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1. Abrevieri
e MII: Miopatii Inflamatorii Mediate Imun
o EULAR: European Alliance of Associations for Rheumatology
¢ ACR: American College of Rheumatology
e PM: Polimiozita
e DM: Dermatomiozita
e IBM: Miozita cu incluziuni (Inclusion Body Myositis)

e ASS: Sindromul antisintetaza



e NAM: Miopatie necrozantd mediata imun (Necrotizing Autoimmune Myopathy)
e AAM: Anticorpi specifici miozitei (Myositis-Specific Antibodies)

e AAMa: Anticorpi asociati miozitei (Myositis-Associated Antibodies)

e CK: Creatinkinaza

e EMG: Electromiografie

o IRM: Imagistica prin rezonantd magnetica

o PID: Pneumopatie interstitiala difuza

e GC: Glucocorticoizi

o c¢sDMARDs: Remisive sintetice conventionale (Conventional Synthetic Disease-
Modifying Antirheumatic Drugs)

e IVIg: Imunoglobuline cu administrare intravenoasa
2. Introducere si obiectivul ghidului

Miopatiile inflamatorii idiopatice (MII) sunt un grup heterogen de suferinte ale musculaturii striate
caracterizate prin scaderea fortei musculare si fatigabilitate, cu posibila afectare de organ (cutanata,

pulmonara, digestiva sau articulara).

Obiectivul principal al acestui ghid este stabilirea unui traseu clar si standardizat de Ingrijire a
pacientului adult cu MII. Ghidul urmareste optimizarea etapelor de depistare precoce, stratificare
diagnostica serologica si histologica, instituire rapida a terapiei imunosupresoare si monitorizare

pe termen lung pentru prevenirea complicatiilor ireversibile si reducerea mortalitatii.

Diagnosticarea, monitorizarea si tratarea MII necesitd adeseori o echipa multidisciplinara
reprezentatd de reumatolog, internist, anatomo-patolog, neurolog, pneumolog, cardiolog,

gastroenterolog dermatolog, imagist, fizioterapeut.

3. Metodologie



Elaborarea acestui ghid se bazeaza pe principalele recomandari publicate in ultimii 5 ani, inclusiv
criteriile de clasificare si ghidurile europene comune EULAR/ACR, consensurile internationale de
management al miozitelor si opiniile expertilor din domeniu. Un ghid clinic nu poate aborda
fiecare caz specific in parte, toate comorbiditdtile asociate sau protocoalele stricte de ingrijire
spitaliceasca specifice fiecdrei unititi medicale. Decizia terapeuticd finald trebuie adaptata

profilului fenotipic, serologic si de siguranta al fiecarui pacient.
4. Definitia bolii

Miopatiile inflamatorii mediate imun (MII), cunoscute traditional sub termenul generic de miozite,
sunt afectiuni sistemice caracterizate prin injurie musculard mediatd imunologic. Prezenta
autoanticorpilor si a infiltratului limfocitar sustin etiologia imuna a bolii. Asocierea cu neoplazia
este intdlnita frecvent In anumite subtipuri de miozite, ceea ce impune screening atent al acestor

pacienti.

Din punct de vedere clinic si imunopatologic, MII se clasifica in prezent in cinci mari subseturi

distincte:
1. Dermatomiozita (DM) — afectare musculara insotitd de manifestari cutanate caracteritice.

2. Polimiozita (PM) — diagnostic de excludere dupd eliminarea NAM, IBM si ASS,

caracterizat prin afectare proximala pura.

3. Sindromul antisintetazi (ASS) — entitate distincta definitd prin prezenta anticorpilor
antisintetaza, manifestata prin triada: miozita, PID, artrita, plus febra, fenomen Raynaud si

,,maini de mecanic”.

4. Miopatia necrozanta mediatad imun (Necrotizing Autoimmune Myopathy - NAM) —
caracterizatd prin sldbiciune musculara severd, niveluri crescute de CK si necroza

musculara extensiva cu infiltrate inflamatorii minime sau absente pe biopsie.

5. Miozita cu incluziuni (Inclusion Body Myositis - IBM) — afectare asimetricd, cu debut
insidios, afecteaza precoce musculatura distala (flexorii degetelor) si cvadricepsul, fiind in

mare parte refractara la terapia imunosupresoare standard.

5. Tabloul clinic al bolii



* Manifestarile constitutionale: fatigabilitate, care poate sa persiste si in afara perioadelor
de activitate ale bolii sau poate sa fie explicatd de manifestari extramusculare precum
anomaliile cardiace sau pulmonare. Febra este intdlnita mai ales in sindroamele
antisintetazd. Scaderea ponderald poate fi determinatd de perioadele de activitate a bolii,
de tulburarile de nutritie secundare afectarii musculaturii faringiene si esofagiene, sau
poate fi un semnal de alarma pentru o eventuald neoplazie.

® Manifestarile musculare determinate de afectarea musculaturii striate reprezinta
principalul simptom. Este simetrica si proximald (centura scapulard si pelvind). Pacientul
acuza dificultati la ridicarea de pe scaun, urcatul scérilor, pieptdnat sau ridicarea obiectelor
deasupra capului. In IBM, slibiciunea este asimetrici si poate afecta musculatura distala.

o Evaluarea fortei musculare: se utilizeaza scale standardizate, de preferat Manual

Muscle Testing 8 (MMT-8). Se constata deficit motor simetric la nivelul deltoizilor,

bicepsului, flexorilor gatului, psoasului, cvadricepsului (5 grade, 0O-absenta

contractiei musculare, 1-contractie palpabild, miscare redusa sau absent, 2-miscare
posibila, dar nu antigravitationala, 3-miscare antigravitationald, 4-miscare posibila
contra unei rezistente manuale, 5-miscare posibila contra unei rezistente manuale
considerabile).

o Mialgii: pot fi prezente in fazele acute (mai frecvent in ASS si NAM), dar absenta
durerii nu exclude diagnosticul.

e Manifestiri cutanate patognomonice pentru DM sunt rashul heliotrop si leziunile

Gottron.

o Rashul heliotrop este bine delimitat de tegumentul normal, cu o coloratie rosie-
violacee, situat periorbitar, cel mai adesea pe pleoapa superioard, Insotit uneori
de edem si scuame. Eritemul poate cuprinde pometii, fara sa respecte santul
nazo-labial, putandu-se extinde la nivelul decolteului (“in V). Este fotosensibil
si pruriginos, Semnul salului indica rash la nivelul umerilor, partii superioare a
toracelui posterior si gatului.

o Papulele Gottron sunt papule sau placi rosii-violacee, acoperite de scuame,
localizate pe suprafata articulatiilor metacarpofalangiene, interfalangiene

proximale si distale, coate, genunchi sau glezne.



o Mana de mecanic se caracterizeaza prin aparitia de fisuri, exfolieri pe fata
laterala si palmara a degetelor, sugestive pentru sindromul antisintetaza si in
prezenta anticorpilor anti Pm-Scl.

o Modificari periunghiale: hipertrofia cuticulelor, cu anomalii de capilare
evidentiate la capilaroscopie, hemoragii, telangiectazii, eritem periunghial pot
sa fie descrise Tn DM, dar si 1n sindroamele overlap cu alte boli autoimune.

o O forma severd de vasculopatie caracterizatd prin ulceratii cutanate si noduli
palmari poate sa fie intdlnitd la pacienti cu anticorpi anti MDAS, chiar si in

formele de DM amiopatica.

e Manifestari articulare: artralgii sau artritd non-eroziva (frecvent in ASS si in

sindroamele overlap).

o Afectarea pulmonara reprezintd afectarea extramusculara cea mai frecventa din MII.
Afectarea intrinsecd pulmonara este cel mai frecvent interstitiala inflamatorie, dar pot
sa fie prezente si alte cauze.

o Dispneea este manifestarea clinica cel mai adesea mentionatd de pacient, posibil
produsa prin:
- afectarea musculaturii respiratorii cu alterarea dinamicii respiratiei:
suferintd miopatica a diafragmului si a musculaturii intercostale.
- afectarea cardiacd prin mecanism inflamator sau prin patologie cardiaca

preexistenta (sindrom coronarian cronic, insuficienta cardiaca).

Examenul aparatului respirator poate evidentia raluri crepitante bazale (sugestive pentru

PID).

Principalele tipuri de afectare pulmonar3 interstitiala ce pot sa fie intilnite la pacientii

cu MII

Boald pulmonara interstitiala
- Pneumonitd interstitiald nespecifica
- Pneumonitd interstitiald uzuala
- Distructie alveolara difuza

- Pneumonita organizata




Hemoragie alveolara difuza

Pneumomediastin

Hipertensiune arteriala pulmonara

Serozita

Infectii (primitive sau secundare aspirarii)

o Manifestarile gastrointestinale:

o Disfagie si disfonie: semnaleaza afectarea musculaturii striate faringiene sau

esofagiene superioare (risc major de pneumonie de aspiratie).

e Manifestdrile cardiace, frecvente in MII pot fi subclinice, determinate de implicarea
miocardului, pericardului, a tesutului de conducere (mergind pand la bloc atrio-
ventricular complet) si a coronarelor prin vasospasm, coronaritd sau iatrogen prin
corticoterapia prelungita. Evaluarea pacientului evidentiaza clinic dispnee, palpitatii,
tahicardie, precordialgii sau fenomene de insuficienta cardiaca.

e Manifestari vasculare periferice: fenomenul Raynaud poate sa apara in toate formele
de MII, dar este intalnit cel mai frecvent in sindromul antisintetaza si in sindroamele
overlap cu scleroza sistemicd. Vasculopatia din DM include infarcte periunghiale,

ulceratii unghiale, noduli subcutani.

6. Investigatii paraclinice
Analize de sange
o Enzime musculare:

o Creatinkinaza (CK) este cel mai sensibil indicator al injuriei musculare. Cresteri
masive (de peste 10-50 de ori limita superioard) apar in NAM si DM/PM acute;

cresteri modeste in IBM.

o Aldolaza, ASAT, ALAT, LDH pot fi crescute concomitent.



o Reactanti de faza acuta: VSH si CRP pot fi normale sau usor crescute, adesea corelandu-
se mai degraba cu afectarea extramusculara (artritd, PID) decat cu activitatea musculara

pura.
o Profilul de anticorpi este esential pentru fenotipare:

o Anticorpi specifici miozitei (AAM): anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-
OJ (pentru ASS); anti-Mi-2, anti-MDAJS, anti-TIF1-gamma, anti-NXP2, anti-SAE
(pentru DM); anti-SRP, anti-HMGCR (pentru NAM); anti-cN1A (pentru IBM).

o Anticorpi asociati miozitei (AAMa): anti-Ro52 (frecvent asociat cu ASS si risc
crescut de PID severd), anti-Ku, anti-PM/Scl, anti SS-A (anti Ro), anti SS-B (anti
La).

Principalii autoanticorpi asociati miozitei si cele mai frecvente asocieri clinice:

Autoanticorpi Asocieri clinice Tip de MII

Anti Pm-Scl Scleroza sistemica forma Miozita / Scleroza sistemica
cutanata limitata, miozita,

artritd, Raynaud, calcinoza

Anti-Ro Afectare interstitiala PM/DM/Sindroame overlap
pulmonara severa, mana de

mecanic, manifestari sicca

Anti-La Manifestari sicca PM/DM/Sindroame overlap

Anti-Ku Afectare interstitiala PM/DM/Sindroame overlap
pulmonara, miozita cu
raspuns favorabil la

corticoterapie

Anti-UlsnRNP Raynaud, sclerodactilie, PM/DM/Sindroame overlap
febra, manifestari cutanate

din DM




Principalii anticorpi specifici miozitei si caracteristicile lor:

Autoanticorpi

Manifestari clinice asociate

Tip de MII

Anti — Mi2

Manifestari cutanate
Asociere improbabild cu
afectarea pulmonara

interstitiala si neoplazia

Dermatomiozita clasica

Anti-sintetaza: anti Jo-1, anti
PL-7, anti PL-12, anti OJ,
anti EJ, anti KS, anti Ha, anti
Zo

Fenomen Raynaud, mana de
mecanic, afectare pulmonara

interstitiala, artrita, febra

Sindrom antisintetaza

Anti NXP -2

Asociere cu neoplazia,
calcinoza, atrofii musculare,

disfagie si contracturi

Descris recent, caracterizat
mai bine in DM juvenila

comparativ cu DM adultului

articulare
Anti transcriptional Risc crescut de neoplazie, DM
intermediary factor 1-y (TIF | prezenta rashului heliotrop si
1-y) a papulelor Gottron
Anti melanoma Asociere cu pneumopatia DM, DM amiopatica,

differentiation — associated

interstitiala, inclusiv cu

prezent frecvent in populatia

gene 5 (MDA 5) forma rapid progresiva, cu asiatica
vasculopatia periunghiala
Anti Small ubiquitin like Disfagie, manifestari DM

modifier activating enzyme

(anti-SAE)

cutanate ce preced suferinta
musculara, afectare

interstitiala pulmonara

Anti signal recognition

particle (anti SRP)

Miopatie necrotizanta
asociata cu afectare cardio-
vasculara, atrofie musculara,

disfagie

Miopatia necrotizanta

mediatd imun




Anti — 3 hydroxy-3-
metilglutaril coenzima A
reductaza (anti HMG-CoA)

reductaza

Asociere cu administrarea de

statine si neoplazie

Miopatia necrotizanta

mediatd imun

Imagistica:

e IRM muscular (secvente T1 si T2/STIR): standardul de aur imagistic. Identifica edemul

muscular activ (in secventa STIR), util pentru ghidarea biopsiei, si modificarile cronice

precum atrofia si inlocuirea adipoasa (in secventa T1).

o Radiografie si tomografie computerizati de inaltd rezolutie (HRCT) toracica:

obligatorie la toti pacientii la diagnostic pentru depistarea precoce a PID.

Tipuri de leziuni identificate la tomografia computerizata cu rezolutie inalta:

Leziuni inflamatorii

Leziuni fibrotice

Opacitati in sticla mata (ground-glass)

combing)

Aspect de fagure de miere (honey —

Bronsiectazii de tractiune

Probe functionale

o Spirometrie si DLCO (capacitatea de difuziune a monoxidului de carbon):

evaluarea functiei pulmonare si a impactului PID sau al slabiciunii muschilor

respiratori.

e Electromiografie (EMG): confirma tipul miopatic de afectare (potentiale de actiune

motorie de durata scurtd, amplitudine mica, polifazice, fibrilatii si descarcari repetitive

complexe). Utila pentru excluderea patologiei neurogene.

Biopsia musculara rdmane elementul de certitudine diagnosticd in formele atipice sau

seronegative. Evidentiaza necroza fibrelor musculare, regenerarea, prezenta infiltratelor




inflamatorii (endomisial in PM/IBM, perivascular/perimisial in DM) sau vacuole marginite

(rimmed vacuoles) in IBM.
7. Diagnosticul pozitiv

Diagnosticul pozitiv se stabileste prin coroborarea datelor clinice (slabiciune musculara proximala,
semne cutanate) cu cele paraclinice (enzime crescute, profil de anticorpi pozitiv, modificari IRM

sau EMGQG) pe baza Criteriilor de Clasificare EULAR/ACR 2017.

Criteriile EULAR / ACR 2017 pentru clasificarea MII

Cu biopsie Fara biopsie
Varsta la debut a 1.3 1.5
simptomelor 18-40 ani
Varsta la debut a 2.1 2.2
simptomelor peste 40 ani
Slabiciune musculara 0.7 0.7
simetrica, progresiva,
proximald mb. superioare
Slabiciune musculara 0.8 0.5
simetrica, progresiva,
proximala mb. inferioare
Slabiciune flexori cervicali 1.9 1.6
Slabiciune proximald mai 0.9 1.2
mult ca distala la nivelul
piciorului
Rash heliotrop 3.1 3.2
Papule Gottron 2.1 2.7
Semn Gottron 3.3 3.7
Disfagie sau dismotilitate 0.7 0.6
esofagiana
Anti-Jol prezenti 3.9 3.8




Cresterea enzimelor de 1.3 1.4

necroza musculara

Infiltrat inflamator in 1.7
endomisium, fara invadarea

miofibrelor

Infiltrat inflamator 1.2

perimisium si perivascular

Atrofie perifasciculara 1.9

Fibre musculare cu vacuole 3.1

Aceste criterii utilizeaza un scor probabilistic ponderat. Un scor total > 7,5 fard biopsie (sau > 8,7
cu biopsie inclusd) defineste o miopatie inflamatorie certa (probabilitate > 55%). Identificarea unui
anticorp specific (AAM) in context clinic sugestiv valideaza diagnosticul si Incadreaza pacientul

intr-un subset specific (ex. ASS, NAM).

incadrarea ca MII in functie de scorul de clasificare EULAR/ACR 2017

Cu biopsie Fara biopsie
MII probabila >6,7 >5,5
MII definita >8.,7 >7.5

8. Diagnosticul diferential

Principalele diagnostice diferentiale de luat in considerare in cadrul MII

Categoria de boala Exemple

Miopatii toxice, medicamentoase Alcool, amiodarona, colchicina,
hidroxiclorochind, ciclosporind, statine
(important de diferentiat miopatia autoimuna
anti-HMGCR de simpla toxicitate la statine),

droguri recreationale, fibrati




Miozite infectioase

Bacteriene: stafilococ, streptococ,
Clostridium perfringens, Borrelia
Burgdorferi.

Virale: influenza, adenovirusuri, Coxsackie,
echovirusuri, virus citomegalic, virus
Epstein-Barr, HIV, HTLV-1, virusuri
hepatitice, SARS-CoV-2.

Paraziti: Toxoplasma, Toxocara, Trichinella.

Boli endocrine

Hipo / hipertiroidia, acromegalia, sindrom
Cushing, hipo / hiperparatiroidism, deficit de
vitamina D, diselectrolitemii (hipopotasemia,
hipo/  hipercalcemia, hipomagneziemia,

hipofosfatemia)

Boli metabolice dobandite

Uremia, insuficienta hepatica, malabsorbtia

Distrofii musculare genetice

Distrofia Duchene, distrofia

facioscapulohumerald

Anomalii ale jonctiunii neuro-musculare

Miastenia gravis, sindrom Eaton-Lambert

Boli caracterizate prin denervare

Scleroza laterala amiotrofica

Boli metabolice congenitale

Anomalii de stocare glicogen (boala Pompe,
boala Mc Ardle).

Anomalii de stocare lipide (deficienta de
carnitind, deficienta de carnitind-palmitoil-
transferaza).

Anomalii mitocondriale.

Rabdomioliza

Sindrom de strivire

Neuropatii proximale

Guillain-Barre, porfiria acutd intermitenta

Neuromiopatii carcinomatoase

Cagsexia carcinomatoasa

9. Tratament




Tinand cont de prezenta a numeroase manifestdri extramusculare, cel mai adesea este nevoie de
implicarea unei echipe multidisciplinare (medicind internd, reumatologie, pneumologie,
gastroenterologie, neurologie, cardiologie, reabilitare medicald), permitand astfel ca dupa ce a fost
stabilit corect diagnosticul de MII sa fie identificat subgrupul din care face parte pe baza evaluarii
autoanticorpilor si a biopsiei musculare, cu diagnosticare prompta a eventualelor manifestari
extramusculare. Identificarea subtipului este importantd pentru alegerea schemei terapeutice si

durata tratamentului, existand particularitati pentru acestea.
Profilaxia bolii

Nu existd masuri de profilaxie primara, etiologia fiind multifactoriala (predispozitie genetica

asociata cu triggeri de mediu). Profilaxia secundara vizeaza:
e Fotoprotectie (creme cu SPF 50+, imbracaminte adecvatd) in DM.
o Profilaxia osteoporozei induse de glucocorticoizi (calciu, vitamina D, bisfosfonati).

e Profilaxia  infectiilor cu  oportunisti  (ex.  Pneumocystis  jirovecii)  cu
Trimetoprim/Sulfametoxazol la pacientii tratati cu doze mari de GC si scheme

imunosupresoare agresive).
Obiectivele tratamentului
e Inducerea si mentinerea remisiunii clinice si biochimice.
o Restabilirea fortei musculare si a capacitatii functionale.

e Controlul si stabilizarea manifestarilor extramusculare (in special PID).

.....

e Minimizarea toxicitdtii induse de corticoterapie.

b

Factori de prognostic rezeravat pentru MII:

- Varsta inaintata la debut, multiple comorbiditati asociate.

- Activitatea miopaticd severa (crestere importantda CK, afectarea
musculaturii cefei, a deglutitiei).

- Diagnostic intarziat.

- Afectarea severd pulmonara, cardiaca, digestiva sau calcinoza.

- Asocierea cu neoplazia.



- Miozita cu corpi de incluziune.

- Prezenta anticorpilor antisintetaza, anti TIF-1y, anti MDA-5.

Tratament medicamentos

Boala stabila (terapie de inductie si mentinere standard)

e Glucocorticoizi (GC): reprezintd inca baza tratamentului pacientilor cu MII, chiar daca in

ultimii ani exista o tendinta clara de a adauga terapie imunosupresoare cat mai precoce.

o

Doza: prednison 0,5 - 1 mg/kg/zi (maxim 60 mg/zi), administrat matinal intr-o
singur priza pentru a limita aparitia efectelor adverse. In caz de raspuns inadecvat
se poate Tmpdrti doza zilnica Tn doud prize. Dupa obtinerea controlului clinic si
normalizarea CK (de obicei dupd 4-8 sdptamani), se incepe scaderea extrem de

lenta si treptatd a dozelor.

In prezenta formelor severe de miozitd, cu factori de prognostic prost si afectare
severa pulmonara, cardiaca sau digestiva administrarea initiald se poate face sub
forma de puls-terapie intravenoasd cu metilprednisolon, 1000 mg/zi, 3 zile
consecutive. Raspunsul la tratament (dictat in special de evolutia clinicd, cu
cresterea fortei musculare) va coordona rata de scadere a dozei zilnice, 1nsa, avand
in vedere riscul de recadere la o scadere prea rapida, taperingul nu este indicat sa
inceapd mai devreme de 4-6 saptdmani. Ulterior, scdderea se face cu 10 mg la
fiecare 2 saptdmani pana la o doza totald de 20 mg/zi, cand va continua mai lent
pana la o doza de intretinere de 5-10 mg/zi. Doza de intretinere de 5-10 mg/zi este
indicat sa continue minim 6 luni, putdndu-se trece si la administrarea alterna pentru
reducerea riscului de impregnare cortizonica.

Monitorizarea tratamentului prin valoarea CK trebuie sa tind cont de lipsa de
paralelism dintre modificarea fortei musculare si dinamica enzimaticd, evitand

astfel o scadere prea rapida a dozei de cortizon cu recadere precoce.



Imunosupresoare utilizate in tratamentul MII

Medicament Doza Indicatii speciale Monitorizare
Metotrexat (MTX) 10 mg/sapt creste PM, DM, sindrom Hemograma,
pana la 25 mg/sapt. antisintetaza transaminaze
Azatioprina(AZA) 150-200 mg/zi PM, DM, boala Hemograma,
pulmonara transaminaze
interstitiala
Mycofenolat mofetil 1-3 g/zi MII cu boald Hemograma,
interstitiala transaminaze
pulmonara
MII refractara la
PDN cu MTX sau
AZA
Hidroxiclorochina 200-400 mg/zi DM, DM cu Monitorizare fund de
neoplazie, ochi pentru
manifestari depistarea
extramusculare ca retinopatiei
artritd, fatigabilitate,
paniculita
Ciclofosfamida Oral 1-2 mg/kg/zi | MII cu vasculitd sau Monitorizare
(maxim 150mg/zi) boald pulmonara hemograma, sumar
Pulsterapie lunara interstitiala, MII de urind
maxim 1000mg/puls, severa
cu monitorizarea
dozelor cumulative
Ciclosporina 2,5 — 5 mg/kg/zi MII asociata cu Hemograma,
Tacrolimus 0,1 — 0,2 mg/kg/zi boalad pulmonara creatinind, tensiune

interstitiala, MII
refractard la

glucocorticoizi in

arteriala, nivel seric
ciclosporind datorita

numeroaselor




asociere cu celelalte interactiuni
imunosupresoare alimentare sau

medicamentoase

Imunoglobuline cu administrare intravenoasa (IVIg)

o Indicatie de prima linie in MII severe, rapid-progresive, cu afectare musculard sau
extra-musculard amenintdtoare de viata, cu disfagie importanta si risc de aspiratie
sau la pacienti care asociaza infectii severe. Sunt aprobate de cétre US Food and
Drug Administration ca terapie de linia a doua pentru pacientii cu DM refractara.

o Doza recomandata este de 1-2 g/kg divizata pe parcursul a 2-5 zile, administrata
lunar 3-6 luni, putand sd fie continuatd administrarea si peste aceasta perioada
atunci cand exista beneficiu.

o Monitorizarea pacientului intraspitaliceasca este necesara pentru a putea preveni/
identifica precoce posibile reactii adverse: reactii alergice, tromboze, hemoliza,

sindroame flu-like.
Terapii biologice si imunosupresoare linia a II-a / I1I-a:

o Rituximab: 1000 mg in zilele 0 si 14; eficient in mod special in ASS si formele cu

anticorpi anti-SRP sau manifestari cutanate severe.

o Ciclofosfamida: pulsuri i.v. lunare (500 - 1000 mg/m?) rezervate exclusiv formelor

de PID rapid progresiva.

o Inhibitori de JAK (ex. Tofacitinib): date recente arata o eficienta remarcabila in DM

refractara si PID asociata cu anti-MDAS.
Tratament nonfarmacologic

o Kinetoterapie adaptata: in faza acuta, severd, se recomanda doar mobilizdri pasive si
posturdri pentru prevenirea contracturilor. In faza de stabilizare, exercitiile fizice aerobe si

de rezistenta supravegheate sunt sigure si esentiale pentru combaterea atrofiei musculare.

o Terapie logopedica: pentru pacientii cu disfagie persistenta, pentru reeducarea deglutitiei.



Suport nutritional: adaptarea consistentei alimentelor sau montarea de sondd nazo-

gastrica/PEG in caz de disfagie severa nerezolutiva sub tratament medical.

10. Complicatii

Pulmonare: insuficienta respiratorie restrictiva prin PID cronica sau fibroza pulmonara

progresivd; pneumonie de aspiratie.
Cardiace: miocardita autoimuna, tulburari de conducere, insuficientd cardiacd congestiva.

Neoplazii asociate: DM si unele forme de PM prezintd un risc semnificativ crescut de
neoplazii (pulmonar, ovarian, gastrointestinal, nazo-faringian, limfoame), corelat in mod
special cu prezenta anticorpilor anti-TIF1-y si anti-NXP2. Riscul este maxim in primii 3

ani de la diagnostic.

Calcinoza: depuneri de calciu 1n tesutul subcutanat si muscular, frecvente la pacientii

juvenili sau in formele cu anti-NXP2; determina ulceratii cutanate si infectii secundare.

11. Monitorizarea pacientului

Frecventa evaludrilor: la fiecare 1-2 luni in primul an de la diagnostic sau in timpul

remanierii dozelor de tratament, ulterior la fiecare 3-6 luni in fazele de stabilitate.

Parametri clinici: evaluarea fortei musculare (MMT-8), monitorizarea tolerantei la efort,

screening periodic al deglutitiei, examinarea tegumentelor.

Parametri biochimici: CK, transaminaze, reactanti de faza acutd, hemograma si teste de

functie renald/hepatica (pentru monitorizarea toxicitatii csDMARD:s).

Monitorizare pulmonara: spirometrie si DLCO la fiecare 3-6 luni dacd pacientul are

afectare pulmonara interstitiald documentata sau daca devine simptomatic respirator.

Screening oncologic: evaluare riguroasa la diagnostic si anual in primii 3 ani (examinare
clinica completd, CT torace-abdomen-pelvis, mamografie/consult ginecologic, marker

tumorali, colonoscopie 1n functie de factorii de risc).
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