LATVIJAS
gt

€. BERNU KLINISKA

Q) UNIVERSITATES SLIMNTCA ) UNIVERSITATE

ANNO 1919

PAULA STRADINA :
KLINISKA UNIVERSITATES SLIMNICA

Reto slimibu klasifikacija (ORPHA kodi)

Agnese Strenge

Kardiologs - Pieauguso iedzimto sirdskaisu specialists

Paula Stradina Kliniskas Universitates slimnica, Latvijas Kardiologijas Centrs, Riga, Latvija
Bérnu Kliniskas Universitates slimnica, Riga, Latvija

Latvijas Universitates medicinas fakultate, Doktorantliras programma

Eho séde 13.12.2019.



Likumdosana

* Ar Eiropas Parlamenta un Padomes 1999. gada 29. aprila |Emumu Nr. 1295 i ikta Kopienas valstu rictbas programma reto slimibu (turpmak - RS), tai skaita
genétisko slimibu joma. Saja programma definéts, ka RS skar ne vairak k&5 no 10 000 cilvéku ES.

speka esoss

Ministru kabineta noteikumi Nr.746 (s Minisuukabinets

- ada 15.septembri (prot. Nr.65 29.§) N ‘no;j;umi ' PREDA je b ar noteiktam slimibam

ts: 15.09.2008.

Ar noteiktam slimibam slimojo3u pacientu registra izveides, s spokat 20.09.2008 slimojosu pacientu registrs
papildinasanas un uzturésanas kartiba Il el (Slimibu profilakses un kongtroles centrs)

Izdoti saskana ar Arstniecibas likuma 9.panta pirmo dalu
(MK 27.12.2011. noteikumu Nr.1005 redakcija)

»= Satura raditajs

Nacionalais veselibas dienests reizi ménesi no vienotas veselibas nozares elektroniskas informacijas sistemas sniedz registram nepersonalizétu informaciju par:

5.1. narkologiskajiem pacientiem;

5.2. pacientiem, kuriem diagnosticéta tuberkuloze;

5.3. pacientiem, kuriem diagnosticéts cukura diabéts;

5.4. pacientiem, kuriem diagnosticéta onkologiska slimiba;

5.5. pacientiem, kuriem diagnosticéti psihiski un uzvedibas traucejumi;

5.6. pacientiem, kuriem diagnosticéta arodslimiba;

5.7. pacientiem, kuriem diagnosticéta multipla skleroze; ’

5.8. pacientiem, kuriem diagnosticéta iedzimta anomalija;

5.9. pacientiem, kuri arstniecibas iestadé péc neatliekamas mediciniskas palidzibas vérsusies traumas, ievainojuma vai saindésanas dé).
Stacionaras un ambulatoras arstniecibas iestades, ka ari arstu prakses (turpmak — arstniecibas iestades) registra informacijas sistéma tiessaistes reZima ievada un aktualizé
informaciju par:

6.1. pacientiem, kuriem diagnosticéts C hepatits;

6.2. pacientiem, kuriem diagnosticéta HIV infekcija vai saslim$ana ar AIDS.




Likumdosana praksée

* 2009. gada 8. junija tika apstiprinati ES Padomes ieteikumi dalibvalstim par ricibu RS joma => Atbilstosi ieteikumiem, katrai dalibvalstij péc iespéjas atrak, veélams lidz
2013. gada beigam, bija nepiecieSams izstradat un pienemt planu vai stratégiju RS joma, kas klGtu par veselibas un socialas apripes sistémas sastavdalu.

* 2013.g. Veselibas ministrija ar rikojumu Nr. 110 (20.06.2013.) apstiprinaja "Planu reto slimibu joma 2013.-2015. gadam«.

* Informativaja zinojuma "Par Plana reto slimibu joma 2013.-2015. gadam izpildi«, tika secinats:

1. lai gan Latvija ir iespéja veikt genétiskos izmekléjumus, tie vairuma gadijumu nav valsts apmaksato pakalpojumu "groza" un pacienti tos var veikt arpus
Latvijas, sanemot S2 veidlapu, normativajos aktos paredzétajos gadijumos, vai par privatajiem lidzekliem.

2. nepiecieSams radit kartibu, dodot iespéju pacientiem veikt valsts apmaksatus izmekléjumus Latvija, un tikai atseviskos gadijumos izmantot S2 veidlapu.

3. Lai planotu budzZeta lidzek]us ilgtermina, nozimiga ir informacija par RS izplatibu valsti un pacientu skaitu atbilstosai diagnozei. Zinojuma noradits, ka
PREDA registra ieklautas informacijas apjoms saistiba ar retajam slimibam neatspogulo realo pacientu skaitu, jo informacija taja netiek sistematiski
ievadita. Tadejadi nepiecieSams meklét risinajumu, lai iegutie statistikas dati batu ticami un izmantojami veselibas budzeta planosanai.

spéka esoss

Ministru kabineta noteikumi Nr.134 AR LR

Is: noteikumi
Riga 2014 yada 11.marta (prot. Nr.16 27.§) N rs: 134

ts: 11.03.2014.

Noteikumi par vienoto veselibas nozares elektronisko j 01.04.2014.
|nformécuas sistému F ts: Latvijas Véstnesis, 52, 13.03.2014
2014/52.6

Izdoti saskana ar Arstniecibas likuma

78. panta otro daju un 79. panta 1.7 daju
(Grozita ar MK 01.12.2015. noteikumiem Nr. 684)

*  2016.g. Nacionalais veselibas dienests (NVD) informg, ka saskana ar 2014. gada 11. marta Ministru kabineta noteikumu Nr. 134 "Noteikumi par vienoto veselibas
nozares elektronisko informacijas sistemu" 7. punktu PREDA jeb ar noteiktam slimibam slimojoSu pacientu registrs (turpmak — Registrs) tiek ieklauts vienotaja veselibas

nozares elektroniskaja informacijas sistéma (E-veselibas sistema).
No 2018.g. Slimibu profilakses un kontroles centrs vairs nepienem Registram sniegto informaciju papira forma.



Likumdosana praksé

Lai uzlabotu situaciju reto slimibu (RS) joma3, ir apstiprinats_Plans reto slimibu joma
2017.- 2020.gadam.

Plans paredz:

K
K - koordinators

Reto slimibu centra izveide

ference Network of Rare Disease [ ERN

=> uzlabot RS agrino un savlaicigo diagnostiku;

=> geneétisko izmekléjumu pieejamibas nodrosinasana ne tikai bérniem,

bet ari pieaugusajiem pie atbilstosam indikacijam;

=> RS arstésanu, uzlabojot medikamentu pieejamibu pieaugusajiem
pacientiem;

=> uzlabot informacijas apriti, kas butiska pacienta arstéSanas procesa.

Pacientu plisma RSC

SPKC/IORPHA
méjas lapa

T

LIKUMIE i M ,
lll Veids: rikojums Latvijas Véstnesis, 212 (6039),
Numurs: 602 25.10.2017.

Piepemts: 23.10.2017.
Stajas spéka: 23.10.2017.

OP numurs: 2017/212.6

Ministru kabineta rikojums Nr. 602

Riga 2017. gada 23. oktobri (prot. Nr. 51 48. §)

Par Planu reto slimibu joma 2017.-2020. gadam

1. Apstiprinat Planu reto slimibu joma 2017.-2020. gadam (turpmak - plans).

2. Noteikt, ka atbildiga institdcija par plana isteno$anas vadibu, koordinaciju un parraudzibu ir Veselibas ministrija.

3. Plana izpildé ju par plana gaitu 2018. un 2019. gada un attiecigi fidz nakama gada 30. martam iesniegt to Veselibas ministrija.

4.\ T inistrijai plana 2017. un 2018. gada nodro$inat pieskirto valsts budzeta lidzek|u ietvaros. Jau(a;umu par papcldu valsts budZeta lidzek|u pieskirSanu Veselibas
ministrijai plana isteno$anai 2019. 2020 gada izskatit Ministru kabmela kopa ar visu ministriju un centralo valsts iestaZu iesni jiem papildu iem gadskartéja valsts budZeta likumprojekta un
vidéja termina budZeta ietvara lil un i procesa.

5. Veselib: inistrijai un lidz 2021. gada 1. jGnijam iesniegt noteikta kartiba Ministru kabineta informativo zinojumu par plana izpildi.

Ministru prezidents Maris Kuéinskis

Veselibas ministre Anda Cak$a

(Ministru kabineta
2017. gada 23. oktobra
fikojums Nr. 602)

Plans reto slimibu joma 2017.-2020. gadam

Riga 2017

AMBULATORI PACIENTS

° (apstiprinita/aizdomas par retu simiby)

JEBKURS SPECIALISTS + PACIENTS
(apstiprina/aizdomas par retus skmidu)

STACIONARS

JEBKURS SPECIALISTS + PACIENTS
(apstiprina/aizdomas par retus shmidu)

RS pacientu arstniecibas koordinacijai Bérnu kliniskaja universitates
slimnica (Bérnu slimnica) ir izveidots Reto slimibu kabinets ar atbalsta
vienibam:

l\us‘K)R\M S aslinr

~.

Paula Stradina kliniskaja universitates slimnica (PSKUS)

. RETO SLIMIBU CENTRS - - . .= . oy = . - =
nica /Q Rigas Austrumu kliniskaja universitates slimnica (RAKUS).
ERN !

K K
BKUS

RAKUS <18 gv. PSKUS
Zinamas vismaz 8000 retas slimibas *198x *m?km“" e 210 0%
Aptuveni 75% no tam skar bémus, no
kuriem 30% mirst nesasniedzot 5
gadu vecumu
80% reto slimibu ir genétiska profila GIMENES ARSTL, ERN PACIENTU

LABORATORWAS SOCIALIE DARBINIEK! ORGANIZACIJAS

Eurerda Rare Doesses umpe
worw euords org - eerordn@euronin.ong. (» -

EURORDIS


http://polsis.mk.gov.lv/documents/6041

Pieaugusie ar iedzimtam sirdskaitem

* ledzimtas sirdskaites — kardiocirkulatoras struktiras un funkcijas patoogija, kas ir cilvekam piedzimstot, ari tad, ja tiek atklata cilvekam daudz
vélak dzives laika®

* ledzimtu sirdskaisu incidence! 5-7 / 1000 dzivi dzimusiem => ~110-150 jauni pacienti Latvija katru gadu

=> 85 % sashiedz pieauguso vecumu? __600F T ' ' B

=> Pieaugusie ar iedzimtam sirdskaitém (Adult congenital heart disease ,ACHD) jeb g 200l |
(Grown-up with congenital heart disease, GUCH) §

=> |r aprékinats, ka Eiropa ir apm. 2,3 milj. ACHD pacienti, parsniedzot bérnu ar ‘; 200| il
iedzimtam sirdskaitém populacijas apjomu (1,9 milj.), S

kas turpinasies pieaugt ar 5-6 % pieaugumu gada? g O— : } :
T ool °o° gt == |
*  Batiska So pacientu mortalitates samazinasanas (pediatriskas kardiologijas un kardiokirurgijas % i = i

attistiba) veicina nepartrauktu ACHD populacijas pieaugumu [ S o .
— it Tpasi ar kompleksam patologijam? 5

B 1970 2000 2030 2060

Time (years)

—— Adult CHD cases

Visas pieauguso sirdskaites neatkarigi no sarezgitibas pakapes ir ieklautas Orphanet reto slimibu

- = = Adult CHD prevalence
O Existing Measurements’
95% Uncertainty Interval

saraksta un atrodamas interneta majas lapa (https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-bin/Disease.php?Ing=EN).

Braunwald’s Heart Disease. 9th Ed. 2012.
Adults with congenital heart disease: A growing public health problem? Arch Cardiol Mex. 2018.
Warnes CA,, et al. Task force 1: the changing profile of congenital heart disease in adult life. JACC 2001
Benziger et al. Population Health Metrics (2015)

LN .



Pieauguso iedzimto sirdskaisu iedalijums péc sarezgitibas

Vienkarsas (SImpIe): Vidéja kompleksitéte: Izteikta komPIEkSitéte:
Nekorigétas sirdskaites: Ebsteina anomalija Konduits (ar vai bez varstules)
Aortas koarktacija Cianotiska iedzimta sirdskaite (visi
* |zoléta iedzimta aortala vai mitrala varstula Vid&js PDA (neslégts) veidi)
sirdskaite (iznemot Parachute -varstulis, Fallo tetride Divkarsota laba kambara izeja
Skelta varstula vira (cleft leaflets)) Korigéts atrioventrikulars Eizenmengera sindroms
* Mazs atriju starpsienas defekts (ASD) starpsienas defekts Fontana procedira
* lzoléts mazs ventrikulu starpsienas defekts Aortala varstula stenoze Mitrala varstula atrézija
(VSD) (bez papildus patologijas) Pulmonali varstula stenoze Vieniga ventrikula fiziologija (visi veidi)
* Viegla pulmonala stenoze Citas, augstak neminétas.... Pulmonala varstula atrézija (visi veidi)
* Mazs atveérts arterialais vads (patent ductus Pulmonalo artériju obstruktiva slimiba
arteriosus,PDA) Lielo artériju transpozicija
Trikuspidala varstula atrezija
Korigetas sirdskaites: Kopéjais arterialais vads
Citi augstak neminétie
 Slégts PDA (crisscros sirds, izomérisms u.c....)

* Secundum ASD vai sinus venosus defekts bez
atlieku defekta
e VSD bez atlieku defekta

Warnes CA, et al. ACC/AHA 2008 Guidelines for the Management of Adults with Congenital Heart Disease: Executive Summary. Circulation. 2008 .
Stout KK, et.al. 2018 AHA/ACC Guideline for the Management of Adults With Congenital Heart disease. Circulation 2018.



Arsté$ana un aprape pacientam ar iedzimtu sirdskaiti - multidisciplinara komanda —
specializeta medicinas centralll (Latvija PSKUS)

Kardiologs

Ambulatori
Invazivais kardiologs
Aritmologs

Medmasa

Ginekologs
Kardiokirurgs

e

Pacients
Neirologs

Anesteziologs
Radiologs

Endokrinologs
Genetikis
Psihologs-Psihiatrs Pulmonalas
Socialais darbinieks Bérnu kardiologs un hipertensijas
kardiologs specialists
(pacientu parnemsana —
transition!!!)

Stout KK, et.al. 2018 AHA/ACC Guideline for the Management of Adults With Congenital Heart disease. Circulation 2018.
Baumgartner H. Recommendations for organization of care for adults with congenital heart disease and for training in the subspecialty of ‘Grown-up Congenital Heart Disease’ in Europe. European Heart Journal 2014.



Ko meés varam darit RS pacientiem?

https://www.bkus.lv »
orpha registrs bsk 9may2019

ORPHA kodeSanas
un registrésanas kartiba.
RS konsiliji.

-
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050" Networks

Slimibu profilakses un kontroles centrs 9 Bérnu Kliniskd

universitates simnica

&N

RETO SLIMIBU
KOORDINACIJAS
CENT

RS

Ko més varam dartt?

1. Apzinat Q/Orpha pacientus;

2. Aizpildit karti vai, nosatot pacientu pie specialista, pievienot MK
Nr.134, 19. pielikumu (aizpilda specialists);

3. Nogadat aizpilditu karti uz reto slimibu registru (sobrid papira format)

Registrs
(datu operators)
10. korpuss
“Genétikas maja”
1. stavs
Vienibas gatve 45,
Riga LV1004

“Noteikumi par vienoto veselibas nozares
elektronisko informacijas sistemu” (MK Nr.134)

Informaciju sniedz:
1) stacionaras arstniecibas iestades;
2) ambulatoras arstniecibas iestades;

3) arstu prakses.

S
o3, European %‘%

O rp h QD et %e2;i) Reference RETO SLIMIBU

5
050’ Networks KOORDINACIJAS
CENTRS

Slimibu profilakses un kontroles centrs ©) termu Miniska universitates s


https://www.bkus.lv/sites/default/files/editor/infografikas/orpha_registrs_bsk_9may2019.pdf

Ko meés varam darit? — MK 134.noteikumi 19.pielikums

19. pielikums
Ministru kabineta
2014. gada 11. marta
noteikumiem Nr. 134

Karte pacientam ar iedzimtam anomalijam
(Pielikums MK 29.177.20176. noteikumu Nr. 748 redakcija)

“Noteikumi par vienoto veselibas nozares
elektronisko informacijas sistemu” (MK Nr.134)

1. Arstniecibas iestade un arstniecibas persona:
1.1. arstniecibas iestades nosaukums;
1.2. arstniecibas iestades kods Arstniecibas iestazu registra;
1.3. arstniecibas personas vards (vardi), uzvards™;

1.4. Veselibas inspekcijas piesSkirtais arstniecibas personas identifikators™.

- Registréts slimibas gadijums tiek tikai tad, ja ir aizpildita KARTE
(MK Nr.134, 19. pielikums);
o jedzimtam anomalijam (Q00-Q99) péc SSK-10

retam slimibam (<1:2000) Orpha kods (www.orpha.net); 1

R o o o 5

2. Slimibas vestures vai ambulatora pacienta mediciniskas kartes numurs™.

I. Bérns

MK Nr.134, 19. pielikums (www.likumi.lv)
SPKC majas lapa (https://www.spkc.qov.Iv/Iv/)
3. BKUS majas lapa (https.//www.bkus.Iv/Iv/content/retas-slimibas)

The poful for rare diseases and orphan drugs

Piezime. * Aizpilda arstniecibas iestade.

Papira forma Paoira forma

© XXI Tpatiem uadijumiem parvdzetis kodi (U00-195)

32 Virds Zvirds
34 Persoms bods e 0 o
| i ool B T — o 51 Vards
Ar noteiktim slimibim slimojoso pacientu karte 22 EE | T D s s wriorip CICICICICIE] 53 Persomas kods
Arstaiccibas iestides nosaukums s 37 Fakiisks daivesviets == ——— 54 Tautiba oog
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5. Pacients dzimums (J vinetk, J-sieviete, S-nechaicrs) [0 27 Prenatilé diagnostila: %
s Pr 46 Reprodukijas vésture:
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11, Ak (Ot 1= sia 46.6. legilo aboru skats oo 62.1.1. dziraas (1-virietis; 2-sieviete; 3-nedcaidrs)  [0)
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18, Datums, kadiestijusies berm nive ciimmezze) [0 OO0 OOOO0 2744 dagnozes kods,abilstos SSK10 dﬂ]:] [m] 51 o 64 Arsts

19 Deivildze digik apar vienu nedélu (7.4.2-n)
20. Diagnoze noteikea (/-czfvam; J-miruiam)
21. Datums, kad pamatdiagnoze noweikna (a2 mm gzee) [ D0 DOCE

28. Stimiba (/-hromozomdla; 2-monogéna; 3-dmdgakioru; 4-svaiga muddcla,
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30. Monogénas dimibas kods o o i el b el
23. Retas dimibas nosaukus un kods DEEEEE  atkisos Mec Kusick Hasgfikatoram

24 Blakusdiagnozes (iedzimti's anomljas)
(noradt diggnozes nosaubume wn kodk, atbilsiod SSK-10)

31. Karlotips (vgiactigo nonid? wn atzimét)
1-nomna; 2-patologia

15 wn 3 atiif)

65. Datums, kad karee aizpildita wmmuéﬁﬁﬂﬂﬂﬂ



Ko meés varam darit? — MK 134.noteikumi 19.pielikums

19. pielikums
Ministru kabineta
2014. gada 11. marta
noteikumiem Nr. 134

“Notei K par vienoto veselibas nozares

elektronisko in™wgacijas sistemu” (MK Nr.134) Karte pacientam ar iedzj#fam anomalijam
(Pielikums MK 29.11.2Q oteikumu Nr. 748 redakcija)

- Registréts slimibas gadijums tich§ggi tad, ja ir aizpildita KARTE
(MK Nr.134, 19. pielikums);
iedzimtam anomalijam (Q00-Q99) péc SSK-10
retam slimibam (<1:2000) Orpha kods (www.orpha.net);

1. Arstniecibas iestade un arstniecibas gg#€ona:
1.1. arstniecbas iestades nosgg¥ins;
1.2. arstniecibas iestad ods Arstniecibas iestazu registra;

1.3. arstniecthggPersonas vards (vardi), uzvards*;

The pmm for rare diseases and orphan drugs

1.4. \agg¥bas inspekcijas pieSkirtais arstniecibas personas identifikators*.

limibas véstures vai ambulatora pacienta mediciniskas kartes numurs*.

l. Bérns

2 Resultls)

Piezime. * Aizpilda arstniecibas iestade.

%wm : — — Papira fore Papira forma

e ——————T)

32 Virds 2 Dlal\h
5 - [ 34 Persoms kods e 0 0
fktam slimibam slimojoso pacientu karte 202 s To et s ot
J9%9 pad 35 ElEl ~ 36 Deklarétis dzivesvietas administratia teritorip [ JLJLILIL] 53 Persomas hods Ooood-ao
nosaukums = 37 Fakiisks drivesvieta _ 54 Tautita goog
Arstmiecibasiestides kods [ o o 33 Fakfiskis dzivesvietas administrativa terimrija  [JLJJLILIL] 55 Profesija Oo0ooog
b = ~ = p— oooo ik lgi dzivo faktiskajs drivesviets (i gac) oo 56. Vecums [m]m]
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(noradt diggnozes nosaubume wn kodk, atbilsiod SSK-10) 1-nomna; 2-patologia



Nosiitam uz PSKUS pie dr.A.Strenges vai dr.A.Rudzida
(ledzimta sirdskaite vai ledzimta sirdskaite suspecta
=> Echo + Konsultacija) S PR e

Diagnozes:

Ko meés varam darit GUCH pacientiem?

Arsta birojs

Padienta grupa:
rsp RSP - Reto slimibu padients

Svetlana Jugina (47 o)) Maksimiljans Kopancuks (20 g.) Indra Venslovies

Dzim$anas Datums:
31.03.1993. | v

10.12.2019. |V 10.12.2019. v
PleAmes: Dzimums:

SSK-10 Q21.3; ORPHA 3303| Virietis v

Ieraksta

i [ —
| Datums fidz Piezimes ; ipasnieks

ledzimta sirdskaite (VCC).

Trikuspidala varstula atrézija (TA) Tips |
DubultieplGsanas kreisais kambaris (hemodinam
D-Magistralo artériju transpozicija (D-TGA).
Ventrikulu inversija.

Ventrikulu starpsienas defekts (VSD), liels.

Atriju starpsienas defekts (ASD), liels.

Pulmonala varstula stenoze, viegla.

Pulmonala varstu)a nepietiekamiba, vidéja.
Mitrala varstula nepietiekamiba, viegla.

Aortala varstula nepietiekamiba, viegla.

Sekundara pulmonala hipertensija (sistémiska-Eizenmengera sindroms).

Hroniska cianoze.

Pilna atrioventrikulara blokade.

HSM Ill FK péc NYHA.

Multipli galvas smadzenu abscesi (2005.g.).
Osteoplastiska trepanacija (2005.g.).
Epilepsija.

Hipoksiska malnutricija.

Hipogonadotrops hipogonadisms.

D Vitamina deficits.

Sekundara jauktas genézes osteoporoze, osteomalacija.

Izteikta mugurkaula skolioze.

59 ‘ 1.grupas invalids 30.08.2011. 29.08.2012, 23:59 Nr.569380
| 1i.7grupas invalids 27.09.2013. | 25.08.2018. 23:59 | 1052718 :Paula Stradina k... |
59 | 1.grupas invalids | 17.08.2018. | 25.08.2020. 23:59 | 1372381 |Paula Stradina K... | |08
P A
- (SSK-10 kods: Q22.4; Reto slimibu kods: ORPHA:1209).

= H AWIYTEVAY
evyT

ANKETA reto slimibu pacienta kartes sanemsanai

I Obligata informacija

1. Pacienta vards, uzvards

=

2. Pacienta personas kods D D D D I:' l:] -D D D D l:] §

3. Diagnosticéta reta slimiba z

3.1. SSK-10 | §
s2.corena  OICICICICICIC]

II Papildus svariga informacija

4. Svarigi/ lerobezojumi

d9-y

. Pacients vai vina parstavis

11.1. Vards, uzvards
11.2. Paraksts

V4
TDooo. "

12. Datums



Ko meés varam darit GUCH pacientiem?

Ar
Paceta grveec
\rsp | |RSP - Reto slimibu pacients | Svetlana Jugina (47 g)

DzimSanas Datums:
31.03.1993. | v

Maksimiljans Kopancuks (20 )

Datums no: Datums fidz: :
10.12.2019. | v ¥ 10-12-2019-3*'3

:::15;21.3; ORPHA 3303] | ‘ Di::::;; _ v
PSKUS Koordinatoram (dr.Judtte Luksa):
T — Y evesebas do * aizpilda info (pieregistré) pacientu tieSsaisté «vienotaja

e T T TR S teracta e |13 veselibas nozares elektroniskaja informacijas sistema»

29.08.2012, 23:59 Nr.569380

l.grupasinvalids  30.08.2011. Paula Stradina K.

* Nogada Annketu kartes sanemsanai BKUS (ja tada vél nav)

1.grupas invalids | 27.09.2013. | 25.08.2018. 23:59 | 1052718
59 | 1.grupas invalids | 17.08.2018. | 25.08.2020. 23:59 | 1372381 |Paula stradina k... |

ANKETA reto slimibu pacienta kartes sanemsanai ‘

I Obligata informacija

|Paula stradina k... |

Karte gatava

N

PSKUS koordinators savac karti no BKUS

N

PSKUS koordinators sakomunicé ar pacientu
un atdod karti pacientam

1. Pacienta vards, uzvards

2. Pacienta personas kods D D D D D D = D D D D D
3. Diagnosticéta reta slimiba

sessk0 JOI0I0I0]
s2corena  LJOIOIOIOIOIOIN]

SSI9AE SaLIRY]

II Papildus svariga informacija

4. Svarigi/ lerobezojumi

d9-y

12



Reto slimibu pacienta karte................ieguvumi

Medicinas iestadei

Ministru kabineta
2018. gada 29. maija
noteikumiem Nr. 311

v =

Reto slimibu joma nodrosinama arstu konsilija tarifs

Nr Veselibas apripes Tarifs
}'( pakalpojuma veida Veselibas apripes pakalpojuma veida nosaukums (cena),
Pk kods euro
1. 01022 Piemaksa pie aprupes epizodes par pacienta konsultaciju reto 11,39
slimibu gadijuma vai arstu konsiliju terapijas taktikas
pienems$anai pacientam ar reto slimibu
2. 60219 Arstu konsilijs (Iidz pieciem specilistiem) terapijas taktikas 57,09
pienemsanai pacientam ar reto slimibu universitates slimnica.
leklauta samaksa par visu konsilija iesaistito darbu. Vienam
pacientam vienu reizi (norada konsilija vaditajs)
Piezimes.

vie

1. Specialists, kur§ konsulté pacientu ar reto slimibu (iznemot specialistu, kur$ konsultaciju
sniedz reto slimibu kabineta komandas ietvaros), manipulaciju 01022 norada ne vairak ka vienu reizi

na apmekléjuma laika.

2. Ja tiek organizeéts arstu konsilijs, manipulaciju 01022 norada kopa ar manipulaciju 60219
atbilstosi to specialistu skaitam, kuri gatavo nepiecieS§amo medicinisko dokumentaciju arstu
konsilijam.

Pacientam

* Reto slimibu pacientiem ambulatori tiek nodrosinatas bezmaksas uztura specialista konsultacija. Uztura specialista konsultacijas Reto slimibu pacientiem tiek

Veselibas ministre Anda Caksa

RS konsilijs

Talonu aizpildianas celvedis IS Saule pacientiem ar retu slimibu

Pakalpojuma veids

Arstniecibas persona, kas IS Saule
ilda talonu

Manipulicijas kods

Pacientu grupa

Apriipes epizodes veids

Arstu konsilijs reto slimibu genétiskai Konsilija vaditajs 60219 RS 1.,2,3,5. vai6.
diagnostikai vai specifiskas medikamentozas
arstéSanas nozimésanai un turpmakai Specialisti, kas piedalas konsilija 01022 RS 1,2.,3.,5., vai6.

uzraudzibai

nodroSinatas Bérnu kliniskas universitates slimnica. Lai pieteiktos uz konsultaciju, l0dzu, zvaniet uz BKUS ,,Genétikas maju” katru darba dienu no 8:00 lidz 16:00 pa
talruni 67514618. Lai sanemtu valsts apmaksatu konsultaciju, nepiecieSams uzradit dokumentu, kas apliecina, ka esat retas slimibas pacients (reto slimibu pacienta
ID karte un/vai specialista nosttijums/ izraksts ar retas slimibas jeb ORPHA kodu).
* Reto slimibu pacientiem ambulatori tiek nodrosinatas bezmaksas psihologa konsultacija. Lai pieteiktos konsultacijai pie kliniskas psihologes Stradina slimnica, ludzu,
zvaniet uz Fizikalas medicinas un rehabilitacijas centra registratlru pa talruni 67069791 (darba laiks no 8:00 lidz 16:00). Lai sanemtu valsts apmaksatu konsultaciju,

nepiecieSams uzradit dokumentu, kas apliecina, ka esat retas slimibas pacients (reto slimibu pacienta ID karte un/vai specialista nosttijums/ izraksts ar retas

slimibas jeb ORPHA kodu).
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Slimibu kodi GUCH pacientiem

SSK-10 kods

https://www.spkc.gov.lv/ssk10/indexc
db0.html?p=ssk

SLIMIBU PROFILAKSES UN KONTROLES CENTRS

@& — Datu bazes — SSK-10 klasifikacija — Kodu tabulsaraksts un skaidrojumi

SSK-10 klasifikacija - Kodu tabulsaraksts un

skaidrojumi

= Kodu tabulsaraksts un skaidrojumi
© I Infekcijas un parazitaras slimibas (A00-B99)
£ II Audzeji (C00-D48)
£ IIT Asins un asinsrades organu slimibas un noteikti imansistémas traucéjumi (D50-D89)

© IV Endokrinas, uztures un vielmainas slimibas (E00-E90)

3 V Psihiski un uzvedibas traucéjumi (F00-F99)

© VI Nervu sistémas slimibas (G00-G99)

£ VIII Ausu un aizauss paugura slimibas (H60-H95)

£ IX Asinsrites sistéemas slimibas (100-199)

© X Elposanas sistémas slimibas (J00-199)

& XI Gremo3sanas sistémas slimibas (K00-K93)

£ XII Adas un zemadas audu slimibas (L00-199)

£3 X111 Skeleta, muskulu un saistaudu slimibas (M00-M99)

£ XIV Urogenitalas sistéemas slimibas (N00-N99)

© XV Gratnieciba, dzemdibas un pécdzemdibu periods (000-099)
erinatala perioda stavokli (P00-P96)

atrade (R00O-

£3 XX Aréji slimibu un naves céloni (V01-Y98)

£ XXI Faktori, kas ietekmé veselibu un saskari ar veselibas aprapes darbiniekiem (Z00-799)

£3 XXII Ipasiem gadijumiem paredzétie kodi (U00-U95)

www.orpha.net/nati

ORPHA kods

dex/sakums

orphanet

d A 7L SiERA N
404

Sorry, the page you requested could not be found

www.orpha.net

ER | EN | ES | DE | IT | BT

https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-

bin/Disease.php?Ing=EN

Rare diseases

Clinical Signs and
Symptoms

Classifications
Genes
Disability

Encyclopaedia for
patients

Encyclopaedia for
professionals

Emergency guidelines

Sources/procedures

Homepage >Rare diseases >Search

Search for a rare disease

‘ Disease name | Search

(*) mandatory field

® Disease name OMIM Gene name or symbol

Orpha number ICD-10

Other search option(s) *

Unlna


https://www.spkc.gov.lv/ssk10/indexcdb0.html?p=ssk
https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-bin/Disease.php?lng=EN

Slimibu kodi GUCH pacientiem

Diagnozes:

ledzimta sirdskaite (VCC).
Trikuspidala varstuja atrézija (TA) Tip

. (SSK-10 kods: Q22.4; Reto slimibu kods: ORPHAzlzD

Az

Dubultiepliis$anas kreisais kambaris (hemodinamisKi HYA:

D-Magistralo artériju transpozicija (D-TGA).

Ventrikulu inversija.

Ventrikulu starpsienas defekts (VSD), liels.

Atriju starpsienas defekts (ASD), liels.

Pulmonala varstu]a stenoze, viegla.

Pulmonala varstula nepietiekamiba, vidéja.

Mitrala varstula nepietiekamiba, viegla.

Aortala varstula nepietiekamiba, viegla.

Sekundara pulmonala hipertensija (sistémiska-Eizenmengera sindroms).
Hroniska cianoze.

Pilna atrioventrikulara blokade.

HSM Il FK péc NYHA.

Multipli galvas smadzenu abscesi (2005.g.).
Osteoplastiska trepanacija (2005.g.).

Epilepsija.

Hipoksiska malnutricija.

Hipogonadotrops hipogonadisms.

D Vitamina deficits.

Sekundara jauktas genézes osteoporoze, osteomalacija.
Izteikta mugurkaula skolioze.

Abi kodi visam reto slimibu diagnozém !!!

15



Orphanet

Orphanet ir starptautiskais sadarbibas tikls un uzzinas portals, kura mérkis ir nodrosinat sabiedribu ar visaptverosu un kvalitativu
informaciju reto slimibu un orfano zalu joma, lai veicinatu reto slimibu pacientu diagnostikas, aprupes un arstéSanas uzlaboSanu

Uzturet Orphanet reto slimibu nomenklatiru
(ORPHA kods)

Multi-dimensional

X-linked adrenoleukodystrophy

> Orphanet classification of rare inborn errors of metabolism

Multi- classification

Multi-hierarchical

> Rare neurologic disease ORPHA:98006

\_ Rare epilepsy ORPHA:101998 <€——

(S Metabolic diseases with epilepsy ORPHA:166481

\_ Peroxisomal disease with epilepsy ORPHA:225686
dystrophy ORPHA:43

L Adrenomyeloneuropathy ORPHA:139399

> Orphanet classification of rare genetic diseases

(_ Xlinked cerebral adrenoleukodystrophy ORPHA:139396

> Rare neurologic disease ORPHA:98006

[ > Orphanet classification of rare neurological diseases

> Orphanet classification of rare endocrine diseases

> Orphanet classification of rare infertility disorders

orphanet

J | Neurometabolic disease ORPHA:68385 ~&———
_ Xlinked adrencleukocystronhy ORPHA:43

(_ Adrenomyeloneuropathy ORPHA:139399

(__ X-linked cerebral adrenoleukodystrophy ORPHA:139396
> Rare neurologic disease ORPHA:98006
[ Leukodystrophy ORPHA:68356 4——

(_ Xclinked adrenoleukodystrophy ORPHA:43

__ Adrenomyeloneuropathy ORPHA:139399

{_ X-linked cerebral adrenoleukodystrophy ORPHA:139396

net |

Access our Services

diseases, with genes involved

[P ]
Q@ e@s
i) g
Inventory, classification and Inventory of orphan drugs Directory of patient Directory of professionals and
encyclopaedia of rare organisations institutions

t s’

Directory of expert centres Directory of medical
laboratories providing
diagnostic tests

Directory of ongoing research
projects, clinical trials,
registries and biobanks

@A L1

Collection of thematic reports:
Orphanet Reports Series

Orphanet was established in France by the INSERM (French National Institute
for Health and Medical Research) in 1997.This initiative became a European
endeavour from 2000, supported by grants from the European Commission:
Orphanet has gradually grown to a Consortium of 40 countries, within Europe
and across the globe.

i Inserm o ¥
& AcTion [l s
u-(.u-,::::.-.m. . ® or a of the European Union
L
| Learn more | | Orphanet national websites |

orphadata

The Orphadata platform provides the scientific
community with comprehensive, high-quality
datasets related to rare diseases and orphan
drugs, in a reusable and computable format.

Access Orphadata




Paldies par uzmanibu!

cereereernennennseess JAULAjUMI?

Agnese Strenge

Paula Stradina Kliniskas Universitates slimnica, Latvijas Kardiologijas Centrs, Riga, Latvija
Bérnu Kliniskas Universitates slimnica, Riga, Latvija

Kardiologs - Pieauguso iedzimto sirdskaiSu specialists

aknipse@gmail.com; agnese.strenge@stradini.lv

Tel.nr. +371 29466651

13.12.2019.


mailto:aknipse@gmail.com

