanda Diagnostic Microscopie electronica a
valorile scazute diagnosticul genetic DCP ultrastructurii ciliare
v
Teste aditionale
pentru DCP
Panel genetic extind
Micoseopia Defect al Structurii Probi inadecvata
electronicd a structurii ciliara sau rezultat
structurii ciliare ciliare normala indeterminat
v
Necunoscut
L A se repeta ME sau
A de referit la alt centru
Diagnostic DCP DCP posibil DCP
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C.1.2. Algoritm de conduitd in DCP [1,2]

Tablou clinic

nNO scazut si HHVMA
v specific Tn 3 teste
Pas1
Altz t]e;{e cel m;il DCP exclus DCP A se considera
robabil nu suni N .
Eecesare nNO and HSVMA ?| probabil pas 3
(teste repetate de 3 ori)
Istoricul nu fgane specific si Istoric specific, nNO scazut si
ME normal si teste anormale sau HSVA dupi o cultura celulard
nNO normal and echivoce sugereazd DCP
HSVA normal Normal ME
Yy
Pas2
A se considera
ME §li Tultvuré p| DCP pozitiv pas 3 daca e
celulari ibi
posibil
+ HSVA repetat ME defect
Istoric specific, teste normale Mutatie bialelica patogena

sau echivoce

v A se considera investigatii

Pas3 aditionale,

e.g. clearance mucociliar
aerosolic sau alte investigatii de

Testare i i e
geneticil Istoric specific, teste viitor

normale sau echivoce

Algoritmul treptat de conduitdi in Dischinezia ciliara primara [C.2.5.5.]

Etapa 1: determinarea nivelului de oxid nitric din aerul nazal expirat si microscopie cu lumind

Etapa 2: Microscopia Electronica cu Transmisie (MET)

Pasul 3: Testare genetica si microscopie cu lumina repetata (+ cultura celulard)

Algoritm treptat pentru diagnosticarea DCP

- Cu niveluri normale de oxid nitric si fard modificdri la microscopia cu lumina - un
diagnostic de PCD este foarte putin probabil - este posibil sa nu fie necesare teste
suplimentare

conduce

-Daca niveluri scazute de oxid nitric si/sau patologie a frecventei ciliare si a modelului de
batai detectate prin microscopie cu lumina + tablou clinic caracteristic al PCD, diagnosticul
de PCD poate fi considerat confirmat, daca aveti dubii, repetati testele din etapa 1 si treceti
la testele din etapa 2.

- In absenta patologiei conform datelor MET, luati In considerare posibilitatea efectuarii
testelor genetice pentru a cauta gene asociate cu structura ciliard normal sau cu leziuni
subtile ale epiteliului ciliar

- dacd o patologie este detectatd conform datelor MET, luati in considerare posibilitatea
efectudrii testelor genetice dacd este necesar

- in absenta posibilitatii de MET - luati in considerare posibilitatea testarii genetice

12
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea [22]

Caseta 1. Clasificarea

Diagnosticarea dischineziei ciliare

Diagnostic genetic: identificarea genelor cu mutatia DNAHS si DNAIL; imunofluorescenta.
Diagnostic functional: videomicroscopie a epiteliului ciliar proaspat prelevat; analiza fregventei si
modului de bataie a cililor.

Sindromul Kartagener se caracterizeaza prin urmatoarea triadd, care include localizarea inversa a
organelor interne, bronsiectazie si sinuzita cronica, rinitd, otitd medie.

C 2.2. Etiologia [1,3,26,29].

Caseta 2. Factorii de risc
Suprainfectia bacteriana frecventa care genereaza bronsite, pneumonii (sdr cililor imobili= cauza de
pneumonie recurenta la copil)
Patru tipuri de bacterii sunt responsabile pentru majoritatea infectiilor respiratorii persistente:
e Haemophillus Influenzae-cea mai comuna
e Streptococcus pneumoniae
e Staphilococcus aureus-cea mai putin frecventa
e Pseudomonas aeruginosa-pare a fi mai comuna la varstnici

C.2.3. Profilaxia in dischinezia ciliara [21-23.].

Caseta 3. Metode de preventie in dischinezia ciliard
1. Renuntarea la fumat (activ si pasiv)
Renuntarea la fumat este recomandare puternica la pacientii cu factori de risc deoarece studiile au
aratat ca, pe langa efectele nocive comune ale consumului de tutun, fumatorii prezintd un risc
crescut pentru in dischinezia ciliara si au un curs de tratament mai complicat.
2. Profilaxia la pacientii cu in dischinezia ciliara
Exista doua tipuri de terapii profilactice n ambulatoriu
- Profilaxia primara este utilizata la pacientii fara antecedente diagnostic DCP
- Profilaxia secundara este utilizata la pacientii cu diagnostic DCP.
Interzicerea fumatului deoarece creste inflamatia bronsica, creste cantitatea de mucus, creste riscul de
astm si pneumonie
Vaccinare:
- antihaemophilus influenzae
- antipneumocaocic
Evitarea contactului cu persoane cu afectiuni respiratorii, evitarea colectivitatilor inchise

C.2.4 Conduita pacientului
C.2.4.1. Acuze in DCP [14]

Caseta 4. Acuzele [2]
e Dispnee la 12-24 ore de la nastere (95%)
e Congestie nazala
e Tusea umeda si productiva (ocazional uscatd), zilnica persistenta, pe tot parcursul anului, (inca
de la varsta de sugar este prezenta la aproape 100%.
e Complicatiile OME recurente pot include surditate conductiva, intarzierea vorbirii/limbajului

P.S. Tusea in DCP se poate imbunatati partial dupa antibioticoterapie, dar nu se rezolva medicamentos
sau cu schimbari de sezon. Tusea episodica, alternand cu perioade fard simptome este putin probabil sa
fie din DCP.

e Aparitia bronsitelor prin suprainfectia bacteriana a mucusului
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e Atelectazie (blocarea bronsiei cu secretii duce la colabarea sacilor alveolari aferenti)
e Bronsiectazia —cea mai severa si frecventa complicatie(tuse persistenta, productie in cantitate
crescuta de sputa)
e Crize de astm datorate bronhospasmului produs de mediatorii inflamatiei ca raspuns la
suprainfectia bacteriana
Alte simptome:
e La nivelul mucoasei nazale:
o congestie nazala cr, senzatie permanenta de nas infundat,polipi nazali(30% indivizi)
o Sinuzita cr, cu pusee de acutizare: cefalee, obstructia cailor nazale, tuse mai ales seara
si dimineata, febra, durere la nivelul punctelor sinusale)
e La nivelul urechii:
o Infectii cr ale urechii medii, pot duce la hipoacuzie => pierderea auzului
e Reflux gastro-esofagian
o Simptome: regurgitatii postprandiale, predominant noaptea sau dimineata
o Tuse
o Senzatie de sufocare
o Pirozis
e Lanivelul aparatului reproducator: Infertilitate masculina
Asocieri congenitale in sdr cililor imobili:
e Dextrocardia si situs inversus apare din timpul dezvoltarii fetale doar la 50%;
e Defecte cardiace congenitale: defecte in pozitia atriilor si ventriculilor si a locului de
implantare a arterelor mari;
e Malformatii ale organelor abdominale
- Malformatii ale splinei
- Atrezie biliara
e Hidrocefali

Simptome caracteristice DCP stratificate pe varsta [2]

Nou-nascuti Anomalii de situsului
Situs normal (~47%)
Situs inversus totalis (~47%)
Situs ambiguus cu sau fara defecte cardiace (~6—-12%)
Detresa respiratorie neonatala
NN la termen, fara factori de risc
Necesita administrare de oxigen
Atelectazie la radiografie
Rinoree persistenta
Istoric familial de PCD

Copii Tuse umeda
Debut de la varsta de sugar
Persistenta, pe tot parcursul anului, nu se rezolva complet cu antibiotice
Bronsiectazii
Uneori prezente de la varsta de prescolar
Rinita cronicd, debut de la varsta de sugar
Persistenta, pe tot parcursul anului,
Otita medie cu efuziune
Surditate de conducere

Adolescenti Cele mentionate anterior, plus

Brongsiectazie

Rinosinuzita
Congestie si elimindri nazale persistente
Surditate de conducere
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Sinuzita

Anosmie

Polipoza nazala
Infertilitate masculind (nu 100% si incidenta neclara)
Probleme de fertilitate feminind (incidenta neclard)

C.2.4.2. Istoricul bolii [14]

Caseta 6. Directiile principale in colectarea datelor anamnesticului de PPJ
- Prezenta sau absenta factorilor de risc
- Istoric de detresa respiratorie la varsta de NN
- Istoric de congestie nazala permanenta
- Istoric de tuse umeda permanetd, fara perioade asimptomatice si fara efect la medicatie
- Istoric de otite medii recurente
- Istoric de bronsite, pneumonii recurente (cu toate acestea, unii sugari nu vor avea acest istoric din
cauza antibioticelor frecvente pentru rinita si otita medie)

C.2.4.3. Examenul obiectiv [14].

Caseta 7. Examenul fizic la pacientul [16]

- Semne de detresd respiratorie la nou-nascut la termen (=80% dintre nou-nascutii cu DCP dezvolta
detresd respiratorie neonatala in ciuda unei gestatiei la termen, cu semne de tiraj, tahipnee si
prevalentd a atelectaziei lobului superior si mediu pe rx toracice.)

- Congestie nazala zilnica pe tot parcursul anului (>80%)

- Pansinuzita cronicd la copiii mai mari si la adolescenti

- Polipi nazali

- Otita medie recurenta cu efuziune cronicd (>80% dintre copiii in primul an de viata)

- Pneumonii sau bronsite recurente.

- Bronsiectazii (afecteaza predominant lobii mijlocii si inferiori, 50% dintre copii au bronsiectazii
pana la varsta de 8 ani)

- Defecte de lateralitate a organelor (situs inversus totalis<50%, situs ambiguus>12%)

- Situs ambiguus poate fi asociat cu o boala cardiaca congenitald complexa (cunoscuta sub numele
de heterotaxie) sau defecte de sept.

- Defecte subtile de lateralitate (de exemplu, malrotatie intestinald, vena cava inferioara intrerupta
sau polisplenie).

- Infertilitate masculina, la femei risc nalt de sarcina ectopica

P.S. Majoritatea pacientilor cu DCP sunt bine imediat dupd nastere, dar dezvolta detresa respiratorie la
12-24 de ore de viatd (spre deosebire de alte cauze de detresa respiratorie la nou-ndscutii la termen, care
apar adesea in primele ore dupa nastere). O mica parte dintre pacientii cu DCP sunt externati acasa in
prima zi de viatd, dar sunt apoi internati cu detresa respiratorie in primele cateva saptamani de viata.
-Congestia nazala, sinuzita apar in copildria timpurie si nu se rezolva cu schimbarile de sezon sau intre
infectiile virale.

-La pacientii cu boald oto-sino-pulmonara cronica si orice defect de lateralitate de organ sau
malformatie cardiaca, trebuie luata in considerare DCP.

- Otita medie este destul de frecventa in populatia pediatricd generala, doar aceastd manifestare este
insuficienta pentru a justifica testarea DCP ulterioara. Absenta OME contravine, dar nu exclude, un
diagnostic de DCP.

-La adolescenti si adulti combinatia de bronsiectazii si sinuzita cronica pot fi cele mai usor
identificabile caracteristici legate de DCP

Caseta 8. Prevalenta manifestarilor clinice in dependentd de virsti

Varsta cea mai tanara cand Varsta cea mai tanara cand
manifestdrile sut prezente >50% | manifestarile sut prezente >80%
cazuri DCP cazuri DCP
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Detresa respiratorie a NN 12 ore de viata 24 ore de viata
Defecte de lateralitate ale Neonatal pana la varsta scolarda | -
organelor

Otita medie cu efuziune, Sugar Sugar
recurenta

Tuse zilnica anul imprejur Sugar Sugar
Congestie nazala zilnica anul Sugar Sugar
imprejur

Pansinusita cronica Prescolar Scolar
Infectii respiratorii jose Sugar Prescolar
recurente

Bronsiectazii Scolar Adult
Infertilitate masculind - Adult

C 2.4.4. Complicatiile in Dischinezia ciliard la copii

Caseta 9. Complicatiile in DCP [6]

Tuse cronica productiva;

Combinatie de infectii respiratorii cronice si recurente;

Tahipnee, tuse, hipoxemie in perioada neonatala, adesea atribuite pneumoniei neonatale sau pneumoniei prin
aspiratie;

Incapacitatea de a avea copii (infertilitate);

Organe interne anormal pozitionate - situs inversus totalis (se intalneste la 50% dintre pacienti), tipic toate
viscerele abdominale si toracice sunt transpozitionate. Cea mai acceptata ipoteza e ca rotatia normala a viscerelor
in ontogeneza depinde de functionalitatea cililor embrionari.

C.2.4.5.Semnele clinice Tn Dischinezia ciliard la copii

» Imobilitate ciliara- mucusul nu poate fi eliminat => tuse (simptomul major)
« Imposibilitatea eliminarii mucusului=>
- aparitia sputei

- tulburari respiratorii in perioadele de exacerbare: wheezing, tiraj costal

C.2.4.6. Diagnosticul in Dischinezia ciliara la copii [13]

In prezent, nu existii o metoda unici - standardul ,,de aur” pentru diagnosticarea DCP.

La stabilirea unui diagnostic, se iau in considerare urmatoarele:

- tabloul clinic caracteristic (vezi mai sus) si evaluarea conform Scalei Predictive

PICADAR (Primary CiliAry DyskinesaA Rule*) (Anexa 2) pentru a detecta simptomele de

diskinezia ciliara la pacientii cu simptome respiratorii cronice in prima copildrie >5 puncte

Rezultatele screening-ului - un studiu al nivelului de oxid nitric (NO) n aerul nazal expirat (la marea
majoritate a pacientilor cu DCP, acesta este redus, 1n timp ce nu existd inca un consens cu privire la
valorile pozitive si negative de referintd a acestui indicator la pacientii cu DCP.

metodelor de determinare a oxidului de azot in aerul expirat, inclusiv utilizarea dispozitivelor portabile, ca
screening orientativ

Analiza frecventei si modelului bataii ciliare intr-un esantion de biopsie din cavitatea nazala sau bronhie
folosind microscopie cu lumina (pentru a minimiza erorile (obtinerea epiteliului deteriorat sau detectarea
insuficientei ciliare secundare), o biopsie trebuie efectuata nu mai devreme de 4-6 saptamani dupa o
infectie respiratorie acuta)

Microscopie electronica de transmisie (MET) - detectarea anomaliilor in structura cililor in biopsia
mucoasei nazale sau a bronhiilor.

Testare genetica - in prezent, confirmarea genetica este posibila la 50-75% dintre pacientii cu DCP.
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Pentru a standardiza abordarile pentru diagnosticul dischineziei ciliare primare, a fost elaborat un
document de consens al Societatii Europene de Respiratie, bazat pe o analiza a datelor disponibile in
prezent siun consens de experti.

Tn ciuda arsenalului destul de mare de studii utilizate pentru a confirma diagnosticul de DCP, nu este
necesar sd se efectueze absolut toate metodele.

unui anumit pacient. In acelasi timp, in prezent, niciunul dintre teste sau combinatiile lor nu pot exclude
complet acest diagnostic.

Criterii pentru un diagnostic confirmat de DCP, un diagnostic foarte probabil de DCP si o excludere foarte
probabild a unui diagnostic de PCD:

Diagnosticul confirmat de DCP:

Copii cu semne clinice si anamnestice evidente cu DCP si cu urmatoarele rezultate:

1. Detectarea MET a defectelor structurale ale cililor caracteristice DCP (absenta manerelor externe de
dineina, absenta simultand a manerelor dineinei externe si interne, absenta dineinei interne

manere in combinatie cu tulburdri de microtubuli);

2. Detectarea mutatiei bialelice ale genelor patognomonice pentru DCP

Diagnosticul foarte probabil de DCP:

Copii cu simptome similare cu cele ale DCP si cu urmatoarele rezultate ale testelor:

1. Niveluri foarte scdzute de oxid nitric in aerul nazal expirat + rezultat pozitiv la microscopie cu lumina a
unei biopsii a epiteliului cailor respiratorii (cili fix sau miscare circulard a cililor);

2. Aerul nazal expirat foarte scazut de oxid nitric + rezultat pozitiv la microscopia cu lumina a culturii
celulare a biopsiei epiteliului cailor respiratorii (cili fixati sau miscare circulara a cililor).

Excluderea foarte probabila a diagnosticului de DCP: copii cu semne clinice si anamnestice insuficient
de clare ale DCP cu normal/crestere

nivelul de oxid nitric din aerul nazal expirat si un rezultat negativ al microscopiei cu lumind a unei biopsii
(cultura celulara) a epiteliului tractului respirator.

in prezenta sindromului Kartagener si a unui scor total pe scara PICADAR > 10, diagnosticul este
eligibil chiar daca toate celelalte teste sunt negative.

- Se recomanda un algoritm treptat pentru diagnosticarea DCP (puterea recomandarii 2; nivelul de
evidentd C):

C.2.4.7. Investigatiile paraclinice in DCP

Caseta 11. Investigatii de laborator [27]

-analiza generala a sangelui (leucocitoza cu deviere spre stanga, VSH accelerat in exacerbari)
-EAB (PO2<60 mmHg si o alcaloza respiratorie)

-examinarea prin cultura a sputei

-testul sudorii (pentru diagnosticul diferential cu FC)

-determinarea imunoglobulinelor serice (pentru determinarea posibilelor imunodeficiente)
-imunofenotiparea limfocitara

Caseta 12. Investigatii [2,3]

Masurarea oxidul nitric nazal (nNO)

1) Masurarea nNO ar trebui utilizata ca parte a evaludrii diagnostice a copiilor cu varsta>5 ani si a
adultilor suspectati de DCP, de preferinta folosind un analizor de chimioluminiscenta cu tehnica de
inchidere a velumului (recomandare puternicd).

2) La copiii cu varsta<5 ani suspecti, sugeram masurarea nNO folosind respiratia tidal ca parte a
diagnosticului (recomandare slaba).

Sugeram ca pacientii care prezinta un istoric clinic puternic sa fie supusi unor teste suplimentare, chiar
dacd nNO este normal (recomandare slaba).

Analiza video de mare viteza

1) HSVA, inclusiv frecventa batailor ciliare si analiza modelului batailor, ar trebui sa fie utilizata ca parte
a diagnosticului pacientilor suspectati de DCP (recomandare slabd).

2) Frecventa batailor ciliare nu trebuie utilizata fira evaluarea modelului de batai ciliare in diagnosticarea
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PCD (recomandare puternica).

Pentru a imbundtati acuratetea diagnosticului HSVA, evaluarea CBF/p trebuie repetatd dupd cultura

interfetei aer-lichid (recomandare puternica).

Microscopia electronici cu transmisie (MET)

1) Analiza ultrastructurii ciliare prin microscopie electronica cu transmisie ar trebui utilizata ca parte a

diagnosticului pacientilor suspectati de DCP (recomandare puternica).

2) Investigatii diagnostice ulterioare ar trebui efectuate la pacientii cu ultrastructura normala daca istoricul

clinic este puternic (recomandare puternica).

3) La pacientii cu defecte distinctive ale ultrastructurii ciliare pentru DCP nu sunt necesare investigatii

diagnostice confirmatorii suplimentare (recomandare puternicd).

Analiza frecventei batailor ciliare si a formei de unda fiara analiza video de mare viteza

- A nu se folosi ca test diagnostic la pacientii cu o probabilitate mare de a avea DCP (recomandare
conditionata, certitudine scdzuta in acuratetea diagnosticului a testului, dar certitudine foarte scazuta in
dovezile generale).

- Nu s-a putut face nicio recomandare cu privire la utilizarea analizei formei de unda ciliare fara AVMV
ca test de diagnostic pentru DCP, deoarece nu au fost identificate studii care sa utilizeze standarde de
referintd recunoscute in prezent.

Testare genetica DCP (panel>35 gene)

- La pacientii care prezinta un fenotip clinic specific pentru DCP, se sugereaza utilizarea unui panou
genetic extins ca test de diagnostic pe langd MET si/sau panelul genetic standard (<12 gene)
(recomandare conditionata, certitudine moderata a dovezilor in acuratetea testului, dar certitudine foarte
scazuta in dovezile generale).

- Limitari ale metodei includ riscul de rezultate fals negative din cauza unor noi gene care nu au fost inca
descoperite, necesitatea verificarii mutatiilor cauzale in trans, riscul unor variante cu semnificatie
necunoscuta si costul testarii genetice.

Caseta 13. Algoritm de diagnostic in DCP [2]

- La pacientii cooperanti cu varsta>5 ani, testarea nNO prin utilizarea chemiluminiscentei folosind un
protocol standardizat la un centru de specialitate este recomandata ca testare de prima linie.

o La pacientii cu niveluri repetate scazute de nNO si la care fibroza chistica a fost exclusa, se
poate pune un diagnostic de DCP, dar se recomanda s se obtinda MET coroborative ulterioare
si/sau teste genetice extinse pentru fenotiparea ulterioara a DCP.

o In cazul testirii normale nNO, testarea genetici extinsi ar trebui obtinutd numai daci s-au
observat caracteristici clinice puternice.

- In cazurile in care testarea nNO este inadecvati sau indisponibild, testarea geneticd extinsd este
recomandata ca testare de prima linie.

o Daca sunt identificate variante bialelice, patogene ntr-o singura gena cunoscuta, diagnosticul
ar fi confirmat.

o Daca se identificd o singurd varianta patogena sau nicio variantd patogena intr-o singurd gena
cunoscuta, se recomanda evaluarea ulterioara a ultrastructurii ciliare prin MET.

- Un defect ultrastructural ciliar recunoscut confirmd diagnosticul. Aranjarea ciliara inadecvatd sau
analiza nedeterminatad nu confirmd un diagnostic si poate fi justificata trimiterea suplimentara la un
centru de specialitate DCP.

Se reitereaza ca ultrastructura ciliara normala se gaseste la unii pacienti cu DCP.

Caseta 14 Criterii minime de diagnostic in DCP recomandate de Consortiul Maladiilor genetice ale
clearance-lui mucociliar
Nou-nascuti (0-1 luna)
- Situs inversus totalis si detresd respiratorie neonatald inexplicabild la nou-nascut la termen plus cel
putin unul dintre urmatoarele:
Ultrastructura ciliara defecta la microscopia electronica
Mutatii bialelice intr-o gena asociata cu DCP
Anomalii persistente si diagnostice ale formei de unda ciliare la videomicroscopie de mare viteza
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depistat de mai multe ori
C0p11 (1 luna-5 anl)
Doud sau mai multe criterii clinice majore pentru DCP (vezi mai jos) plus cel putin unul dintre
urmatoarele (nNO nu este inclus in aceasta grupa de varsta, deoarece nu este inca suficient testat):
Ultrastructura ciliara defecta la microscopia electronica
Mutatii bialelice intr-o gena asociata cu DCP
Anomalii persistente si diagnostice ale formei de unda ciliare la videomicroscopie de mare viteza
depistat de mai multe ori
Copu cu varsta intre 5-18 ani
Doua sau mai multe criterii clinice majore pentru DCP (vezi mai jos) plus cel putin unul dintre
urmatoarele:
nNNO in timpul platoului <77 nl/min la 2 masurari, distantd de >2 luni, cu excluderea fibrozei chistice
Ultrastructura ciliara defecta la microscopia electronica
Mutatii bialelice intr-o gend asociata cu DCP
Anomalii persistente si diagnostice ale formei de unda ciliare la videomicroscopie de mare viteza
depistat de mai multe ori
Criteriile clinice majore pentru diagnosticul DCP
1) Detresa respiratorie neonatala inexplicabila (la nasterea la termen) cu colaps lobar si/sau necesitate de
suport respirator cu CPAP si/sau oxigen timp de > 24 de ore.
2) Orice defect de lateralitate de organ - situs inversus totalis, situs ambiguu sau heterotaxie.
3) Tuse umeda zilnicd, pe tot parcursul anului, Incepand cu primul an de viatd sau bronsiectazie pe CT
toracic.
4) Congestie nazala zilnica, pe tot parcursul anului, incepand cu primul an de viatad sau pansinuzita pe CT
sinusal.
Este necesar de exclus fibroza chistica si imunodeficientele

Caseta 15. Investigatii:
analiza lichidului spermatic — strucura si motilitate anormala
Rx de craniu, care poate fi inlocuita de CT- evidentiaza opacifierea sinusurilor frontale si maxilare
RX toracica: bronsiectazii, atelectazie, hiperinflatie sau situs inversus la 50% pacienti
CT de inalta rezolutie este cea mai sensibila metoda de diagnostic pentru bronsiectazii
Explorari respiratorii:
v Spirometria (disfunctie ventilatorie obstructiva)
v Volumul pulmonar static-hiperinflatie
Raspunsul la bronhodilatatoare este variabil

» Alte teste:

v" Masurarea clearence-ului mucociliar prin masurarea vitezei de transport a unei substante (praf de
carbune activat, testul zaharinic (la copiii cooperanti), filme de polimer colorate) de la nivelul
nasului in nazofaringe (Trindade S.H., de Mello J.F., Mion O. J. et al. Methods of studying mucociliary
transport. Braz. J. Otorhinolaryngol. 2007; 73(5) :704-712; Shaari J., Palmer J., Chiu A. et al. Regional
analysis of sinonazal ciliary beat frequency. Am. J. Rhinol. 2006;20 (2):150-154).

v Audiometria

« Biopsia de mucoasa de la nivelul epiteliului ciliat

« Biopsie la nivel traheal confera cele mai bune specimene

« La copii se realizeaza adenoidectomia -examinare electronomicroscopica

« Endoscopie nazala elocventa pentru polipoza

« Microscopia electronica evidentiaza defecte la nivelul bratelor de dineina, a spitelor radiare, insa
este 0 metoda scumpa, iar in sdr Kartagener pot avea ultrastructura normala

» Diagnosticul de certitudine este cel genetic
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C.2.4.8. Metode diagnostice instrumentale Tn Dischinezia ciliard la copii [12]

Caseta 16. Radiologia de craniu, care tinde sa fie inlocuita de CT evidentiaza opacifierea sinusurilor
frontale si maxilare
Rx toracica: bronsiectazii, atelectazie, hiperinflatie sau situs inversus la 50% pacienti

Caseta 17. Modificari CT pulmonare In Dischinezia ciliara la copii [14]
CT de inalta rezolutie este cea mai sensibila metoda de diagnostic pentru bronsiectazi

Caseta 18. Teste functionale respiratorii in Dischinezia ciliard la copii [14-17]

e Spirometria (disfunctie ventilatorie obstructiva)

e Volumul pulmonar static-hiperinflatie

e Raspunsul la bronhodilatatoare este variabil

e sangele arterial (EAB) pentru a evalua necesitatea unor posibili corticosteroizi adjuvanti.

C.2.4.9. Consult multidisciplinar in Dischinezia ciliard la copii [26]

Caseta 19 Abordare multidisciplinard incepind chiar.

- Pneumolog Pediatrii

- Infectionist Medici generalisti (medici de familie)
- ORL Geneticieni

- Endoscopisti Alergologi-imunologi

- Imagisti Medici in diagnosticare functionald

C.2.5. Diagnosticul diferential in Dischinezia ciliara la copii [6]:

Caseta 20. Diagnosticele diferentiale ale Dischineziei ciliare la copii includ urmadatoarele conditii:
e Hiperplzie adenoidiana

e Aspergiloza pulmonara alergica

e BPOC

e Fibroza chistica idiopatica

Inhalare de substante toxice

e Bronsiectazie postinfectioasa

e Atopie severa

e Traheobronhomalacie

e Fibroza chistica

e Imunodeficiente primare (necesara hemoleucograma desfasuratd, masurarea cantitativa a
imunoglobulinelor, a limfocitelor, a nivelurilor de complement, a raspunsurilor anticorpilor la
vaccinuri.)

Astmul bronsic

Aspiratia pulmonara

Rinita alergica

Bronsita bacteriald protracta

C.2.6. Criteriile de spitalizare [19,20]

Caseta 21. Criteriile generale de spitalizare a copilului
o Semne generale de pericol
o Complicatii toxice
encefalopatie toxico-infectoasa
sindrom convulsiv
insuficienta respiratorie si cardiovasculara
e Malnutritie severa, semne de deshidratare
o Diagnosticul initial in prezenta simptomelor caracteristice
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Caseta 22. Criteriile de spitalizarea in sectiile ATI

SatO2 nu se controleaza, <92%
Insuficienta respiratorie gradul II, 111
Cresterea frecventei respiratorii si a contractiilor cardiace, cu tabloul clinic evident al distress

sindromului cu/sau fara cresterea PaCO>

Cianoza periferica i menginerea acesteia la respiratia cu O, 40%
Pa0,<60 mmHg si/sau PaCO>>55 mmHg

Reducerea pragului algic

Dereglari de constiinta

Insuficientd cardiovasculara acutd, insuficienta respiratorie acuta,

Notd. La pacientii cu malignitati hematologice, orice semne sau simptome de deteriorare respiratorie
(dispnee, tuse, sputa, dureri toracice, hemoptizie, cresterea infiltratelor pulmonare, cererea de O2 .1
L/min) sunt asociate cu dezvoltarea IRA, internare la ATI.

Recunoasterea in timp util a unor astfel de situatii la pacientii cu PPJ este cruciala, deoarece transferurile
tardive Tn ATI sunt asociate cu rate crescute de mortalitate (A-I1h, fost A-11).

C.2.7. Tratamentul DCP [4,10-14].

Caseta 23. Principii generale pentru managementul DCP

Nu exista terapii specifice sau studii clinice prospective, randomizate pentru
monitorizarea sau tratarea DCP

Se utilizeaza principiile de tratament din fibroza chisticd (a se vedea PCN Fibroza
chistica) si bronsiectaziile non-FC

Kinetoterapie toracica zilnica pentru clearance-ul cailor respiratoria este esential in DCP.
Exercitiile cardiovasculare zilnice ar trebui incurajate pentru a evita scaderea functiei
pulmonare in PCD si exercitiile fizice pot imbunatati eliminarea mucusului.

in exacerbérile respiratoria se recomand& administrarea antibioticelor. Modificarile acute
ale tusei, productiei de sputa, frecventei respiratorii sau efortului respirator sunt markeri
ai unei exacerbari respiratoria.

Antibioticele orale sunt recomandate pentru exacerbarile usoare. De obicei, cel putin 2-3
saptamani de antibiotice orale sunt recomandate in DCP, recomandare pe baza altor
afectiuni cu patofiziologie similara (bronsitd bacteriand prelungita, fibroza chistica si
bronsiectazie non-CF).

Exacerbarile mai severe sau esuarea terapia orala pot necesita antibiotice parenterale.
Alegerea antibioticului ar trebui sa fie ghidata de culturile respiratorii anterioare.
Antibioticele inhalatorii pentru exacerbarile din DCP nu sunt studiate.

in cele din urma, pacientii cu DCP ar trebui sa primeasca vaccinuri recomandate conform
programelor CNV.

Vaccinarea anuala antigripala este recomandata.

in primul an de viatd, imunoprofilaxia lunard (sezoniera) impotriva virusului respirator
sinctial poate fi luata in considerare pentru sugarii cu DCP si, mai precis, pentru sugarii

cu evolutie respiratorie complicata care necesita suplimentare prelungita de oxigen.
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Caseta 24. Optiuni terapeutice
Deoarece Sdr cililor imobili este o afectiune rara, tratamentului adoptat este cel din fibroza

chistica, afectiune mai frecventa si care prezinta simptomatologie similara;

Terapia cu clearance-ul aerian este utilizata pentru a mentine tesutul pulmonar sanatos cat
mai mult posibil. Aceasta terapie poate include spalarea si aspirarea de rutina a cavitatilor
sinusurilor si a canalelor urechii

* Fizioterapie, Drenaj postural.

* Evaluarea corecta a auzului este importanta pentru copiii mici, iar terapia lingvistica si
aparatele auditive pot fi potrivite pentru copiii cu probleme de auz si probleme de
vorbire.

* Exercitii viguroae spre a opri tusea.

*  Bronhodilaltatoare (Albuterolum)

* Vaccin (pneumococic, pertusis, Haemophilus influenzae tip B, antigripal)

* Antibioticoterapie in suprainfectii

* Adenoidectomie, Polipectomie, Lobectomie

* Transplantul pulmonar este o optiune pentru boala pulmonara severa si avansata.

Nota: Antibioterapia: multi medici recomanda un tratament continuu cu antibiotice pentru a preveni
suprainfectia cailor respiratorii

Aceasta opinie este controversata datorita dezvoltarii rezistentei la antibiotice si efectelor adverse ce pot
sd apara

Caseta 25. Preparate utilizate [5,10,20].

Directii terapeutice principale sunt:

Antibioterapie

Fizioterapie toracica

Dieta coresunzatoare

* Alte metode terapeutice folosite:

- mucolitice

- topice nazale

- tratament chirurgical

- tratamentul afectiunilor pulmonare avansate
Fizioterapie, drenaj postural si percutia toracelui

- Precedata de bronhodilatatoare si mucolitice

- Urmata de antibioterapie inhalator(Tobramycinum)
- Sedinte de 10-20 minute zilnic, din momentul diagnosticului
* Dieta trebuie sa contina un aport caloric crescut (carbohidrati cu valoare calorica crescuta) precum si
substante nutritive pentru sustinerea sistemului imun
Mucolitice :

- Acetylcysteinum

- Bromhexinum

* Tratamentul afectiunilor nazale:

- Antibiotice
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- Instilatii: Solutie hipertonica de apa de mare (spray)
- Steroizi spray:- Mometasonum furoatum— Budesonidum — Fluticasoni propionas
- Tratament chirurgical al sinuzitelor severe, polipilor si otitelor (insertie de tuburi de timpanostomie)

C.2.8. Urgente [14, 18, 28]

Caseta 14. Urgente in Dischinezia ciliara la copii (Sindromul cililor imobili)
Sunt reprezentate de infectiile acute
Include: bronsite, pneumonii sau bronsiectazii
Semne de detresa respiratorie:
- Tahipnee sau respiratie superficiala
Efort respirator
Tiraj costal
Inapetenta
- Cianoza periorala
Tratament:
fizioterapie toracica
Bronhodilatator (la fiecare 4 ore)
Antibiotic
- 02 terapie
Alte urgente:
- Pneumotorax: durere toracica brusca, severa, dificultate respiratorie, cianoza periorala
Hemoptizie
- Crize astmatice
In cazul afectarii pulmonare severe:
02 terapie la domiciliu(concentrator, tub de oxigen sau O2 lichid)
Transplant pulmonar
Infertilitate masculina: fertilizare in vitro
Terapia curativa: terapia genica

Caseta 29. Prognostic [5]

Prognosticul tratamentului depinde de mai multi factori, inclusiv gradul de hipoxie la prezentare, varsta,
PJP in antecedente, nivelul crescut de LDH, numarul scazut de CD4+, cat si de prezenta altor infectii
oportuniste, precum infectia cu CMV. Prezenta oricarui factor mai sus mentionat creste rata de mortalitate
sau a unui prognostic rezervat. Forma usor-moderatd a bolii are o ratd globala de mortalitate de 65%.
Pacientii cu boala severa sau insuficientd respiratorie care necesitd ventilatie mecanica si internare in
terapie intensiva au o ratd de mortalitate de 84%

Caseta 28. Supravegherea pacientilor cu DCP [29]

Evidenta mediculi de familie la externarea din spital este esentiald pentru a monitoriza rezolutia bolii si
pentru a initia medicatia profilacticd (vezi profilaxia DCP).
Pacientul va fi monitorizat periodic de medical pneumolog
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. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLIMENTARII PROTOCOLULUI

Metoda de calculare a indicatorului

prin complicatiile
Dischinezie ciliara la
pacienti

decedati prin  Dischinezie ciliara
(Tn %)

Dischinezie ciliard in ultimele 12 luni
x 100

Nr. | Scopul Indicatorul Numairitor Numitor
1. Ameliorarea calitatii Ponderea pacientilor cu Numarul de copii cu diagnosticul de Numarul total de pacienti cu
serviciilor medicale la toate | diagnosticul de Dischinezie Dischinezie ciliara, carora li s-a diagnosticul de  Dischinezie
nivelele de acordare a ciliara, carora li s-a efectuat efectuat examenul clinic si paraclinic | ciliara pe lista medicului de familie,
asistentei medicale examenul clinic §i paraclinic obligatoriu, conform recomandarilor n ultimele 6 luni
pacientilor cu Dischinezie | obligatoriu, conform protocolului clinic national
ciliara recomandarilor protocolului clinic | Dischinezie ciliara n ultimele 6 luni x
national PPJ (in %) 100
2. Minimalizarea dezvoltarii | 2.1. Ponderea pacientilor cu Numarul pacientilor cu Dischinezie Numarul total de pacienti cu
complicatiilor din Dischinezie ciliara, care au ciliard, carora li s-a administrat diagnosticul de Dischinezie ciliara
diagnosticul tardiv al beneficiat de tratament tratament medicamentos la domiciliu | tratati la domiciliu in ultimele 6
Dischinezie ciliara la medicamentos optim la domiciliu | si de recuperare (balneo-sanatorial) de | luni
pacienti si tratament de recuperare de catre | catre medicul de familie si/sau de catre
medicul de familie si/sau de catre | pediatru, conform recomandarilor
pediatru, conform recomandarilor | protocolului clinic national
protocolului clinic national Dischinezie ciliara in ultimele 6 luni x
Dischinezie ciliara la copil pe 100
parcursul a 6 luni (in %)
3. Reducerea riscului de deces | 4.1. Ponderea pacientilor Numarul de pacienti decedati de Numarul total de pacienti cu

diagnosticul de Dischinezie ciliara
de pe lista MF, in ultimele 12 luni

4.2. Ponderea pacientilor decedati
prin al Dischinezie ciliara la
domiciliu (Tn %)

Numarul de pacienti decedati prin
Dischinezie ciliara la domiciliu Tn
ultimele 12 luni x 100

Numarul total pacienti decedati
prin Dischinezie ciliarad in ultimele
12 luni x 100
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Anexa 1
Ghidul pacientului cu Dischinezie ciliara primara (ghid pentru pacienti, parinti) [26]

Acest ghid descrie asistenta medicala si tratamentul copiilor cu Dischinezie ciliara primara (DCP) in
cadrul Serviciului de sanitate din Republica Moldova. In ghid se explica indicatiile adresate pacientilor
cu DCP, dar si familiilor acestora, parintilor si tuturor celor care doresc s cunoasca cat mai mult despre
aceasta maladie.

Ghidul va va ajuta sa intelegeti mai bine optiunile de profilaxie, ingrijire si tratament al DCP. Ghidul
nu ofera descrierea in detalii a maladiei, analizelor si tratamentului necesar. Despre acestea veti fi
informat de catre medicul de familie.

Dischinezia ciliara primara (DCP) - reprezinta un grup heterogen cu transmisiune autosomal-recesiva
de ciliopatii respiratorii, caracterizat prin clearance-ul mucociliar redus al cailor respiratorii.

Dischinezia ciliard primara (DCP) este o boala rara determinata genetic in care sunt afectate structurile
celulare mobile (cilii si flageli).

Cel mai adesea se manifesta prin infectii recurente si cronice ale cailor respiratorii superioare si
inferioare si in 40-50% din cazuri printr-o aranjare in oglinda a organelor interne sau heterotaxie [24].

Sinonime: sindromul Kartagener (sindromul Kartagener; sindromul Siewert; 3usepra-Kaprarenepa),
sindromul cililor imobili, ciliopatia mobila [17]

In functie de tipul anomaliei si patologia asociata sunt descrise:

v" Sindromul cililor imotili

v’ Diskinezia ciliara primarda: cilii prezinta motilitate dar miscarile sunt dezordonate

v' Sindromul Kartagener: imotilitatea cililor este asociatd cu situs inversus (dextrocardie)

Sindromul Cililor imobili, Diskinezia ciliara primara si Sindromul Kartagener se referd la aceeasi
afectiune, aceleasi simptome si necesita acelasi tratament

Situs inversus - dispunerea completa inversa a organelor interne

Situs ambiguos (heterotaxie) - aranjare anormala incompleta a organelor interne

(dextrogastrie, dextrocardie, ficat localizat anormal etc.)

Tratamentul DCP la copil se indica de pneumolog-pediatru, chirurg-pediatru si include terapie
antibacteriand (in dependenta de sensibilitatea agentului microbian la antibiotice), mucolitica,
bronhodilatatoare, simptomatica si la indicatii interventie chirurgicala. Kinetoterapia respiratorie

Metodele de epurare ale cailor aeriene sunt folosite pentru eliminarea mucusului din arborele bronsic si
constituie o obisnuinta zilnicd pentru majoritatea copiilor cu DCP. Aceste tehnici presupun eliberarea
cailor respiratorii prin metode de fortare manuald sau mecanica, dupa care pacientii tusesc si expectoreaza
sputd. Drenajul postural include pozitionarea pacientului in diferite pozifii pentru ca secretiile sa fie
drenate din anumite regiuni ale sistemului respirator, iar aerul sd patrunda in toate portiunile plamanilor,
fapt ce va permite reexpansionarea acestora. Plamanii sunt drenati atat datoritd fortei de gravitate, cat si
de tapotamentul spatelui, care mobilizeaza sputa din bronhii.

De obicei pacientul este plasat cu capul mai jos de nivelul corpului, pentru ca sa fie posibila actiunea
fortei de gravitate. Fiecare pozitie dureaza 3- 15 minute. Drenajul bronsic trebuie efectuat zilnic pentru a
mentine arborele bronsic liber de secretiile bronsice. In dependentd de severitatea simptomelor ale
fiecarui pacient, terapia trebuie efectuata de 1-4 orin zi

Tehnica expiratiei fortate: efectuarea de catre pacient a catorva expiratii fortate, urmate de respiratie
relaxatd. Perioada de respiratie linistita permite pacientului sa se relaxeze si previne mobilizarea unei
cantitati mari de sputd, care ar poate obstrua cdile respiratorii. Pacientul va repeta de cateva ori expiratiile
fortate, pana cand sputa va fi expectorata cu usurinta.

Ciclul de respiratie activa: metoda foloseste tehnica expiratiei fortate combinatd cu exercitiile de
expansiune toracica.

Exercitiile de expansiune toracica sunt respiratii profunde, efectuate pentru eliminarea secretiilor
dense, care provoaca obstructia arborelui bronsic.
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Drenaj autogen: este o tehnica respiratorie, care presupune identificarea regiunilor din pulmoni care
contin secretii (de obicei necesitd o practicd), iar apoi respiratia intr-un anumit mod in dependentad de care
parte este mai afectata.

Rezervoare potentiale ale microorganismelor patogene in si cdile posibile de transmitere a acestora

- Apa statuta (lavoare, toalete, cabina de dus, cada de baie, bazine)

- Apa statuta din rezervoarele naturale (iazuri, mlastini)

- Aparataj medical, care functioneaza prin intermediul apei sau vaporilor (aparate pentru inhalare)

- Aparat pentru controlul umiditatii aerului

- Aparataj stomatologic

- Pacienti colonizati cu germeni patologici

- Persoane sanatoase purtatoare de agenti patogeni

- Pdmant umed

- Plante

- Fructe

Ciile de transmisie

- Microorganismele din aerosol patrund direct in cdile respiratorii

- Folosirea alimentelor infectate pot patrunde in caile respiratorii §i tractului gastrointestinal

- Contactul direct intre copii cu BB colonizati cu diferiti germeni sau diferite tulpini patogene

- Infectarea Incrucisata poate avea loc intra- si extraspitalicesc (apartament, scoli, institugii

prescolare, tabere de vara)

Prognosticul

Desi prognosticul la moment s-a ameliorat mult, iar FC din o patologie letala se transforma in una
cronicd cu evolufie progresiva, durata si calitatea vietii depinde in mare parte de varsta stabilirii
diagnosticului, de gravitatea manifestarilor clinice, de regularitatea si corectitudinea tratamentului
administrat. Cel mai important indice prognostic este severitatea modificarilor pulmonare.

Dispensarizarea copiilor cu BB se efectueaza de catre pneumolog-pediatru si chirurg-pediatru.

Periodic o data la 3 luni se efectueaza analiza generald a sangelui, examenul radiologic (o data in 12
luni), ce permite monitorizarea modificarilor pulmonare.

Respectati regimul tratamentului prescris, recomandarile medicului si control regulat. Toate aceste
masuri sunt directionate catre insanatosirea copilului Dvs. si previn dezvoltarea complicatiilor grave

Anexa 2

Scorul PICADAR pentru DCP

Are pacientul tuse umeda zilnica care a | Da — completeaza scorul mai
debutat in copilaria precoce departe

Nu — STOP, PICADAR nu este
destinate pacientilor fara tuse

1.Pacientul a fost nascut la termen sau Nascut la termen 2
premature?
2.A avut pacientul careva simptome Da 2

respiratoria in perioada neonatala (ex tahipnee,
tuse, pneumonie)

3.A fost internat pacientul in RTI neonatal Da 2
4.Are pacientul anormalitate de situs (situs Da 4
inversus, heterotaxie)?

5.Are pacientul MCC? Da 2
6.Are pacientul rinitd perend persistentd? Da 1
7.Are pacientul otita cronica sau surditate Da 1
Total

PICADAR este un scor predictiv, pentru un scor>5 sensibilitatea testului e 0.9, iar specificitatea 0.75
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Anexa 3

Formular de consultatie la medicul de familie pentru pacientul cu Dischinezia

ciliara la copii

m 0O; f 0. Anul nasterii

Indici

Data

Data

Debut precoce de afectiuni infectioase cu ev. trenanta

Patologie oncohematologica

Infectii (bacteriene, virale, micotice si parazitare)

Infectii cu durata crescutd, evolutie severa, complicatii

Eruptii cutanate (eczeme, candidoza)

Deficitul de crestere

Diaree cronica

Manifestari autoimune

OO NS0 W I ==
[=]

Absenta ganglionilor si a amigdalelor

10. | Proteina totala si fractiile (electroforeza)

11. | Analiza generala a sangelui

12. | Teste imunologice umorale (1gG, IgA, 1gM, IgE)

13. | Evidentierea unor infectii posibile (culturi).

14. | Ac specifici la vaccinare

15. | Radiografia sinusurilor paranazale

16. | Radiografia toracica

17. | Complicatii bronhopulmonare la examenul radiologic

(da/nu)
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Anexa 4

Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru protocolul clinic national
Dischinezia ciliara la copii

Domeniul Prompt

Definitii si note

Denumirea institutieci medico-sanitare evaluata
prin audit

Persoana responasabild de completarea Fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Perioada de audit

DD-LL-AAAA

Numarul de Iinregistrare a pacientului din
“Registrul de evidentd a bolilor infectioase
£.060/e"

Numarul fisei medicale a bolnavului stationar
£.300/e

Mediul de resedinta a pacientului

0 = urban; 1 = rural; 9 = nu se cunoaste

Data de nastere a pacientului

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta

Genul/sexul pacientului

0 = masculin 1 = feminin 9 = nu este specificat

Numele medicului curant

Patologia

IDP = 0; IDP umorala = 1; Agamaglobulinemia X-
linkata = 3; IDP neidentificata = 4

INTERNAREA

Data debutului simptomelor

Data (DD: MM: AAAA) sau 9 = necunoscuta

Data internarii in spital

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut

Timpul/ora internarii la spital

Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut

Sectia de internare

Deparatamentul de urgentda = 0 ; Sectia de profil
terapeutic = 1; Sectia de profil chirurgical = 2; Sectia
de terapie intensiva = 3

Transferul pacientului pe parcursul internarii in
sectia de terapie intensivda in legatura cu
agravarea

A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

DIAGNOSTICUL

Evaluarea semnelor critice clinice

A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da= 1; nu se
cunoaste =9

Pulsoximetria

A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9

Analiza bacteriologica a sputei

A fost prelevata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9

Analiza imunologice

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul
obtinut: sputocultura negativd = 0; sputocultura
pozitiva = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

Examenul radiologic al cutiei toracice

A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9

Locul de efectuare a primului examen radiologic
al cutiei toracice

Ambulator = 0; la spital = 1; nu se cunoaste = 9

ISTORICUL MEDICAL AL PACIENTILOR

Pacientii internati de urgenta in stationar

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

Pacientii internati programat cu indreptare de la
CMF

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

TRATAMENTUL

Tratament antibacterial pind la internare

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
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Tratament antibacterial initiat dupd estimarea
factorilor de risc si conform debutului

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

In cazul raspunsului negativ tratamentul efectuat a
fost in conformitate cu protocol: nu=0;da=1

EXTERNAREA SI MEDICATIA

Data externdrii sau decesului

Include data transferului la alt spital, precum si data
decesului.

Data externdrii (ZZ: LL: AAAA) sau 9 =
necunoscuta

Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau 9 =
necunoscuta

Prescrierea antibioticelor la externare

Externat din spital cu indicarea tratamentului cu
antibiotice: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

DECESUL PACIENTULUI LA 30 DE ZILE DE

LA INTERNARE

Decesul in spital

Nu = 0; Decesul cauzat de dischinezie ciliara = 1,
Moartea nu ar fi survenit in absenta dischineziei

ciliare = 2; Alte cauze de deces = 3; nu se cunoaste =
9
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