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ABREVIERILE FOLOSITE INDOCUMENT

AMP Asistenta medicala primara

ASM Academia de Stiinte a Moldovei

CT Computer tomografie

chv camp de vedere

ECG Electrocardiograma

GNC Glomerulonefrita cronica

HA Hipertenzie arteriala

IMsiC Institutul Mamei si Copilului

IMSP Institutia Medico-Sanitara Publica

i.m. Intramuscular

V. Intravenos

IRC Insuficienta renald cronica

MBG Membrana bazala glomerulara

MS RM Ministerul Sanatatii al Republicii Moldova

RVU Refluxul vezico-ureteral

SMSA Serviciul Medical Specializat Ambulator

SN Sindrom nefrotic

ulv Urografia intravenoasa

USG Ultrasonografie

USMF Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie
PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din reprezentantii sectici Nefrologie pediatrici a IMSP IMsiC,
colaboratorii Departamentului Pediatrie a USMF , Nicolae Testemitianu”.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu sursele stiintifice contemporane privind
conduita pacientului cu diabet hipofosfatemic. Recomandarile si algoritmii expusi corespund
principiilor medicinii bazate pe dovezi si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor
institutionale. La recomandarea MS RM, pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi

folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national.



A. PARTEA INTRODUCTIVA

A. 1. Diagnosticul: Diabet hipofasfatemic. Diabetul renal fosfaturic. Fosfat diabet
Exemple de formulare a diagnosticului clinic:

1. Diabetul renal fosfaturic. Functia renala pastrata
2. Diabet hipofasfatemic. Functia renala pastrata

A. 2. Codul maladiei:
e Diabet hipofosfatemic (cod — N 07 )

A. 3. Utilizatori:
1 Oficiile medicilor de familie (medici de familie, asistente medicale ale medicilor de familie);
Institutiile/sectiile consultative (medici pediatri);
Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, pediatri);
Sectiile de pediatrie ale spitalelor raionale, municipale;

O OO

[ Sectiile de pediatrie ale spitalelor republicane (nefrologi).
Nota: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alfi specialisti.

A. 4. Obiectivele protocolului:
1. A favoriza depistarea pacientilor cu DH
2. A optimiza tratamentul si supravegherea paciengilor cu DH
3. A reduce rata complicatiilor si pacienti la pacienti cu DH
A. 5. Data elaborarii protocolului: 2017
A. 6. Data urmatoarei revizuiri: 2019
A. 7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor care au
participat la elaborarea protocolului:

Numele Functia detinuta

Prof. Nineli Revenco Profesor universitar, doctor habilitat in medicina, director
Departament Pediatrie a USMF , Nicolae Testemitanu”.

Dr. Svetlana Benis Medic pediatru-nefrolog, doctor in medicina, conferentiar universitar,
Departament Pediatrie a USMF , Nicolae Testemitanu”.

Dr. Angela Ciuntu Medic pediatru-nefrolog, doctor in medicina, conferentiar universitar
Departament Pediatrie a USMF ,Nicolae Testemitanu™.

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei Persoana responsabila

Comisia stiintifico-metodica de profil ,,Pediatrie” : _.\'l"l G

fl

Agentia Medicamentului

Consiliul de experti al MS RM LA

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in Sanatate

Compania Nationalad de Asigurdri in Medicina £/{fr e, /




A. 8. Definitiile folosite in document:

Diabet hipofasfatemic este o tubulopatie ereditara, care are la baza dificultati de reabsorbtie a
fosforului anorganic la nivelul tubilor proximali. Afectiunea are un caracter familiar cu predominarea
sexului masculin, barbatii transmitand-0 numai fiicelor, iar femeile ambelor sexe.

Copiii: persoane cu varsta egala sau mai mica de 18 ani. Afectiunea este de doua ori mai frecventa
la baieti decat la fete, cuprinde mai des varstele 1-2 ani, mai rar sunt implicati copiii de 8-10 ani.

Screening: Examinarea copiilor in scop de evidentiere a patologiei, orice modificare a functiei
renale.

Screening-ul in DH: modificari scheletice rahitice cu deformarea membrelor inferioare in forma — O .
Hipofosfatemia la parinti, crestere staturald redusa a parintilor.

Recomandatie: nu poarta un caracter obligatoriu. Decizia va fi luata de medic pentru fiecare
caz individual.
A. 9. Informatia epidemiologica: 29 cazuri la 1 mIn populatie (EDTA).
Rahitismul hipofosfatemic D-rezistent (fosfat diabet, rahitism tubular renal) este cea mai frecventa
formda de rahitism D-rezistent (circa 1:25000 nou-ndscuti), cu transmitere dominantd X-lincata.
Mortalitatea IRA depinde de organele afectate si variaza de la 8%, cand sunt lezati doar rinichii si pana
la 1a 65%, cand sunt afectate si alte organele si sisteme. La nou-nascuti si la copii sugari incidenta IRA
constitue 1-8% [3,8,19].

B. PARTEA GENERALA
B. 1. Nivel de asistentd medicala primara

Descriere Motivele Pasii
(mdasuri) (repere) (modalitdti si conditii de realizare)
| I 11
1. Screening-ul DH Screening-ul permite | Obligator:
C.2.2. deplstar'eg Precoce  aly USG sistemului urinar la copiii practic sanatosi la
patologiei renale la copii | 2 0 de 1 an (CMF)
cu modificari scheletice | y5G sistemului urinar la copiii cu factori de risc :
rahitice  cu ) de_formareAa modificari scheletice rahitice cu deformarea
membrelor inferioare in membrelor inferioare in forma — O. (tabelul 1,
forma — O algoritmele 1.1.)
2. Diagnosticul
2.1.Diagnosticul Diagnosticarea precocea DH | Obligator:
preliminar al patologiei | permite initierea e Anamneza (caseta 3)
reno-urinare tratamentului si reducerea e Examenul obiectiv (caseta 4)
C231 C23.2 evolutiei I}Gfa\_lorabile a v/ stiiturd, greutatea;
’ procesului cu instalarea e Examenul de laborator (tabelul 1)
progresiva a functiei renale v’ sumarul sangelui
si invaliditatea v'sumarul urinei
e USG sistemului urinar (CMF, SC) (tabelul 1)
e Diagnosticul diferential (tabelul 2, algoritmele
1.1)
La necesitate:
v proba Neciporenco (tabelul 1)
Deciderea consultatiei Obligator:
specialistilor si/sau e Toti copii cu suspiciune la DH necesita
spitalizarii consultatia medicului specialist nefrolog pediatru
si ortoped (caseta 5)
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C.23.3,
C.2.3.5.

C.23.4.

o Evaluarea criteriilor de spitalizare la nivelul
raional, republican (caseta 6, algoritmele C.1.1)

3. Tratamentul

3.1. Tratament
simptomatic

C.2.3.5.

Tratament conservativ se
indica cu scop de Inlaturare
a focarului de infectie si
prevenirea complicatiilor

Tratamentul se va efectua in
comun cu medicii specialisti,
nefrologi, ortoped

La necesitate:
e Tratamentul specific (caseta 7.)

4. Supravegherea
C.2.4.

Va  permite  depistarea
semnelor de progresare a
modificari scheletice rahitice
cu deformarea membrelor
inferioare in forma — O si
nefrocalcinoza

Obligator:

e Dispensarizarea se va face in comun cu medicul
specialist nefrolog-pediatru conform planului
intocmit (caseta 9)

B. 2. Nivelul de asistenta medicala specializata de ambulator (nefrolog la SMSA al

IMSP IMsiC)
Descriere Motivele Pasii
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)

1. Screening-ul DH
C.22.

Screening-ul permite
depistarea precoce a
patologiei urinare la copii cu
modificari scheletice
rahitice cu deformarea
membrelor inferioare In
forma—-0O

Recomandabil:

e USG sistemului urinar la copii practic sanatosi
la virstala 1 an

e USG sistemului urinar la copii cu modificari
scheletice rahitice cu deformarea membrelor
inferioare in forma — O
(tabelul 1, algoritmele 1.1.)

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea
patologiei reno-urinare

C.23.1,C23.2

Diagnosticarea precoce a
boli renale permite initierea
tratamentului si reducerea
instalarea progresiva a
invaliditatea

Obligator:
e Anamneza (caseta 3)
Examenul obiectiv (caseta 4)
Examenul de laborator (tabelul 1)
- sumarul sangelui;
sumarul urinei;
- wurina la saruri +Ca si P urinei
biochimia sdngelui (ureea, creatinina, P i
Ca in singe, fosfataza alcalind,);
parathormoni

e Consultatia ortopedului (tabelul 1)

e R —grafia membrii inferior si bazinetul

e Aprecierea acido-bazic

e USG sistemului urinar (tabelul 1)

e Diagnosticul diferential (tabelul 2, algoritmele
1.1)

Recomandabil:

e Consultatia altor specialisti (stomatolog,
ortoped);
e Staturd, greutatea;




e Analiza biochimica a singelui:
- lonograma, fosfataza alcalina,
parathormonii
e USG rinichilor o datd in 6 luni

e R-grafia bazinului $i membrii inferior
(tabelul 1)

Selectarea metodei de
tratament:
stationar/ambulator
C.2.3.3,C.2.34,
C.2.3.5.

Pacientii cu DH necesita
tratament conservativ
simptomatic si specific

Obligator:

e Evaluarea criteriilor de spitalizare
(caseta 6, algoritmele C.1.1)

3. Tratamentul

3.1. Tratament

conservativ simptomatic

C.2.3.5.

Tratament conservativ la

inlaturare a focarului de
infectie si prevenire a
complicatiilor

Se va efectua tratament
diferential:

e tratament simptomatic

pacienti se indica cu scop de

La necesitate:

e Tratamentul conservativ
e Tratament simptomatic;
(caseta 7, algoritmul 11.)

4. Supravegherea
C.2.4.

Va permite depistarea
semnelor de progresare
invaliditatea si
nefrocalcinoza

Obligator:

¢ Dispensarizarea se va face in comun cu
medicul de familie conform planului intocmit
(caseta 9)

B. 3. Nivelul de asistenta medicala spitaliceasca (sectia nefrologie)

Descriere
(madsuri)

Motivele
(repere)

Pasii
(modalitati i conditii de realizare)

1. Diagnosticul

Confirmarea DH
C.2.3.1,C.23.2

Diagnosticarea precoce a DH
tratamentului si reducerea
evolutiei instalarea
invaliditatea

Obligator:
e Anamneza (caseta 3)
- analiza arborelui genealogic a copiilor
« consult medico-genetic
e Examenul obiectiv (caseta 4)
e Examenul de laborator (tabelul 1)
- sumarul sangelui;
- sumarul urinei
- wurina la saruri +Ca si P;
- diureza
- biochimia sangelui (ureea, creatinina,
fosfataza alcalina, ionograma, parathormon);
- Urina dupa Zimnifchii
- Apreciera acido-bazic
Consultatia ortopedului (tabelul 1)
USG sistemului urinar (tabelul 1)
Examenul radiologic: (tabelul 1)
Investigatii la recomandarea specialistilor
Diagnostic si diagnostic diferential (tabelul 1,2
algoritmele 1.1.)




Recomandabil:

o Nefroscintigrafia

o Consultatia altor specialisti (pediatru)
(tabelul 1, algoritmele 1.1.)

2. Tratamentul

2.1. Selectarea
metodei de
tratament
conservativ
C.2.3.3,,C.2.34.,
C.2.35.

Obligator:

e Analiza indicatiilor pentru tratamentul
conservativ
(casetele 7, algoritmele 1.1.)

2.2. Tratament
conservativ a DH

C.2.3.5.

Prima etapa a tratamentului
conservativ este indicat cu
scopul de a restabili si a
imbunatati functia renala.
Durata acestui tratament este
apreciata individual

Obligator:

Tratament complex simptomatic cu

Antibiotice (doar in caz de infectii intercurente)
sanarea focarelor de infectie cronica
Uroantiseptici

Vitaminoterapie

Tratament cu preparate de P, vit D3 (caseta 7,
algoritmele 1.1.)

ANANENENEN

3. Externarea si
supravegherea

C.235,C24.

Externare cu referire la nivelul
primar pentru tratament si
supraveghere

Obligator:
e Evaluarea criteriilor de externare (caseta 8)
e Eliberarea extrasului care obligatoriu va contine:

v’ Diagnosticul precizat desfasurat
v’ Rezultatele investigatiilor efectuate
v’ Tratamentul efectuat
v’ Recomandari explicite pentru pacient
v’ Recomandari pentru medicul de familie
e Dispensarizarea se va face in comun cu medicul
de familie conform planului intocmit (caseta 9)




C.1. ALGORITME DE CONDUITA iN DH

C. 1.1. Algoritm general de conduita a pacientului cu DH

Copil cu modificari scheletice
rahitice cu deformarea
membrelor inferioare in forma —

— ~.

A. Anamneza B. Anamneza
Examen clinic Examen clinic
Examen de urina Examen de urina
USG renala USG renala

4
\ 4 \4
DH rahitism

Tratament cu cu doze standarte cu vit D3

Y \ 4
Fara efect Efect pozitiv

v v

D. Diagnostic special E. Evidenta in dinamica medic pediatru

\ 4
Dispensarizare

A\ 4
Probe functionale renale

A 4

Fosfataza alcalina si : :
parathormon Consultatia ortopedului

A 4

\4
P si Ca sanqelui si urinei

A 4 JV

Dispensarizarea, tratamentul Dispensarizarea sau tratamnent
a DH ortopedic
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICELOR SI A
PROCEDURILOR
C. 2.1. Clasificarea

Caseta 1. Clasificarea dupa varianta genetica:

Rahitism hipofosfatemic X-likat dominant.
Rahitism hipofosfatemic autosomal-dominant.
Rahitism hipofosfatemic ereditar cu hipercalciurie autosomal-recesiv.

Caseta 2. Clasificarea dupa tabloul clinic:

Forma comuna de rahitism vitaminorezistent hipofosfatemic
Osteomalacie cu hipofosfatemie vitamino-D-rezistent
Hipofosfatemie asimptomatica a femeilor

C. 2.2. Conduita pacientului cu DH

C.

2.3.1. Anamneza

Caseta 3. Tabloul clinic:

I. Rahitism hipofosfatemic X-likat dominant
Se evidentiaza in al doilea an de viata, cind copilul incepe sa mearga,
modificari scheletice rahitice cu deformarea membrelor inferioare in forma — O, ,,mers de rata”;
Talie joasa;
La copii mai mari dureri in oasele gambei;
Tonusul muscular scazut;
Hiperfosfaturia;
Hipofosfatemia;
Nivelul Ca seric in limitele normei;
Majorarea hormonului paratiroidian;
Majorarea fosfatazei alcaline;
Rezistenta la doze normale de vitamina D;

. Rahitism hipofosfatemic ereditar cu hipercalciurie

Se evidentiaza in al doilea an de viata, cind copilul incepe sa mearga, nesigurantd in deplasare
Modificari scheletice rahitice cu deformarea membrelor inferioare in forma — O;

In anamneza frecvent tubulopatie familiala;

Hiperfosfaturie;

Hipofosfatemia;

Hipercalciuria;

Nivelul Ca seric in limitele normei;

Micsorarea hormonului paratiriodian;

I11. Rahitism hipofosfatemic autosomal-dominant

Se evidentiaza 1n al doilea an de viata, cind copilul incepe sa mearga, nesiguranta in deplasare;
Talie joasa;

Modificari scheletice rahitice cu deformarea membrelor inferioare in forma — O;
Hiperfosfaturia;

Hipofosfatemia;
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C. 2.3.2. Manifestarile clinice

Caseta 4. Examenul obiectiv general

Adinamie;

Talie joasa;

inferioare;

patologice.

Paliditatea tegumentelor;
Disfunctii cerebrale;
Intarzierea dezvoltarii psihomotorii;

Lipsa dintilor sau retinerea eruptiei dentare;
La copii mai mari dureri in oasele gambei,;
Modificarile osoase intereseazia coloana vertebrald, deformatiile consecutive a membrelor

Osteomalacia la adulti si la copii scolari;
e Pentru fetite, ulterior, deformatiile bazinului mic pot fi considerate consecintele unor nasteri

e Stigme de disembriogeneza (hiperterolorism ocular, anomalii de dezvoltare a pavilionului
urechii, microanomalii a degetelor al membrelor superioare si inferioare, sindactilie);
Hipotonie musculara;

C. 2.3.3. Investigatii paraclinice

Tabelul 1. Investigatiile paraclinice la pacientii cu DH

Nivelul acordarii asistentei medicale

Investigatiile Semnele sugestive
paraclinice Pentru DH AMP Nivelul Stationar
consultativ
Sumarul urinei Norma sau leucociturie (se
depisteaza accidental, cand are O O O
infectie a tractului urinar)
Proba Neciporenco | Norma R @]
Proba Zimnitchii raportul diureza diurna
/nocturnd, hipostenuria
Clearens-ul In limetele normei
creatininei O
endogene
P urinei Crescut 0]
Ca urinei in norma sau crescut @)
Urocultura sterila 1n lipsa infectiei 0]
Sumarul sangelui | Norma sau anemie O O O
Analiza biochimica a sangelui:
Ureea in norma O 0]
Creatinina in norma ) @)
Fosfataza alcalinda | Crescuta 0]
P Scazuta R 0]
Ca in norma sau scazutd R 0]

12




Parathormon Scazuta 0]

lonograma Acidoza metabolica R O
. Nivelul acordarii asistentei medicale
Investigatiile Semnele sugestive
paraclinice Pentru DH AMP Nivelul Stationar
consultativ
Consultatia R
stomatologului
Consultatia Pentru aprecierii tratament 0 R
ortopedului ortopedic
Ginecolog La necesitate
Consultatia _ la necesitate
neurologului
ECG La necesitate
Ecografia renald s1 | de obicei sunt in limitele normei 0

a organelor interne

Examen radiologic | Deformatiile osoase

Consultatia Datele  anamnestice  privind
medico-geneticd a | existenta in familie a unor cazuri
fetitelor si femeilor | asemendnatoare la membrii de
sex masculin sau a unor
hiperfofaturii la mama sau la R
surori,  tardivitatea  aparitia
rahitismului, lipsa de respuns la
tratamentul cu doze obisnuite
de vitamina D3

Nefroscintigrafia de obicei, sunt in limitele normei R
dinamica

Caseta 5. Indicatii pentru consultatia ortopedului-pediatru

e Toti copiii suspecti la DH indiferent de forma clinica cu modificari scheletice rahitice cu

deformarea membrelor inferioare in forma — O

C. 2.3.4. Diagnosticul diferential
Tabelul 2. Diagnosticul diferential al DH

Criterii \ DH | Rahitism (vit D-dependent)
Anamneza
- Anamneza familiara - pozitiv - negativ
(hipofosfatemia la paringii)
- varsta la debutul maladiei | - dupd 1 an - mai frecvent la copii mici (dupa 3 luni)
- dezvoltarea maladiei - cand copilul 1incepe sa | - nelinistit, hiperhidroza

meargd, sa se sprijine,
nesiguranta in deplasare

- semne de intoxicarea - lipsesc - prezintad

- anxietate, nelinistit, - lipsesc - prezinta
iritabiliatate, frica

- absenta poftei de mancare | - lipsesc - prezintad
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- tetanie

lipsesc

- prezintd

- alopecie occipitala

lipsesc

- prezintd

- evolutia bolii

caracter cronic

- acut sau tardiv

- slabiciune - pozitiv - poate fi
Semne clinice

- stigme de disembriogeneza | - sunt - rar

- deformarea membrilor - prezent - lipsesc

inferioare (oasele tubulare

lungi)

-hipotonie musculara - rar - exprimata

-schimbarea smalfului dentar | - prezent - rar

- eruptie dentara tardiva - prezent - rar

- semnele rahitice - lipsesc - prezinta

(tuberozitati frontale,

craniotabes, cifoza rahitica)

- anemie hipocroma - lipsesc - prezinta

- schimbari functionale - lipsesc - prezinta

hepatice si a tractului

digestiv, a metabolismului

proteic si lipidic

- marirea ganglionilor - lipsesc - prezinta

limfatici si a splinei

- osteomalacia si hiperplazia | - prezent - lipsesc sau in starea foarte grava

sau hipoplazia osteoida

- raspuns adecvat la dozele - n-are efect - efect pozitiv

terapeutice ale vitaminei D3

Modificari de laborator

- P si Ca sangelui - Scazut - normal sau scazut
- fosfataza alcalina - crescut - normal sau scazut
- P urinei - Crescut - normal
- parathormon - scazut - normal
- Caurinei - Scazut - normal

C. 2.3.5. Tratamentul DH

Caseta 6. Criterii de spitalizare a copiilor cu DH

e Toti copiii cu suspectie la DH cu complictii (scaderea functiei renale, IRC, HA, dezvoltarea SN

Caseta 7. Tratamentul simptomatic a DH

1. Regimul si alimentatia

e Regimul general este divers;
e Dieta va corespunde necesitatilor fiziologice de varsta si in conformitate cu starea functionala a

rinichilor;

¢ In alimentatia copilului se permit terciuri cu unt, zahdr, dulceata, supa de legume, pireu de legume,
lamaie cu zahar, fructe proaspete, fructe, legume, mors, cartofi, varza, caise uscate, stafide. Se vor
exclude din alimentatie produsele extractive si picante (carne de porc, cafea, cacao, ciocolata,

citrusi, produse sarate).

e Regim hidric optimal;

2. Terapie specifica
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- Vitamina D3 in doze mari (25000 -100000 Ul/zi) indelungat sub contorlul Ca si P sangelui, sub
contorlul reactiei Sulckowitsch, pana la scaderea fosfatazei alcaline
- Ca glicerofosfat

3. Terapie antibacteriala (in caz de infectii intercurente):
= Penicilinele semisintetice cu acid clavulanic:
- Amoxicillinum per os 100 mg/kg/24 ore 2-3 ori 2 saptamani sau amoxicillini / acid clavulanic
per 0s 20-40 mg/kg/24 ore de 3 ori — 2 saptapmani.
= Macrolide:
- Myocamicinum copiilor cu masa < 30 kg 20-40 mg/kg/24 ore in 3 prize, > 30 kg 400 mg in 3
prize.
= Cefalosporine generatia I-V:
I. Cefazolinum 50-100 mg/kg/24 ore in 2 prize i/m
II. Cefalexinum 25-50 mg/kg in 3 prize per os
II. Cefuroximum 50-100 mg/kg/24 ore i/m
IV. Cefotoximum 70-100 mg/kg/24 ore in 2 prize i/m
V. Cefepinum 50 mg/kg/24 ore i/v in 2 prize pana la 10 zile
La aprecierea sensibilitatii germenilor, antibioticul se va indica in functie de antibioticogramad.
Dozele vor fi administrate conform varstei.
Durata tratamentului antibacterial se va stabili in functie de caracterul focarului cronic infectios.
4.Tratamentul otopedic

Caseta 8. Criterii de externare

- Scaderea fosfatazei alcaline
- Cresterea fosfazemiei

C. 2.4. Supravegherea pacientilor

Caseta 9. Dispensarizarea copiilor cu DH

1. Frecventa consultatiilor la medicul de familie:
Trimestrial.
2. Atentie deosebiti se va acorda la:
Starea generala, edeme, curba ponderald (in deosebi in tratament cu corticosteroizi), tensiunea
arteriala, focare cronice de infectie, rezultatele investigarilor sangelui periferic (Hb, eritrocite, VSH) si
a urinei. La necesitate proba Niciporenco, USG, realizarea tratamentului de substitutie.
3. Investigatii la CMF si Spitalul Raional.
Analiza sangelui periferic, analiza urinei, inclusiv proba Niciporenco, proba concentratiei, ureea,
creatinina.
4. Frecventa consultatiilor specialistilor la locul de trai:
= Pediatru — o data in trei luni;
5. Frecventa consultatiilor la SMSA pentru copii al IMSP IMsiC
= Nefrolog — o data pe an;
= Urolog - la necesitate;
= ortoped - o data pe an;
6. Investigatii la SMSA pentru copii:
Sumarul sangelui, sumarul urinei, proba Niciporenco, Zimnitchii, proba depurativd prin creatinina
endogend, USG, la necesitate alte investigatii.
7. Masuri de reabilitare.
Sanarea focarelor cronice de infectie. Alimentatia conform varstei cu produse bogate cu fosfati
Scoaterea de la evidenta
Nu se scot de la evidenta.
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C. 2.5. Complicatiile (subiectul protocoalelor separate)

Caseta 10. Complicatiile DH

Fracturi false si veridice ale oaselor tubulare lungi.

Deformatie severa osoasa pana la invalidizare.

La 50-80% din pacienti se dezvoltd nefrocalcinoza cu pastrarea functiei renale.
Hiperparatirioidism.

D. RESURSELE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D. 1. Institutiile de Personal:

asistenti medicali 1 medic de familie -
rimard [1 asistenta medicala de familie
p [0 medic de laborator

(] medic functionalist (CMF)

Aparate, utilaj:
1 USG (CMF)
[J laborator clinic pentru aprecierea hemogramei §i urinei sumare.

Medicamente:

e Preparate antibacteriene: Antibiotice: (Cefalosporine generatia I-1V:
Cefazolinum, Cefalexinum, Cefuroximum, Cefotaximum, Cefepimum
etc.).

e Peniciline semisintetice + acid clavulonic

e Preparate antipiretice (Paracetamolum )

Preparate antihistaminice: (Diphenhydraminum, Chloropyraminum,
Clemastinum)

000 ODiuretice (Furosemidum, Spironolactonum,
Hydrochlorothiazidum)

(1 Inhibitori ai enzimei de conversie (Enalaprilum, Captoprilum)

D.2. Institutiile/ Personal:
sectiile de asistengg |- Pediatru

. . 7. .« |0 asistente medicale
medicala specializata .
00 medic de laborator
de ambulator

0O R-laborant

Aparate, utilaj:

0 USG

(1 cabinet radiologic

(1 instrumente pentru examen radiologic
1 laborator clinic standard

Medicamente:

e Preparate antibacteriene: Antibiotice: (Cefalosporine generatia I-1V:
Cefazolinum, Cefalexinum, Cefuroximum, Cefotaximum, Cefepimum
etc.).

e Peniciline semisintetice + acid clavulonic

e Preparate antipiretice: (Paracetamolum)

e Preparate antihistaminice: (Diphenhydraminum, Chloropyraminum,
Clemastinum).

e Diuretice (Furosemidum, Spironolactonum, Hydrochlorothiazidum)

¢ Inhibitori ai enzimei de conversie (Enalaprilum, Captoprilum)
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Blocatori ai canalelor de Calciu (Nifedipinum)
Antagonisti ai receptorilor angiotrusinei II (Lazartanum)
Antiagregante: (Dipyridamolum)

D.3. Institutiile de
asistentd medicala
spitaliceasca: sectii
de nefrologie ale
spitalelor municipale
si republicane

Personal:

0 O B A B B O

nefrolog-pediatru

pediatru, genetic, surdolog, neurolog, oftalmolog
medic imagist

asistente medicale

medic de laborator

R-laborant

Aparate, utilaj:

O e e

aparat de USG

cabinet radiologic

cabinet radioizotopic (pentru scintigrafie renald si cistografie)
instrumente pentru examen radiologic

laborator clinic si bacteriologic, imunologic, standard

Medicamente:

Preparate antibacteriene: Antibiotice: (Cefalosporine generatia I-1V:
Cefazolinum, Cefalexinum, Cefuroximum, Cefotaximum, Cefepimum
etc.), peniciline semisintetice + acid clavulonic;

Preparate antipiretice: (Paracetamolum)

Preparate antihistaminice: (Diphenhydraminum, Chloropyraminum,
Clemastinum).

Diuretice (Furosemidum, Spironolactonum, Hydrochlorothiazidum)
Inhibitori ai enzimei de conversie (Enalaprilum, Captoprilum)
Blocatori ai canalelor de Calciu (Nifedipinum)

Antagonisti ai receptorilor angiotrusinei II (Lazartanum)
Anticoagulante si antiagregante: (Heparinum, Dipyridamolum)
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ANEXE

Anexa 1. Informatie pentru pacient cu diabet hypofosfatemic
(Ghid pentru pacienti, parinti)

Acest ghid descrie asistenta medicala si tratamentul copiilor cu DH in cadrul serviciului de
sanatate din Republica Moldova. In ghid se explica indicatiile adresate pacientilor cu DH, dar si
familiilor acestora, parintilor si tuturor celor care doresc sd cunoasca cat mai mult despre aceasta
maladie. Ghidul va va ajuta sa intelegeti mai bine optiunile de ingrijire i tratament al DH. Nu
sunt descrise in detalii maladia, analizele si tratamentul necesar. Despre acestea veti afla de la
medicul de familie.

Rahitismul hipofosfatemic este o afectiune ereditara rara. La copil sub influenta masei corporale
cu varsta, se deformeaza oasele membrelor inferioare, cand incepe sa se deplaseze se evidentiaza
un mers nesigur, clitinandu-se, se apreciaza talie joasa. In absenta tratamentului, talia corporali
la maturitate nu depaseste 130-160cm.

Diagnosticul diferential al aprecierii hipofosfatemiei are o mare importanta. In cazul anamnezei
familiare neclare sau in cazurile sporadice, astazi deja, investigatiile genetice ne pot ajuta in
aprecierea cauzei maladiei. Diagnosticul precoce si terapia adecvata este necesara pentru a evita
deformarile osoase caracteristice. Semnele radiologice evidentiaza extinderea si distrugerea
metafizelor, structurii interne a oaselor trabeculare. Schimbarile metafizare au loc in regiunile
proximale si distale ale tibiei, radiusului si cubitusului.

Investigatiile de laborator: nivelul calciului seric nu se modifica sau usor scazut (90-94 mg/l),
niveluri moderat reduse de fosfati (15 - 30 mg / 1) si majorarea activitatii fosfatazei alcaline.
Excretia de fosfati cu urina este semnificativa. Cu progresarea afectiunii se dezvolta slabiciune
musculara, dureri osoase, deformari osoase, deplasari epifizare si fracturi in regiunile metafizare.
Se evidentiaza in special la copii mici deformarea articulagiei genunchiului in varus, proeminenta
oaselor frontale, modificarile patologice dentare.

Sursele alimentare de vitamina D: ficatul, cagcavalul, galbenusul de ou, laptele, ficatul de peste,
hering, scrumbia, tonul.

Supravegherea copiilor ce suferd, se efectueazd de nefrolog, periodic 1 datd in 6 luni cu
efectuarea analizelor generale a urinei, sangelui, analiza biochimica a sangeluii, examenul
ecografic renal ce permite de a urmari cresterea rinichiului.

Respectati regimul si recomandarile medicului si prezentati-va la control la timp. Toate aceste
masuri sunt directionate catre mentinerea cat mai Indelungata al functiilor renale a copilului D-
voastra si previn dezvoltarea complicatiilor grave.
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Anexa 2. Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru Diabetul

hiposfatemic la copil

Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru Diabetul hiposfatemic la copil

Domeniul Prompt

Definitii si note

Denumirea IMSP evaluata prin audit

Persoana responasabild de completarea Fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Perioada de audit

DD-LL-AAAA

Ne F/M a bolnavului stationar £.300/¢

Mediul de resedintd 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

Varianta genetica

INTERNAREA

Data debutului simptomelor / Varsta

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

Data interndrii in spital

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut

Timpul / ora internarii la spital

Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut

Sectia de internare

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

Transferul pacientului pe parcursul internarii
in sectia de terapie intensiva in legatura cu
agravarea prin aparitia complicatiilor DH

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

DIAGNOSTICUL

Monitorizarea lichidului consumat si eliminat

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

Analiza generala a sangelui

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

Analiza generala a urinii

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

Analiza urinei la saruri + Casi P

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

Examenul biochimic al sangelui (ureea,
creatinina, F si Ca, fosfataza alcalina )

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut (pentru
fiecare indicator in parte): negativ = 0; pozitiv = 1; nu se cunoaste
=9

Analiza singelui la parathormoni

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

Urina dupa Neciporenco (suplimentar)

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

Proba Zemnitchii

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

Echilibrul acido-bazic

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste = 9

Ecografia renala

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

Ecografia organelor interne

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

Nefroscintigrafia

In cazul rispunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

Examen radiologic

In cazul rispunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

ECG (la necesitate)

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

Consultatia ortopedului

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

Consulatatia stomatologului

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

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

Consultatia neurologului

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

ISTORICUL MEDICAL AL
PACIENTILOR

Pacient depistat primar

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

Pacientii internati de urgenta in stationar
pentru mai mult de 7 zile in ultimele 30 de zile

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

Pacientii cu antibioticoterapie intravenoasa
recentd

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

Pacientii cu tratament anterior cu
Colecalciferolum

In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste = 9

Pacietii cu tratament ortopedic anterior

In cazul rispunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

TRATAMENTUL

Tratament antibacterial pina la stabilirea
diagnosticului

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

Tratament cu Colecalciferolum

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

Tratament ortopedic

In cazul rispunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut: negativ =
0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste =9

EXTERNAREA SI MEDICATIA

Data externarii 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 LA 30 DE ZILE DE LA INTERNARE

Decesul in spital

Nu = 0; Decesul cauzat de DH = 1; Alte cauze de deces = 2; nu se
cunoaste =9
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