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10.
11.

SUMARUL RECOMANDARILOR

Prevenirea primara a IgAV nu este inca posibild, Insd profilaxia secundara trebuie implimentata
cu scop de micgorare a numarului de exacerbari a IgAV si prevenirea implicarii altor organe si
sisteme in procesul patologic prin evitarea contactului cu factorii favorizanti (caseta 5)si terapia
precoce si adecvata a bolii (casetele 12,13,14) [B1].

Recunoasterea semnelor si diagnosticarea atingerilor organelor interne sunt importante in
stabilirea diagnosticului, indicarea tratamentului adecvat precoce si evaluarea ulterioarda a
pacientilor. Masurile diagnostice vor include obligatoriu: Anamneza (caseta 5); Examenul fizic
cu evaluarea statutului functional — severitatea afectarii renale (caseta 6; anexa 1);
Investigatiile paraclinice si imagistice pentru: determinarea activitatii bolii, supravegherea
evolutiei bolii, precum si depistarea eventualelor atingeri sistemice (tabelul 1, anexa 1);
Indicatiile pentru consultatia specialistilor: neurolog, nefrolog, gastroenterolog etc.

Investigatii paraclinice (tabelul 1, anexa 1) vor include in functie de caz: Hemoleucograma cu
VSH, Sumarul de urina, Proteinuria in 24 ore, Creatinina, albumina in urina, Ureea, creatinina,
acid uric serice, lonograma (Ca, K, P, Na, Cl), Probele functionale renale, Echilibrul acido-
bazic, Proteina C reactiva, fibrinogen, Imunoglobuline A serice, Crioglobuline serice,
Insimantarea din nasofaringe, Cercetarea radiologica a abdomenului, USG organelor interne,
CT abdominala, Cercetarea baritata a intestinului, USG articular, USG a scrotului cu Doppler
color, Endoscopia tractului gastrointestinal, Radiografia cutiei toracice, CT pulmonar, RMN
cerebral, Biopsia cutanata, Biopsia renala. (tabel 1)

Pentru diagnostic sunt recomandate Criteriile EULAR/PRINTO/PRES pentru purpura IgAV.
(caseta 2). Dar lista diagnosticelor differentiate este una extinsa si reflectata in caseta 7.
Diagnosticul cert de IgAV in perioada deja manifesta va obliga initierea tratamentului, care va
depinde de prezenta afectdrilor viscerale si severitatea manifestdrii acestora: tratament
simptomatic, remisiv (sd stopeze progresia bolii, dezvoltarea manifestarilor sistemice §i sa
prevind instalarea handicapului functional) si tratamentul complicatiilor. (caseta 13, 14, 15,
algoritmul C1.1)

Tratamentul simptomatic va determina scaderea activitatii procesului inflamator in termene
rapide tintind manifestarile cutanate si articulare, dar fara interventii asupra evolutiei si a
prognosticului in cazurile severe. (caseta 13)

Tratamentul remisiv incurajat in termene precoce de boald, se va aplica in cazurile de afectare
gastrointestinald si renald, urmdrind prevenirea dezvoltarii complicatiilor severe legate de
acestea. (caseta 13, 14) Pentru prevenirea si tratamentul complicatiilor terapiei aplicate se va
recurge la caseta 15.

Pacientii cu afectare renala vor beneficia de recomandari specifice de tratament (caseta 14).
Spitalizarea se va efectua cu scop de stabilire a diagnosticului cert, in special la debut in caz de
evolutie cu afectdri sistemice sau de evolutie clinicd atipica; pacienti fara raspuns adecvat la
tratamentul administrat; afectare renald, gastrointestinald si stari de urgentd, cu stare generald
alterata, tratamentul complicatiilor sistemice severe; evaluarea strategiilor noi de tratament;
necesitatea unor interventii chirurgicale. (caseta 8, 17, 18, 19)

Recuperarea se va face conform programelor existente in functie de leziunile instalate.
Supravegherea va avea ca scop primar monitorizarea aparitiei eventualelor complicatii si stari
de urgenta (caseta 17, 18, 19) aprecierea eficacitatii tratamentului administrat in evolutia clinica
si paraclinicd a bolii precum si prevenirea complicatiilor acestuia (caseta 15).
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ABREVIERILE FOLOSITE TN DOCUMENT

ACR Colegiul American al Reumatologilor (American College of Rheumatology)

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

BCR Boala cronica renala

CS Corticosteroizi

CT Tomografie computerizata

CYC Ciclofosfamida

ECG Electrocardiografia

EcoCG Ecocardiografia

EULAR Liga Europeana de combatere a reumatismului (European League Against

Rheumatism)

EUVAS Grupul European de Studiu al Vasculitelor

FCC Frecventa contractiilor cardiace

FEGDS Fibroesofagogastroduodenoscopia

IECA Inhibitorii enzimei de conversie ai angiotenzinei

Ig Imunoglobulina

IgAV Vasculita cu depozite de imunoglobulina A

MMF Mycophenolate mofetil

PCR Proteina C reactiva

RFG Rata filtrarii glomerulare

RMN Rezonanta magneticad nucleara

TA Tensiunea arteriala

USG Ultrasonografia

VSH Viteza de sedimentare a eritrocitelor
PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatagii al Republicii Moldova,
constituit din specialistii Disciplina de reumatologie si nefrologieai Universitatii de Stat de Medicina si
Farmacie ,,Nicolae Testemitanu™.

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

A. PARTEA INTRODUCTIVA
A.1 Diagnosticul: Ig A vasculita la adult

Exemple de formulare a diagnosticului:
1. IgA vasculita, evolutie acuta, activitate nalta cu afectarea cutanata (purpura palpabild),

aparatului locomotor (poliartrita), renala (IgA nefropatie).
2. IgA vasculita, evolutie recidivantd, activitate moderata cu afectarea cutanata (purpura palpabila),
aparatului locomotor (oligoartrita), tractului digestiv (hemoragie digestiva superioara).

e Prestatorii serviciilor de AMP (medici de familie si asistentele medicilor de familie);

A.2. Codul bolii (CIM 10): D 69.0
A.3. Utilizatorii:
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e Prestatorii serviciilor de AMSA (medici reumatologi);
e Prestatorii serviciilor de AMS (sectiile de boli interne ale spitalelor regionale si republicane
medici internisti, medici reumatologi).

A.4 Scopurile protocolului :

1.

2.
3.
4.

A spori numarul pacientilor cu /g4 vasculitd, care beneficiaza de educatie in domeniul 1gA A
vasculitei in institutiile de asistentd medicala primara si in institutiile de asistenta medicala

spitaliceasca.

A spori proportia pacientilor cu /g4 vasculitacu diagnosticul precoce de /g4 vasculita.
A spori calitatea examinarii clinice si paraclinice a pacientilor cu IgA vasculita.
A spori numadrul de pacienti cu IgAVla care boala este tratata adecvat §i complex.

A.5. Data elaboririi protocolului :2022

A.6. Data reviziuirii protocolului : 2027

A.7. Lista autorilor si a persoanelor ce au paticipat la elaborarea protocolului :

Numele

Functia

Liliana Groppa

dr. hab. st., med., profesor universitar, sef Disciplina de reumatologie
si nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Svetlana Agachi

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Larisa Rotaru

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Elena Deseatnicova

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Ala Pascari-Negrescu

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Eugeniu Russu

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Serghei Popa

dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Lia Chislari dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Boris Sasu dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Maria Russu dr. st., med., conferentiar universitar, Disciplina de reumatologie si

nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Lealea Chiaburu

asistent universitar conferentiar universitar, Disciplina de
reumatologie si nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Daniela Cepoi asistent universitar conferentiar universitar, Disciplina de
reumatologie si nefrologie, USMF , Nicolae Testemifanu”

Dorian Sasu asistent universitar conferentiar universitar, Disciplina de
reumatologie si nefrologie, USMF , Nicolae Testemifanu”

luliana Radu dr. st., med., asistent universitar Disciplina de reumatologie si

nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Alesea Nistor

asistent universitar asistent universitar Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Cazac Victor

asistent universitar asistent universitar Disciplina de reumatologie si
nefrologie, USMF , Nicolae Testemitanu”
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Protocolul a fost discutat si aprobat

Denumirea

Numele si semnaitura

Disciplina de reumatologie si nefrologie USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Lilliana Groppa dr. hab. st.med.,
prof.univ., presedinte

Comisia stiintifico-metodicad de profil Medicina Interna,
USMF , Nicolae Testemitanu”

Sergiu Matcovschi, dr. hab. st.med.,
prof.univ., presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Medicina de familie

Ghenadie Curocichin, dr. hab.
st.med., prof.univ., presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Farmacologie si
farmacologie clinica.

Nicolae Bacinschi, dr. hab. st.med.,
prof.univ., presedinte

Comisia de specialitatea a MS in Medicina de laborator

Anatolie Visnevschi, dr. hab.
st.med., prof.univ., presedinte

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Dragos Gutu, director general

Compania Nationald de Asigurdri in Medicind

lon Dodon, director general

Consiliul de Experti al Ministerului Sanatatii

Aurel Grosu, dr. hab. st. med.,
prof.univ., presedinte

A.8. Definitiile folosite in document:

IgA vasculita (vasculita Henoch-Schoenlein) este o vasculita cu predominarea depozitelor imune
delgAl, afectand vasele mici (predominant capilarele, venulele sau arteriolele) cu implicarea
tegumentelor, tractului digestiv, aparatului locomotor si rinichilor.

A.9. Informatia epidemiologica:

Este una din cele mai frecvent intalnite vasculite sistemice. Vasculita IgA apare la 3,0-26,7 din

100.000 de copii si la 0,8-1,8 din 100.000 de adulti anual[9].Debutul bolii poate fi la diferite varste,
dar mai frecvent la copii pana la 10 ani (peste 90% din cazuri)[12], varsta medie de debut la copii
este de 6 ani. La pacientii adulti debutul variaza intre 32 si 50 ani [9,11,12,13]. Dezvoltarea maladiei
dupa 60 de ani este o raritate. La varsta frageda baietii se imbolnavesc mai des decat fetifele (raportul
fiind 2:1[9,11]), in perioada de adolescenta acest raport devine 1:1. La copii boala debuteaza cel mai
frecvent in lunile de toamna-iarnd, de obicei dupa o infectie respiratorie, dar aceastd predominanta
sezonald nu se observa la adulti.



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivelul de asistenta medicala primara

Descriere
(masuri)

Motivele
(repere)

Pasii
(modalitdati si conditii de realizare)

1. Profilaxia

1.1. Profilaxia primara a
vasculitelor

e Prevenirea primara a IgAV nu este inca
posibila

1.2. Profilaxia secundara a
vasculitelor

e Micsorarea numarului de exacerbari a [gAV
e Prevenirea implicarii altor organe si sisteme
n procesul patologic

e Evitarea contactului cu factorii favorizanti (caseta 5)
e Terapia precoce si adecvata a bolii (casetele 12,13,14)

2. Diagnosticul

2.1. Suspectarea diagnosticului de
IgAV
C.221.-C.224

Recunoasterea semnelor IgAV (modificari
cutanate, articulare etc.), cat si suspectarea
atingerilor organelor interne, in special ale
rinichiilor, sunt importante n stabilirea
diagnosticului precoce.

Obligatoriu:

Anamneza(caseta 5)

Examenul fizic (casetab)

Examenul paraclinic (tabelul 1, anexa 1)
Diagnosticul diferential (caseta 7)

2.2. Deciderea consultului
specialistului reumatolog si/sau
spitalizarii pentru confirmarea
diagnosticului de IgAV
C.2.2.5.

Recomandarea consultatiei specialistului pacientilor cu IgAV
depistata sau suspectata
Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 8)

3. Tratamentul
Algoritmul C.1.1.
C.2.2.6.

3.1. Tratamentul nemedicamentos

Modificarea stilului de viata permite evitarea
afectdrilor sistemice grave si a complicatiilor

Obligatoriu:
e Efectueaza medicul de familie (caseta 12)

3.2. Tratamentul medicamentos

3.2.1. Tratament imunosupresiv

Se indica dupa stabilirea diagnosticului de
IgAV in dependentd de afectari ale organelor
interne

e Initial se indica de medic specialist (casetele 13,14 ), iar

......

efectueazd medicul de familie conform recomandarilor medicului
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specialist

3.2.2. Tratamentul complicatiilor

Se indica la toti pacientii cu complicatii ale
[gAVsi ale tratamentului (adaugator la terapia
imunosupresorie)

Initial se indica de medic specialist (caseta 15)

4. Supravegherea

4.1. Supravegherea cu evaluarea
activitatii bolii, afectarilor organelor
si sistemelor in cadrul I[gAV C.2.2.7.

Supravegherea va permite depistarea precoce
a afectarii viscerale prin proces autoimun si
determinarea dereglarilor functionale ale
organelor afectate.

Obligatoriu (caseta 16)

4.2. Deciderea schimbarii terapiei

Numai conform recomandarilor specialistului

5. Recuperarea

Conform programelor existente de recuperare si recomandarilor
specialistilor

B.2. Nivelul de asistenti medicala specializata de ambulator (reumatolog)

Descriere
(mdsuri)

Motivele
(repere)

Pasii
(modalitditi si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea diagnosticului de
IgAV, aprecierea implicarii
organelor interne

C221 -C224.

Recunoasterea semnelor clinice ale IgAV si
diagnosticarea afectarilor organelor interne
sunt importante in stabilirea diagnosticului,
indicarea tratamentului adecvat precoce si
evaluarea ulterioara a paciengilor

Obligatoriu

e Anamneza (caseta 5)

e Examenul fizic (caseta 6)

Examenul paraclinic (tabelul 1, anexa 1)
Diagnosticul diferential (caseta 7)

2. Tratamentul
C.2.2.6.
Algoritmul C.1.1.

2.1. Tratamentul nemedicamentos

Modificarea stilului de viata permite evitarea
afectdrilor sistemice grave si a complicatiilor

Efectueaza medicul de familie (caseta 12)

2.2. Tratamentul medicamentos

2.2.1. Tratament imunosupresiv

Alegerea medicatiei depinde de afectarea
organelor interne

Recomandabil:

e Glucocorticosteroizi

e Azatioprinum

e Cyclophosphamidum
e Mycophenolate mofetil
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e Cyclosporinum
e Rituximabum
e Plasmafereza

2.2.2. Tratamentul simptomatic

Se indica pacientilor cu afectari cutanate si
articulare

e Dapsonum™
e AINS
e Colchicinum

2.2.3. Tratamentul complicatiilor

Se indica la toti pacientii cu complicatiile
bolii sau ale tratamentului (adaugator la
terapia imunosupresorie $i vasculara)

Obligatoriu daca sunt prezente (caseta 15)

3. Decizia asupra tacticii de
tratament: stationar sau
ambulatoriu

C.2.25.

Determinarea necesitatii spitalizarii

Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 8)

4. Tratament in conditii de
ambulatoriu

Indicat pacientilor cu I[gAV inactiva sau cu
activitate minimala in lipsa afectarilor
sistemice grave

¢ Ajustarea tratamentului pentru asigurarea controlului activitagii
IgAV
e Interventii educationale pentru sanatate

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

Obligatoriu:
e Complicatiile bolii sau aletratamentului (casetele 17, 18)
e Starile de urgenta (caseta 19)

e Cazuri de rezistenta la tratament

B.3. Nivelul de asistenta medicala spitaliceasca

Descriere Motivele Pasii
(masuri) (repere) (modalitdti si conditii de realizare)
1. Spitalizarea Stabilirea diagnosticului precoce si a tacticii  |e Spitalizarea in sectiile de reumatologie ale spitalelor municipale

C.2.25

de tratament adecvat

si republicane
¢ Evaluarea criteriilor de spitalizare in sectiile de reumatologie
(municipale, republicane) (caseta 8)

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea diagnosticului,

aprecierea severitdtii si gradului
activitatii al [gAV
C231.-C.234.

e Recunoasterea semnelor

si diagnosticarea atingerilor organelor interne
sunt importante in stabilirea diagnosticului,
indicarea tratamentului adecvat precoce si

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 5)

e Examenul fizic (caseta 6)

o Examenul paraclinic (tabelul 1, anexa 1)




Protocol clinic national ,, IgA vasculita la adult

”, Chisinau, 2022

evaluarea ulterioara a pacientilor.

e Diagnosticul diferential(caseta 7)
Recomandabile:
¢ Consultatiile specialistilor (neurolog, nefrolog,
gastroenterologetc.)
¢ Investigatii recomandate de specialisti

3. Tratamentul medicamentos
C.2.2.6.
Algoritmul C.1.2.

3.1. Tratament imunosupresiv

Alegerea medicatiei depinde de severitate
afectdrilor organelor interne

Recomandabil:

e Glucocorticosteroizi

e Azatioprinum

e Cyclophosphamidum
e Mycophenolate mofetil
e Cyclosporinum

e Rituximabum

¢ Plasmafereza

3.2. Tratamentul simptomatic

Se indica pacientilor cu afectdri cutanate si
articulare

e Dapsonum*
¢ AINS
e Colchicinum

3.3. Tratamentul complicatiilor

Se indica la toti pacientii cu complicatii ale
IgAV sau ale tratamentului (adaugator la
terapia imunosupresorie)

Obligatoriu daca sunt prezente (caseta 15)

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

Extrasul obligatoriu va contine:
¢ Diagnosticul definitiv desfasurat;

¢ Rezultatele investigatiilor si consultatiilor efectuate;

e Recomandarile pentru pacient;
e Recomandarile pentru medicul de familie.

10




C. PARTEA SPECIALA

C. LALGORITME DE CONDUITA
C.1.1. Principiile tratamentului in dependenta de afectarea organica

Implicarea cutanata
si/sau articulara

Y

Tratament simptomatic
(analagezie si repaiiz,
evitarea AINS daca este
afectare renald sau
digestiva)

h 4

Colchicina 1 mg/zi in cazul
esecului

Protocol clinic national ,, IgA vasculita la adult”, Chisinau, 2022

Afectarea tractului gastrointestinal

Forma benigna
(durere izolatd
abdominala, usoarad)

Durere severa
(hemoragie masiva,
peforatii)

Y

Y

Tratament simptomatic

Consultul chirurgical

Y

Y

Dapsona, colchicina sau
doze mici de prenisolon In

cazul esecului

Prednisolon 1 mg/kg/zi
+ puls cu CS
+CYC
+ chirurgical

Implicarea renala

Forma usoara
(hematurie,
proteinurie <0,5
g/24h, RFG normal)

Evaluareala 3 si 6
luni

Y

Forma moderata
(hematurie,
proteinurie >0,5
g/24h, RFG normal)

Forma severa
(sindrom rapid-
progresiv, leziuni
crescentice la biopsie)

A 4

[ECA sau Sartane

Prednisolon 1 mg/kg/zi
+ puls cu CS

+CYC
A 4 Esec
Proteinuria >1 g/24h
la 3-6 luni
Alternative:

ciclosporina, rituximab

11
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea IgAV[3]:

Caseta 1. Clasificarea IgAV

Conform formelor clinice:
e Cutanata: simpld, necrotica, cu urticarie si edeme;
e Abdominali;

e Renala;
e Mixta.
Conform variantelor evolutive:
¢ Fulminanta;
e Acuti;
e Recidivanta;
e Trenanti;
e Cronica: persistentd, cu acutizari (rare, frecvente).

Conform gradului de activitate:
Scazut;

Moderat;

Tnalt;

Foarte Tnalt.

Caseta 2. Criteriile diagnostice ale IgAV [4, 8]:
Criteriile EULAR/PRINTO/PRES pentru purpura IgAV
Criteriu Definitia
Purpura (obligatorie) Purpura palpabila ori eruptii petesiale cu predominanta pe
membrele inferioare.
Si cel putin 1 din urmatoarele 4

Durere abdominala Durere colicativa, difuza acutd; se pot observa invaginatia
intestinala si hemoragiile gastrointestinale

Histopatologia Vasculita leucocitoclastica cu predominarea depunerilor IgA si
glomerulonefrita proliferativa cu predominarea depozitelor IgA

Artrita sau atralgia Tumefiere articulara acuta sau durere cu limitarea miscarilor sau
durere articulara acuta fara tumefiere sau limitarea migcarilor

Afectarea renala Proteinurie >0,3 g Tn 24h sau raport albumina/creatinina>30

mmol/mg in urina emisa spontan matinala; hematurie sau cilindri
eritrocitari >5 in campul de vedere

Desi criteriile EULAR/PRINTO/PRES pentru Vasculita IgA au fost create initial pentru pacientii
pediatrici, s-a demonstrat ca la adulti aceste criterii au o specificitate si sensibilitate mai mare ca la
copii (sensibilitatea 100 %; specificitatea 87 %) [6].

C.2.2. Conduita pacientului cu IgAV

Caseta 3. Obiectivele procedurilor de diagnostic in IgAV

Confirmarea diagnosticului de IgAV;

Aprecierea implicarii organelor si sistemelor in procesul patologic;
Determinarea activitatii bolii;

Determinarea complicatiilor bolii;

Evaluarea starii functionale a organelor afectate.
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Caseta 4. Procedurile de diagnostic in IgAV

Anamnestic;

Examenul clinic;

Investigatii de laborator, inclusiv imunologice;

Examen ultrasonografic si endoscopic al tractului digestiv;
Examen radiologic alabdomenului si cutiei toracice;
Biopsia tesuturilor afectate (piele, rinichi).

C.2.2.1. Anamneza [5, 7, 9]:

Caseta 5.Factori favorizanti pentru dezvoltarea IgAV:
Factori de risc posibili:

e Factori genetici

Agenti infectiosi
o Streptococul din grupa A
o Alti agenti patogeni descrist:
= Parvovirus B19
= Bartonella henselae
= Helycobacter pylori

=  Varicela
= Rubeola
= Rujeola

= Hepatita AsiB
= Mycoplasma pneumoniae
Medicamentele
o Inhibitorii enzimei de conversie a angiotensinei
o Antagonistii receptorilor angiotensinei Il (losartanum)
o Claritromicinum
o AINS
Alergii alimentare
Vaccinurile

C.2.2.2. Examenul fizic [1, 2, 5, 8, 11]

Caseta 6.Examenul fizic in IgAV:

Manifestarea clinica principala a afectarii tesuturilor cutanate se exprima prin petesii Simetrice
si/sau purpura palpabila.
Uneori, boala se manifestd prin:

Toate aceste elemente cutanate sunt insotite de prurit. Initial, eruptiile cutanate se localizeaza in
portiunile distale ale membrelor inferioare, pe urma treptat se rdspandesc pe coapse, fese. Mai rar, se

Manifestari generale:

- febra

- fatigabilitate

- cefalee

Cresterea TA (in caz de afectare renala)

Edem subcutanat care nu lasa godeu, poate fi dureros la palpare, cu implicarea membrelor
inferioare, feselor, scrotului. In caz de afectarea renala pot fi prezente si edeme periorbitale.
Afectarea cutanata:

- pete eritematoase,
- papule,
- vezicule.
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afecteaza membrele superioare, abdomenul si spatele. Este caracteristica accentuarea, majorarea lor
dupa un ortostatism indelungat. De obicei, peste cateva zile purpura capata culoare cafenie si treptat
dispare. Uneori, 1n cazurile de recidive cronice se pastreaza sectoare de hiperpigmentare a pielii.

La pacientii pediatrici purpura dispare treptat (dar poate reveni si deveni cronicd), insa la adulti,
poate fi necroticasau hemoragica in 1/3 din cazuri, iar exacerbarile cutanate pot fi observate timp de 6
luni si mai mult.

o Afectarea renala:

Frecventa afectarii aparatului urinar se inregistreaza in 10-60%.

De obicei, aparatul urinar se afecteaza dupa aparitia purpurei, dar uneori poate preceda
afectarea cutanatd. De obicei, apare micro- sau macrohematuria, uneori asociata cu proteinurie. In
majoritatea cazurilor aceste schimbari trec fard consecinte, dar la unii bolnavi este posibila
dezvoltarea msuficientei renale.

Afectarea renala este observata la 40-85% din pacienti (mai prevalenta la copiii mai mari si
adulti), variind de la hematurie microscopica la glomerulonefritd progresiva, si este cea mai severa
complicatie a vasculitei cu depozite de IgA. Cea mai frecventa prezentare este sub forma de
hematurie (cu/fara cilindri hematici) si proteinurie usoara; proteinuria fara hematurie este foarte rara.
Manifestarile renale de regula se dezvoltd in decurs de 4 sdaptamani. Riscul insuficientei renale este
rar la copiidar poate fi constatat n aproximativ la 30% din cazuri la adulti, in special la pacientii cu
sindrom nefrotic si nefritic. Proteinuria nefrotica, elevarea creatininei serice, hipertensiunea, si co-
existenta hematuriei si proteinuriei sunt asociate cu un risc sporit al insuficientei renale; 2-5% din
pacientii cu afectare renala ajung la boala cronica renald terminala.

e Afectarea aparatului locomotor:
- artralgii
- mialgii
- artrite neerozive si nedeformante.

Poliartralgiile si fenomenele de artritd se intdlnesc in 60-100% cazuri. De obicei, poliartralgia
se asociaza cu mialgii si edem al membrelor inferioare. Sunt caracteristice durerile cu caracter
migrator Tn articulatii, care apar odata cu eruptiile hemoragice.

In 25% cazuri artralgiile si artrita apar inainte de manifestarile cutanate.

Locul preferat al afectarii articulare sunt articulatiile mari ale membrelor inferioare, mai rar
articulatiile cotului si ale falangelor. De regula, se afecteaza cateva articulatii. Durata sindromului
articular cel mai frecvent nu depaseste 1 saptamana.

o Afectarea digestiva:

Afectarea aparatului digestiv este prezenta in 60-75% cazuri. Durerile abdominale
si diareea hemoragica pot preceda eruptiile tipice purpurice. Simptomele digestive sunt deseori
prezente la pacientii cu vasculita cu depozite de IgA, si desi se regasesc mai putin frecvent la adulti,
ele sunt mai severe si deseori atipice. Simptomele gastrointestinale variaza ca intensitate, si
laparotomia din prudenta poate fi necesara pentru a exclude o urgenta abdominala.

Manifestarile gastrointestinale pot preceda debutul vasculitei cu depozite de IgA sau se pot
dezvolta mai tarziu in evolutia maladiei. In mod tipic, simptomele gastrointestinale se dezvolta in
termen de 8 zile de la aparitia eruptiilor, desi au fost descrise si intervale mai lungi (saptdmani sau
chiar luni). Tn 10-15% din cazuri, simptomele gastrointestinale survin anterior manifestarilor
cutanate, creand dificultati in diagnosticul diferentiat al altor cauze de abdomen acut. Rareori,
simptomele gastrointestinale pot aparea in absenta purpurii in orice moment.

Manifestarile gastrointestinale variaza de la usoare (greatd, voma, durere abdominald, ileus
paralitic) la severe (hemoragie gastrointestinald, invaginatie, ischemie intestinului cu necroza
secundard, perforare intestinald).

Durerea abdominala este cel mai frecvent simptom gastrointestinal, manifestat prin dureri
colicative agravate de ingestia alimentelor (similar anginei (ischemiei) intestinale), localizata in
regiunile epigastrica si periumbilicald. Durerea este atribuita afectarii circulatiei splanhnice (vasculita
mezenteriald) cu ischemie intestinala si edem al tractului
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gastrointestinal. Durerea abdominala asociata vasculitei cu depozite de IgA este cauzata de hemoragia
submucosala si edem.

Durerea abdominala este deseori asociatd cu diaree franc hemoragica sau cu sange ocult, greata,
voma, constipatie, si hemoragie gastrointestinald (hematemeza sau melena).

Hemoragia gastrointestinald este un alt simptom, cu o incidenti ce variaza intre 17.6 si 51%. In
majoritatea cazurilor, hemoragia este ocultd (detectata ca si reactie pozitiva la sange ocult in mase
fecale); atunci cand este manifesta, principalul simptom este mai frecvent melena decathematemeza
sau hematochezia, deoarece leziunile intestinale sunt, de reguld, localizate in intestinul subtire si
colon. Hemoragia gastrointestinala, de reguld, este una usoard; in rare cazuri poate fi severa,
necesitand transfuzie de séange sau tratament chirurgical, chiar poate fi letala.

In majoritatea cazurilor, la examen clinic, abdomenul este sensibil la palpare si usor
distensionat; rareori, poate mima si crea confuzii cu un abdomen acut necesitdnd evaluare
chirurgicala (suspectie de perforatie, invaginatie). Unele din aceste cazuri pot sugera un abdomen
acut, si pot duce la tomografii computerizate de urgentd sau interventii chirurgicale lipsite de
necesitate.

Uneori, in particular la pacientii tineri,durerea intensa abdominald poate sugera apendicita
acuta, 1n special atunci cand eruptiile cutanate lipsesc. Chiar si in prezenta rash-ului in situatia unui
pacient cu durere intensa abdominala, diagnosticul diferentiat al durerii abdominale si excluderea
abdomenului acut chirurgical sunt obligatorii; mai mult, eruptia din vasculita cu depozite de IgA se
poate prezenta ca un exantem nespecific eritematos sau urticarian sau ca leziuni limitate la fese sau
membrele inferioare precoce in evolutia maladiei.

Alte manifestari gastrointestinale rare, cum ar fi ulcerul esofagian, pancreatita,
colitapseudomembranoasa, afectarea  vezicii biliare,  perforatia intestinala, si
vasculita ischemicapot surveni. Invaginatia este cea mai frecventa complicatie gastrointestinalaa
vasculitei cu depozite de IgA. Edemul si hemoragia pot actiona drept puncte de pornire a procesului
patologic, contribuind la dezvoltarea invaginatiei. Invaginatia este limitata la intestinul subtire in
aproximativ 60% din cazuri, spre deosebire de invaginatia idiopatica, in care localizarea tipica este
ileocolica. Incidenta per total a acestei complicatii a vasculitei cu depozite de IgA variaza intre 2.3 si
3.5%, desi unele serii de cazuri retrospective au raportat o incidentd de doar 0.4 pana la 0.6%.

e Afectarea organelor genitale
E posibila orhita, epididimita la pacientii de sex masculin (roseata, durere, tumefierea
scrotului), mai frecvent inregistratd la copii. E necesar diagnosticul diferential cu torsiunea
testiculara, ce poate fi efectuat prin ultrasonografia cu Doppler color a scrotului.

e Afectarea neurologica

Cefaleele si modificarile comportamentale usoare sugereaza afectarea SNC la o treime din
pacientii cu vasculitd cu depozite de IgA. Manifestarile importante din partea SNC sunt mai rare si in
principal raportate la adulti si pacientii cu evolutia severa a maladiei. Diagnosticul de vasculita a SNC
este rareori confirmat de examen histopatologic si in general se bazeaza pe modalitatile imagistice
"sugestive" care demonstreazd hemoragii cerebrale, infarctesi edem, predominant localizate Tn
regiunile parieto-occipitale. Friabilitatea peretelui vascular si trombogenicitatea din vasculita activa,
sinteza anticorpilor antifosfolipidici, si alte tulburdri hemostatice pot contribui la complicatiile
hemoragice ale vasculitei cu IgA.

Sindromul encefalopatiei posterioare reversibile si encefalopatia hipertensiva survin in vasculita
cu IgA sipot fi dificil de diferentiat de vasculita SNC.

Aproximativ 53% din pacienti cu complicatii neurologice au convulsii.

Tromboza venoasa cerebrala, hematomul subdural, hemoragia subarahnoidala, complicatiile
neuro-oftalmice, mielopatia, si diverse manifestari neuromuscularesunt, de asemenea, raportate.

Spre deosebire de alte vasculite sistemice ale vaselor de calibru mic, afectarea sistemului nervos
periferic este rard in IgAV.

Afectarea sistemica si tulburarile homeostatice cum ar fi hipertensiunea, uremia, si tulburérile
electrolitice, precum si infectiile concomitente pot afecta sistemul nervos in mod secundar.
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Identificarea complicatiilor sistemului nervos in cadrul IgAV poate crea provocari datorita
manifestarilor sistemice importante. O cincime din pacientii cu afectarea SNC raman cu sechele.
e Afectarea pulmonara
Desi hemoragia pulmonara este o complicatie foarte rard a IgA vasculitei, In special la copii,
aceasta este asociata cu o morbiditate si mortalitate ridicata. Clinic simptomele hemoragiei pulmonare
includ hemoptizie, dispnee, durere in cutia toracica si anemie.

C.2.2.3. Investigatiile paraclinice in IgAV
Tabelul 1. Investigatii de laborator si instrumentale in IgAV

Investigatii de laborator si Semnele sugestive pentru IgAV M AMSA | AMS
paraclinice in IgAV
Hemoleucograma cu VSH Anemie, trombocitoza, leucocitoza, O O @)
eozinofilie,VSH crescut
Sumarul de urina Proteinurie, eritrociturie, cilindrurie O O O
Proteinuria in 24 ore Determinarea gradului de proteinurie R R O
Creatinina, albumina in urina | Valorile depind de severitatea afectarii renale R R O
Ureea, creatinina, acid uric Valori crescute O O O
serice
lonograma (Ca, K, P, Na, Cl) | Valorile depind de severitatea afectarii renale R R O
Probele functionale renale Scaderea RFG R R @)
Echilibrul acido-bazic Acidoza metabolica in caz de afectare renald severa R
Proteina C reactiva, Valori crescute O O O
fibrinogen
Imunoglobuline A serice Valori crescute R O
Crioglobuline serice Valori crescute O
Insimantarea din Depistarea infectiei streptococice R @)
nasofaringe
Cercetarea radiologica a Hemoragii, perforari ale organelor tractului R O O
abdomenului gastrointestinal
USG organelor interne Invaginare intestinala R R O
CT abdominala Pentru diagnosticul diferential in caz de simptome R R
digestive
Cercetarea baritata a In caz de invaginatie intestinala are atat rol R
intestinului diagnostic, cat si terapeutic
USG articular Artrite neerozive R R
USG a scrotului cu Doppler | Pentru diagnosticul diferential in caz de orhita R R
color
Endoscopia tractului Edem in focar sau difuz al mucoasei si peretelui R O
gastrointestinal intestinului subtire si a duodenului, duodenita
eroziva sau hemoragicd, uneori eroziuni 1In
stomac, intestinul subtire si colon, inclusiv si rect.
Radiografia cutiei toracice Hemoragia pulmonara, diagnosticul diferential in R O O
caz de simptome respiratorii.
CT pulmonar Hemoragia pulmonara, diagnosticul diferential in R
caz de simptome respiratorii.
RMN cerebral Diagnosticul afectarilor neurologice. R R ©)
Biopsia cutanata Vasculita leucocitoclazica cu depozite IgA in O
piele.
Biopsia renala Determinarea variantei morfologice in caz de R

afectare renala
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urolog, pulmonolog, neurolog

Investigatii de laborator si Semnele sugestive pentru IgAV AMP | AMSA | AMS
paraclinice in IgAV

Consultatiaspecialistilor — Diagnosticul diferential si tratament in comun cu R O O

nefrolog, gastroenterolog, reumatologul

Nota: O — Obligatoriu, R — Recomandabil

C.2.2.4. Diagnosticul diferential [5, 7]

Caseta 7. Diagnosticul diferential a IgAV:

e Vasculitele secundare in cadrul maladiilor difuze ale tesutului conjunctiv (artrita reumatoida, lupusul

eritematos sistemic, miopatii inflamatorii idiopatice, sindromul Sjogren)

Sindromul paraneoplazic

Infectii sistemice, in special endocardita infectioasa

Vasculite medicamentos induse(ex. propiltiouracil, alopurinol, hidralazina, cocaina, levamisol)

Alte vasculite sistemice, inclusiv boala Behcet, arteritaTakayasu, arterita gigantocelulara, boala

Kawasaki, vasculita crioglobulinemica, vasculita IgA asociata si poliarterita nodoasa

e Afectarea renald, pulmonard, cutanata, neurologica de alta geneza (de exemplu, tuberculoza,
sarcoidoza, glomerulonefrite etc.)

e Situatii ce mimeaza vasculitele, ex. sindromul antifosfolipidic, embolism cu colesterol, mixoma atriala
si altele

e Glomerulonefrita acuta

e Coagulare intravasculard diseminata (CID)

o Nefropatie IgA

e Trombocitopenie imuna

e Meningita meningococica

e Febra petesialda a muntilor stancosi

e Abuz fizic

e Torsiune testiculara

e Purpura trombotica trombocitopenica

e Virusul varicelo-zosterian

C.2.2.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 8. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu IgAV:

e Tratament imunosupresiv intensiv parenteral
e Dezvoltarea complicatiilor bolii si/sau a tratamentului aplicat
e Boli concomitente severe/avansate

C.2.2.6. Tratamentul [1, 2, 5, 6, 7, 10]

Caseta 9. Momentele principale Tn colaborarea medic-pacient

e Educatia pacientilor

e Determinarea comund a scopului propus

e Monitorizarea de sine statatoare a starii sale (pacientul este invatat se recunoascd agravarea
simptomelor bolii sau aparitia celor noi)

e Control sistematic de catre medic al starii actuale a bolii, revederea tratamentului §i a respectarii de
catre pacient a recomandarilor efectuate

e Elaborarea planului individual de tratament (se recomanda si familiarizarea cu efectele adverse
principale a tratamentului)
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Caseta 10. Obiectivele unui management adecvat al IgAV

e Diagnostic precoce
o Initierea tratamentului adecvat conform activitatii bolii si implicarii organelor interne
e Profilaxia toxicitatii medicamentoase

Caseta 11. Scopurile tratamentului IgAV

Micsorarea simptomatologiei

Prevenirea progresiei si a recidivelor bolii
Determinarea si tratamentul precoce al complicatiilor
Minimalizarea dizabilitatii pacientilor

e Caseta 12. Tratamentul nemedicamentos al IgAV
e Interzicerea temporara a vaccinarii

® Dieta hipoalergica, hiposodata

e Evitarea stresului, supraefortului, supraracelii

® Metode contraceptive eficace

® Sanarea focarelor de infectie

e Repaus la pat in timpul puseului acut

Caseta 13. Tratamentul 1gAV|[5, 6, 8, 10]

Recomandarile pentru tratamentul IgA vasculitei bazate pe dovezi

1. Artrita/artralgii - tratament cu AINS (nivelul de recomandare - D)

Se pot folosi analgezice (Paracetamolum 1-2 gr/zi), AINS (Ibuprofenum 800-1200 mg/zi,
Meloxicamum 7,5-15 mg/zi, Aceclofenacum 100-200 mg/zi, Lornoxicamum 8-16 mg/zi,
Etoricoxibum 60-120 mg/zi etc.). AINS sa evitd in caz deafectari digestive si/sau renale. In caz de
esec (artrite persistente) se indica Colchicina 1 mg/zi, care poate fi folosita si la afectari cutanate
recurente sau persistente.

2. Leziuni buloase, severe ale pielii - tratament cu glucocorticosteroizi (nivelul de recomandare — D)
Se pot folosi Prednisolon (20-100 mg/zi), Metilprednisolon (16-80 mg/zi), Deflazacort (30-150
mg/zi) etc.

3. Implicarea gastro-intestinala - tratament cu glucocorticosteroizi:

- Reduce intensitatea durerii abdominale (nivelul de recomandare — B)

- Reduce timpul mediu de rezolutie (nivelul de recomandare — A)

In forme severe (hemoragii, perforatii) se administreazi doze mari de glucocorticosteroizi (1mg/kg
sau puls terapia) cu/fara Cyclophosphamidum, tratament chirurgical

Poate fi recomandat tratamentul cu Dapsonum*, Colchicinum, doze mici de glucocorticosteroizi
(10-20 mg/zi) in forme usoare care nu au cedat la terapie simptomatica

4. Implicarea renala (caseta 14):
- Tratamentul cu glucocorticosteroizi precoce nu influenteaza dezvoltarea bolii renale;
- Nefritd moderata - tratament cu glucocorticosteroizi, IECA, amigdalectomie (nivelul de
recomandare — D)
- Glomerulonefrita rapid progresiva, tratament cu puls terapie sau glucocorticosteroiziorali (1
mg/kg/zi) si Cyclophosphamidum, Azathioprinum, MMF, Cyclosporinum, Rituximabum,
plasmafereza (nivelul de recomandare - D)

Nota: *- medicamente care actual nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor
din Republica Moldova
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Caseta 14. Tratamentul afectirii renale la pacientii cu vasculita IgA [5, 6, 8, 10]

Obligatoriu:
e Recomandari de schimbarea stilului de viata, cum ar fi renuntarea la fumat, alcool, controlul
obezitati, efectuarea exercitiilor fizice moderate, tratamentul necontrolat cu antibiotice si AINS
e Evaluarea riscului cardiovascular si initierea tratamentului la necesitate (tratamentul tensiunii
arteriale, cu tintele TA <130/85 mmHg)
e Tratamentul cu IECA sau sartane, doza maximal toleratd, daca proteinuria >0,5 g/24h
e Nu s-a demonstrat ca interventiile dietetice au modificat prognosticul IgAV.

Afectarea renald usoara (ex. hematurie micro- sau macroscopica, proteinurie <l g/24 si creatinina serica
normalad):
e Daca proteinuria >0.5 g/24h — IECA sau sartane pentru a reduce proteinuria.

o Monitorizarea proteinuriei (raportul albumind/creatinina urinard sau proteinuria
nictimerald) si creatinina serica la fiecare 2-4 saptamani, apoi la fiecare 2-6 luni pentru a
monitoriza progresia bolii.

o La pacientii care au proteinurie >1 g/24h sau se determind o crestere a creatininei serice
mai mare decat asteptatd dupd utilizarea IECA sau sartanelor, se indicd biopsia renala
pentru decizia de selectare a unei terapii mai agresive.

Afectarea renala severa (ex. proteinuria >1 g/24h, cresterea creatininei Serice, sau semne de
glomerulonefrita rapid-progresive cu “crescente”):
e Terapie cu imunosupresoare cu glucocorticoizi, 6 luni:
o Puls-terapie cu Methylprednisolonum intavenos (500-1000 mg zilnic, 3 zile consecutive),
urmat de prednison oral (60 mg zilnic sau 120 mg peste o0 zi).
e [ECA sau sartane pentru a reduce proteinuria, cu exceptia cazurilor cu contraindicatii
e Monitorizarea proteinuriei (raportul albumina/creatinina urinard sau proteinuria nictimerald) si
creatinina serica la fiecare 2 sdptamani o luna, apoi in fiecare lund primele 6 luni pentru a
monitoriza progresia bolii.

o Pacientul care raspund la tratament cu reducerea proteinuriei <l g/24h si o creatinina

serica stabild sau imbunatatita, doza de prednison se poate scadea treptat:
= De la 2 luni de la initierea tratamentului, cu 10 mg (sau 20 mg daca pacientul
administrat peste o zi) la fiecare 2 sdptdmani pana cand pacientul ajunge la 10 mg
zilnic (sau 20 mg peste o zi). Apoi doza poate fi micsorata treptat .

o La pacientii la care proteinuria persista >1 g/24h sau creatinina serica creste de la 4-6 luni
de la initierea tratamentului, se recomandad de repetat biopsia renald pentru a determina
leziunea inflamatorie persistenta:

= Daca biopsia renald releva leziuni cronice fara activitate inflamatorie, se intrerup
glucocorticoizii si se continud tratamentul cu IECA sau sartane indefinit pentru a
reduce proteinuria, cu exceptia cazurilor cdnd sunt contraindicatii la IECA sau
sartane.
= Daca biopsia renala releva inflamatie activa, persistenta, se pot initia tratament cu
Mycophenolate mofetil sau Cyclophosphamidum (dovezile pentru ambele
terapii se bazeaza pe studii limitate de calitate joasa.)
La pacientii care se determina un numar mare de semilune la biopsie renald (>20-25%) se recomanda
Cyclophosphamidum (500 mg, intravenos la fiecare 2 saptamani, in total 6 doze).

Recomandabil:
Terapii alternative sunt rezervate pentru pacientii la care tratamentul initial a fost fara succes:
e Mycophenolate mofetil (MMF) — 1 g/zi. S-a stabilit ca nu este o diferenta semnificativa in rata
de remisie Intre grupele de tratament la 6 si la 28 luni intre MMF+ prednisolon doze mici (0,4 -
0,5 mg/kg) vs. prednisolon doze mari (0,8 - 1,0 mg/kg), sugerand ca MMF poate fi utilizat in
inducerea si mentinerea remisiei in loc de glucocorticosteroizi doze mari [8].
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e Rituximabum — 375 mg/m? siptimanal, 4 siptimani consecutive sau 2 doze de 1000 mg la
diferenta de 2 saptamani. Se poate administra cu alte terapii imunosupresoare [9].

e Cyclosporinum

e Imunoglobuline*intravenoase

e Plasmafereza
Transplantul renal poate fi efectuat la pacientii cu nefrita cauzata de IgAV care a dus la BCR
terminald. Recurenta nefritei [gAV pe grefa este posibild. Depozitarea IgA pe grefa este frecventa, dar
majoritatea cazurilor sunt subclinice. Supravietuirea grefei pare sa fie similard cu cea a nefropatiei IgA.

Nota: *-medicamente care actual nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor
din Republica Moldova

Caseta 15. Tratamentul complicatiilorterapiei IgAV

e Indiferent de schema de administrare a pulsurilor de Cyclophosphamidum ele trebuie asociate cu
medicatie antiemetica (Metoclopramidum), Mesnum* (2-mercaptoethanesulfonat de sodiu), consum
crescut de lichide si/sau administrare intravenoasa de fluide. Mesnum* este benefica si la pacientii
care primesc Cyclophosphamidum oral continuu.

« Monitorizarea Cyclophosphamidum trebuie si se faca conform protocoalelor standard. In ambele cii
de administrare, este necesara modificarea dozelor sau intreruperea Ciclofosfamidei daca apare
leucopenie acuti sau daci leucopenia este progresiva. In caz de leucopenie stabild, se poate mentine un
nivel de imunosupresie, dar trebuie monitorizat mai atent (mai des) hemoleucograma. Este Tncurajata
profilaxia Tmpotriva Pneumocystis jiroveci (cunoscut ca Pneumocystis carinii) la totipacientiitratati cu
Cyclophosphamidum; cand nu existd contraindicatii, cu Sulfamethoxazolum + Trimethoprimum
(800/160mg 1n zile alternative sau 400/80mg zilnic).

e Ghidurile locale de preventie a osteoporozei induse de glucocorticoizi trebuie urmarite la totipacientii.

Nota:*- medicamente care actual nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor
din Republica Moldova

C.2.2.7. Supravegherea pacientilor

Caseta 16. Supravegherea pacientilor cu IgAV

e Numarul vizitelor la medic depinde de forma clinica a bolii, frecventa exacerbarilor si gradul de
activitate a maladiei

e Dupa exacerbare si dupa initierea sau modificarea tratamentului imunosupresiv vizitele la medic se fac
peste 2-4 saptamini

e Pacientii ce administreaza tratament imunosupresiv necesitd a monitorizare continud ce priveste
dezvoltarea efectelor adverse ale medicatiei (hemoleucograma (monitorizata de 2 ori pe lund) si
transaminazele (monitorizate o datd pe luna)

e Pacientii ce administreaza tratament per os cu glucocorticosteroizi sunt inclusi in grupul de risc pentru
osteoporoza (vezi protocolul respectiv).

C.2.3. Complicatiile IgA vasculitei

Caseta 17. Complicatiile IgAV (subiectul protocoalelor separate)

Disfunctie renala
Hemoragie digestiva
Perforare intestinala
Invaginare ilioileala
Hemoragie pulmonara
Accident cerebrovascular
Infarct miocardic acut
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Caseta 18.Complicatiile terapiei IgAV:

e Toxicitatea gonadald a imunosupresorilor, in special ai Ciclofosfamideli
¢ Mielotoxicitatea

¢ Infectii secundare severe

e Cistita hemoragica, indusa de Ciclofosfamida

e Cancerulvezicii urinare si alte neoplazii

® Ulcerele tractului digestiv

e Hepatotoxicitatea

® Osteoporoza secundara

e Diabetul zaharat indus de corticosteroizi

C.2.4. Starile de urgenta

Caseta 19. Stiri de urgenta in VAA:

e Sindromul nefritic rapid-progresiv necesita tratament imunosupresiv agresiv, tratament simptomatic
(antihipertensive, diuretice etc.). Plasmafereza este recomandata pacientilor cu nivelul seric al
creatininei >500 mmol/L (5,7 mg/dL) ca rezulatul glomerulonefritei rapid-progresive la cei cu debut
recent sau cu recidive. Hemodializa este rezervata pacientilor cu insuficienta renald terminala

e Hemoragia digestiva, de regula, este una usoara; in rare cazuri poate fi severa, necesitand transfuzie
de sange sau tratament chirurgical, uneori chiar poate fi letala

e Hemoragia pulmonaradesi este o complicatie foarte rard a IgA vasculitei, aceasta este asociatd cu o
morbiditate si mortalitate ridicatd. Clinic simptomele hemoragiei pulmonare includ hemoptizie,
dispnee, durere n cutia toracica si anemie
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institutiile
de asistenta
medicala
primara

Personal:

e Medic de familie
e Asistenta medicului de familie

Aparataj, utilaj:

Tonometru

Stetoscop

Electrocardiograf

Radiografie

Laborator clinic pentru determinarea: hemoleucogramei, analizei generale
de urina

Medicamente:

AINS

Glucocorticoizi

IECA

Diuretice

Inhibitorii pompei de protoni

D.2.
Institutiile/sectiile
de asistenta
medicala
specializata de
ambulatoriu

Personal:

Medic reumatolog
Medic nefrolog

Medic gastroenterolog
Medic neurolog
Medic pulmonolog
Medic urolog

Medic imagist

Medic laborant

e Asistente medicale

Aparataj, utilaj:

e Tonometru

Stetoscop

Electrocardiograf

Radiografie

Ultrasonograf

Fibrogastroscop

Laborator clinic pentru determinarea: hemoleucogramei, analizei generale
de urina, indicilor biochimici

e Laborator imunologic

e Laborator microbiologic

Medicamente:

AINS

Glucorticoizi

IECA

Diuretice

Inhibitorii pompei de protoni
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D.3. Institutiile | Personal:
de asistenta ¢ Medic reumatolog
medicald o Medic nefrolog
spitaliceasca: | Medic functionalist
sectiile de  f Medic imagist
reumatologie [* Medici laboranti
ale spitalelor |* Asistente medicale
municipale si " Acces la consultatii calificate: neurolog, gastroenterolog,endocrinolog,
. pneumolog, chirurg
republicane
Aparataj, utilaj:
Tonometru
Stetoscop

Electrocardiograf

Eco-cardiograf cu regim Doppler

Cabinet radiologic

Tomograf computerizat spiralat

Glucometru portabil

Ultrasonograf

Fibrogastroscop

Laborator clinic pentru determinarea: hemoleucogramei, analizei generale

de urina, indicilor biochimici

Laborator imunologic

Laborator microbiologic

Serviciul anatomo-patologic cu citologie

Terapie de substitutie a functiei renale
Medicamente:

AINS

Glucorticoizi

IECA

Diuretice

Inhibitorii pompei de protoni

Imunosupresoare

Terapie biologica
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E. INDICATORI DE PERFORMANTA CONFORM SCOPURILOR

PROTOCOLULUI

No Scopurile Indicatori Metoda de calculare a indicatorului
protocolului Numairitor Numitor

1. | A spori numarul Ponderea pacientilor | Numarul pacientilor Numarul total de

pacientilor cu IgAV,
care beneficiaza de
educatie In domeniul
vasculitelor IgA in
institutiile medico-
sanitare

cu IgAVveniti in
institutiile medico-
sanitarepe parcursul
ultimilor 3 luni
carora in mod
documentat li s-a
oferit informatie n
domeniul
vasculitelor IgA
(discutii, ghidul
pacientului cu IgAV
etc.) (in %)

cu IgAV veniti in
institutiile medico-
sanitarepe parcursul

ultimilor 3 luni carora

in mod documentat li
s-a oferit informatie
n domeniul
vasculitelor
IgA(discutii, ghidul
pacientului etc.) pe
parcursul ultimului an
x 100

adresari 1n
institutiile medico-
sanitare pe
parcursul ultimilor
3 luni a pacientilor
cu diagnostic
confirmat de
IgAV, pe parcursul
ultimului an

2. | A spori ponderea Ponderea pacientilor | Numarul pacientilor Numarul total de
pacientilor prin cu diagnosticul cu diagnostic pacienti cu
VVAAcu diagnosticul | precoce de vasculita | confirmat de IgAV la | diagnostic
precoce de IgA IgA (in %) care diagnosticul a confirmat de
vasculita fost stabilit in primele | IgAV, care se afla

6 luni de la aparitia sub supravegherea
simptomelor pe medicului de
parcursul ultimului an | familie si specialist
%100 pe parcursul
ultimului an

3. | A spori calitatea Numarul pacientilor | Numarul pacientilor Numarul total de
examinarii clinice si | cu IgAV carora li s-a | cu IgAV caroralis-a | pacienti cu
paraclinice a efectuat volumul efectuat volumul diagnostic
pacientilor cu IgAV | necesar de examinari | necesar de examinari | confirmat de

clinico-paraclinice clinico-paraclinice IgAV, care se afla

cum pentru stabilirea | cum pentru stabilirea | sub supravegherea

diagnosticului de diagnosticului de medicului de

IgAVasa si pentru IgAV asa si pentru familie si specialist

evaluarea dinamica a | evaluarea dinamica a | pe parcursul

bolii (in %) bolii pe parcursul ultimului an
ultimului an x100

4. | A spori numarul de Numarul de pacienti | Numarul de pacienti Numarul total de

pacienti cu IgAVla
care boala este
tratata adecvat §i
complex

cu IgAV la care
boala a fost tratata

adecvat si complex
(n %)

cu IgAV la care boala
a fost tratata adecvat
si complex pe
parcursul ultimului an
x 100

pacienti cu
diagnostic
confirmat de
IgAV, care se afla
sub supravegherea
medicului de
familie si specialist
pe parcursul
ultimului an
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Anexa 1

Severitatea nefritei din IgAV conform recomandéarilor SHARE

« Severitatea nefritei din IgAV:
- Usoara (RFG normala si proteinurie usoara sau moderata)

- Moderata (<50% de glomeruli cu semilunein biopsia renala si scaderea RFG sau proteinurie severasi

persistenta)

- Severa (>50% de glomeruli cu semilune in biopsia renala si scaderea RFG sau proteinurie severasi

persistenta)

- Proteinurie persistenta (raportul proteina/creatinina urinara >250 mg/mmol timp de 4 saptamanisau
raportul proteind/creatinind urinara>100 mg/mmol timp de 3 luni sau raportul proteind/creatinina
urinara >50 mg/mmol timp de 6 luni).

Nota:

ScadereaRFG — <80 ml/min/1.73m?

Proteinuria usoara: raportul proteind/creatinina urinara <100 mg/mmol (in urina matinala)

Proteinuria moderata: raportul proteina/creatinind urinara 100-250 mg/mmol (in urina matinala)
Proteinurie severa persistenta:raportul proteina/creatinina urinara>250 mg/mmol timp de cel putin 4 saptamani.

Medicamentele principale folosite n tratamentul IgAV

Anexa 2

Exemple de Dozaj Doza zilnica Numairul de
medicamente administrari
zilnice
Cyclophosphamidum 50,100, 200, 500 si 50-1000 mg/zi 1-2
1000 mg
Cyclosporinum
Prednisolonum 1,5, 10 mg 2,5-100 mg 1-2
25, 30, 40 mg
Metilprednisolonum 4,16, 32, 100mg 2-1000 mg 1-2
8, 20, 40, 100, 125,
250, 500 si 1000mg
Deflazacortum 6, 30 mg 6 -150 mg 1-2
Rituximabum 10 mg/ml o dozd/sdptimana, 4 doze
375 mg/m?2
Mycophenolate mofetil | 250, 500 mg 1000-2000 mg 2
Colchicinum 1 mg 1 mg 1
Dapsonum* 100 mg 25-300 mg 1-2
Enalaprilum 2,5,5, 10,20 mg 5-40 mg/zi 2
Lizinoprilum 5, 10, 20 mg 5-20 mg/zi 1
Losartanum 25, 50, 100 mg 12,5-100 mg/zi 1
Telmisartanum 20, 40, 80 mg 20-80 mg/zi 1
Valsartanum 40, 80, 160, 320 mg 40-320 mg/zi 1-2
Irbesartanum 150, 300 mg 150-300 mg/zi 1
Candesartanum 8, 16 mg 8-32 mg/zi 1

Nota:*- medicamente care actual nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor
din Republica Moldova
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Anexa 3

Fisa de consultatie la medicul de familie pentru pacientii cu VAA

Factorii evaluati Data Data Data Data

Prezenta purpurei palpabile

Artralgii/artrite (da/nu)

Dureri abdominale (da/nu)

Diareea (da/nu)

Hematurie(da/nu)

Edeme (da/nu)

Temperatura corpului (°C)

Masa corporali (kg)

Diureza (ml/24ore)

Alte eruptii cutanate (da/nu)

Evenimente infectioase (da/nu)

FCC (batai/minut)

TA (mm Hg)

Hemoleucograma

VSH, PCR

Sumarul de urina

Ureea (mmol/l)

Creatinina (mmol/l)

Transaminazele (mmol/l)

Glicemia

IgA serica

USG abdominala

ECG
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Anexa 4

Ghidul pacientului cu vasculitele IgAV
Cuprins

Asistenta medicala de care trebuie sa beneficieze
Vasculitele sistemice

Diagnosticarea IgAV

Tratamentul IgAV

Introducere

Acest ghid descrie asistentd medicala si tratamentul persoanelor cu vasculitalgAin cadrul
serviciului de sanatate din Republica Moldova. Aici se explica indicatiile adresate atatpersoanelor cu
vasculitele IgA, catsi a membrilor familiei acestora sau celor ce doresc sa afle mai multe despre
aceasta boala.

Ghidul va va ajuta sa intelegeti mai bine optiunile de ingrijire si tratament care trebuie sa fie
disponibile in Serviciul de Sandtate. Nu sunt descrise in detalii maladia in sine sau analizele si
tratamentul necesar. Aceste aspecte le puteti discuta cu cadrele medicale: medicul de familie, asistenta
medicald. In ghid veti gisi exemple de intrebiri pe care le puteti adresa pentru a obtine mai multe
explicatii. Sunt prezentate, de asemenea, unele surse suplimentare de informatiisi sprijin.

Indicatiile din ghidul pentru pacienti acopera:

Modul in care medicii trebuie sa stabileasca daca o persoana are vasculita IgA

Modul Tn care factorii stilului de viatasi a mediului inconjurator pot sa influentezeevolutiavasculitei
IgA vasculita

Prescrierea medicamentelor pentru tratarea vasculitei IgA

Modul in care trebuie sa fie supravegheat un pacient cu vasculita IgA.

Asistenta medicala de care trebuie si beneficiati

Tratamentul si asistenta medicala de care beneficiati trebuie si ia in consideratienecesitatilesi
preferintele dumneavoastrapersonale si aveti dreptul sa fitiinformati pe deplin si sa luati decizii
impreuna cu cadrele medicale care vi trateaza. In acest scop, cadrele medicale trebuie si va ofere
informatii pe care sa le intelegetisi care sd fie relevante pentru starea Dvs. Toate cadrele medicale
trebuie sa va trateze cu respect, sensibilitate si intelegeresi sa va explice simplu si clar ce este vasculita
sistemica si care este tratamentul cel mai potrivit pentru Dvs.

Informatia pe care o primiti de la cadrele medicale trebuie sa includa detalii despre posibilele
avantaje si riscuri ale diferitor tratamente. Tratamentul si asistenta medicald de care beneficiati,
precum si informatiile pe care le primiti despre acestea, trebuie sa ia in consideratie toate necesitatile
religioase, etnice sau culturale pe care le puteti avea. Trebuie sa se ia in consideratiesi alti factori
suplimentari, cum sunt dizabilitatile fizice sau de citire, problemele de vedere sau auz sau dificultatile
de citire sau vorbire.

IgA vasculita

Vasculita IgA (anterior denumita purpura Henoch-Schonlein, purpura hemoragica sau vasculita
hemoragicd) este o boala care se caracterizeaza prin inflamarea vaselor sangvine. Vasculita IgA, de
obicei, ataca vasele mici ale pielii care duce la o leziune pe piele denumita purpura; dar poate afecta si
vasele sangvine ale intestinului si rinichilor. Vasculita IgA poate duce la complicatii pulmonare sau ale
creierului, insa acestea sunt extrem de rare.
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Cauzele care duc la vasculita IgA sunt necunoscute, dar cel mai probabil este cauzatade boli

virale (cum ar fi gripa). Vasculita IgA, de obicei, afecteazd copii de la 2 la 10 ani, dar poate afecta

persoane de orice varsta. Vasculita IgA nu este contagioasa. Nu sunt cunoscute metode de prevenire a
vasculitei IgA.

Semne si simptome:

Semnele vasculitei IgA se pot dezvolta pe parcursul catorva zile sau sdptamani. Purpura
caracteristica aproape totdeauna apare in vasculita IgA, dar poate sd nu fie primul simptom.
Simptomele includ:

e O leziune cutanatd, care poate aratd ca o zgarietura mica sau puncte rosii-portocalii, de obicei
apare pe fese, picioare.

e Durere in articulatii, cum ar fi genunchi sau glezne.

e Durere in regiunea stomacului.

e Sange in masele fecale sau urind — cauzate de inflamatia vaselor sangvine din intestine sau
rinichi.

o 1In cazuri rare poate apirea invaginarea intestinaldi care duce la blocarea intestinelor si
necesitatea de operatie.

Este nevoie de consultat medicul daci apar semne caracteristice vasculitei IgA?
Da, este nevoie de consultatia medicului cand aveti semne sau simptome caracteristice
vasculitei IgA.

Diagnosticarea vasculitelor sistemice

Medicul de familie sau reumatologul va stabili diagnosticul de vasculitd sistemica si va aprecia
severitatea bolii Tn baza rezultatelor examenului clinic si a rezultatelor testelor de laborator pe care le
va indica obligator tuturor pacientilor.

Testele si analizele obligatorii

Analizele trebuie sa includa analize de singe (generald, biochimica si imunologicd), de urina.
Radiografia cutiei toracice la fel va fi o parte componenta in stabilirea diagnosticului.Medicul va
decide si necesitatea efectuarii tomografiei computerizate si a lavajului bronhoalveolar. Mai este
necesar efectuarea electrocardiografiei, ecocardiografiei, ultrasonografiei organelor interne, uneori
cercetarii radiologice a intestinului.

Dupi obtinerea rezultatelor testelor si analizelor medicul de familie sau reumatologul trebuie se
discute datele obtinutesi sa va comunice modalitatile de tratament.

Tratamentul medicamentos

Nu intotdeauna sunt necesare medicamentele. Deseori consumul ridicat de lichide, odihna si
medicamente pentru controlul durerii sunt suficiente. Daca sunt dureri mari abdominale sau articulare
medicul poate prescrie hormoni glucocorticoizi. In unele cazuri, cand glucocorticoizii nu sunt eficienti,
medicul poate recomanda tratament cu preparate imunosupresoare, plasmafereza.

Informatie despre boala dumneavoastra putetiobtinesi pe site-urile urmatoare:
* WWW.apaa.ro/ - Asociatia pacientilor cu boli autoimune
e WWw.niams.nih.gov - National Institute of Arthritis and Musculoskeletal and Skin Diseases
o WwWw.rheumatology.org -American College of Rheumatology
e WWwW.medguru.ro - portal medical
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Anexa 5

Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru Iga Vasculita la adult

FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU
IGA VASCULITA LA ADULT

Domeniul Prompt

Definitii si note

Denumirea IMSP evaluata prin audit

Persoana responsabild de completarea
fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Numadrul de inregistrare a pacientului din
“Registrul de evidenta a bolilor
infectioase £.060/¢e"

Numarul fisei medicale a bolnavului
stationar £.300/e

Data de nastere a pacientului

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta

Mediul de resedinta

O=urban; 1=rural; 9=nu stiu.

O N o »

Genul/sexul pacientului

0 = masculin; 1 = feminin; 9 = nu este specificat.

Numele medicului curant

Categoria IgA vasculita la adult

INTERNAREA

11

Data debutului simptomelor

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

12

Data internarii 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 In sectia de terapie intensiva in
legaturda cu agravarea starii generale a
pacientului

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

DIAGNOSTICUL

16 | Evaluarea semnelor critice clinice A fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9

171 Anamneza A fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste =9

18 | Examenul fizic, incluzand evaluarea | A fost efectuatd dupa internare: 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

Activitatea bolii

Boala activa=1; remisiune=2; recidiva= 3; boala

refractara= 4

21

Aprecierea severitdtiiafectdrii renale

A fost evaluat: nu=0;da=1;nustiu=9

22

Aprecierea factorilor de risc

Au fost estimati dupd internare: nu = 0; da =1

ISTORICUL MEDICAL AL
PACIENTILOR (pentru HCAP)

23

Pacientiiinternati de urgenta in stationar

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
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24

Pacientii internati programat cu indreptare
de la CMF

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

TRATAMENTUL

25

Tratament cu steroizi

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

26

Tratament imunosupresiv

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

27

Tratament simptomatic

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

EXTERNAREA SI MEDICATIA

28

29

30

Data externdrii sau decesului

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

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

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

DECESUL PACIENTULUI LA30DE Z

ILE DE LA INTERNARE

31

Decesul in spital

Nu = 0; Deces al persoanei cu VS = 1; Deces favorizat de
VS=2; Alte cauze de deces = 3; nu se stie =9
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