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Likumdošana

2

• Ar Eiropas Parlamenta un Padomes 1999. gada 29. aprīļa lēmumu Nr. 1295/1999/EK tika noteikta Kopienas valstu rīcības programma reto slimību (turpmāk - RS), tai skaitā 
ģenētisko slimību jomā. Šajā programmā definēts, ka RS skar ne vairāk kā 5 no 10 000 cilvēku ES.

Nacionālais veselības dienests reizi mēnesī no vienotās veselības nozares elektroniskās informācijas sistēmas sniedz reģistram nepersonalizētu informāciju par:
5.1. narkoloģiskajiem pacientiem;
5.2. pacientiem, kuriem diagnosticēta tuberkuloze;
5.3. pacientiem, kuriem diagnosticēts cukura diabēts;
5.4. pacientiem, kuriem diagnosticēta onkoloģiska slimība;
5.5. pacientiem, kuriem diagnosticēti psihiski un uzvedības traucējumi;
5.6. pacientiem, kuriem diagnosticēta arodslimība;
5.7. pacientiem, kuriem diagnosticēta multiplā skleroze;
5.8. pacientiem, kuriem diagnosticēta iedzimta anomālija;
5.9. pacientiem, kuri ārstniecības iestādē pēc neatliekamās medicīniskās palīdzības vērsušies traumas, ievainojuma vai saindēšanās dēļ.

Stacionārās un ambulatorās ārstniecības iestādes, kā arī ārstu prakses (turpmāk – ārstniecības iestādes) reģistra informācijas sistēmā tiešsaistes režīmā ievada un aktualizē 
informāciju par:

6.1. pacientiem, kuriem diagnosticēts C hepatīts;
6.2. pacientiem, kuriem diagnosticēta HIV infekcija vai saslimšana ar AIDS.

PREDA jeb ar noteiktām slimībām 
slimojošu pacientu reģistrs
(Slimību profilakses un kongtroles centrs)
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• 2009. gada 8. jūnijā tika apstiprināti ES Padomes ieteikumi dalībvalstīm par rīcību RS jomā => Atbilstoši ieteikumiem, katrai dalībvalstij pēc iespējas ātrāk, vēlams līdz 
2013. gada beigām, bija nepieciešams izstrādāt un pieņemt plānu vai stratēģiju RS jomā, kas kļūtu par veselības un sociālās aprūpes sistēmas sastāvdaļu.

• 2013.g. Veselības ministrija ar rīkojumu Nr. 110 (20.06.2013.) apstiprināja "Plānu reto slimību jomā 2013.-2015. gadam«. 

• Informatīvajā ziņojumā "Par Plāna reto slimību jomā 2013.-2015. gadam izpildi«, tika secināts:

1. lai gan Latvijā ir iespēja veikt ģenētiskos izmeklējumus, tie vairumā gadījumu nav valsts apmaksāto pakalpojumu "grozā" un pacienti tos var veikt ārpus    
Latvijas, saņemot S2 veidlapu, normatīvajos aktos paredzētajos gadījumos, vai par privātajiem līdzekļiem.

2. nepieciešams radīt kārtību, dodot iespēju pacientiem veikt valsts apmaksātus izmeklējumus Latvijā, un tikai atsevišķos gadījumos izmantot S2 veidlapu.
3. Lai plānotu budžeta līdzekļus ilgtermiņā, nozīmīga ir informācija par RS izplatību valstī un pacientu skaitu atbilstošai diagnozei. Ziņojumā norādīts, ka  

PREDA reģistrā iekļautās informācijas apjoms saistībā ar retajām slimībām neatspoguļo reālo pacientu skaitu, jo informācija tajā netiek sistemātiski  
ievadīta. Tādejādi nepieciešams meklēt risinājumu, lai iegūtie statistikas dati būtu ticami un izmantojami veselības budžeta plānošanai.

Likumdošana praksē

• 2016.g. Nacionālais veselības dienests (NVD) informē, ka saskaņā ar 2014. gada 11. marta Ministru kabineta noteikumu Nr. 134 "Noteikumi par vienoto veselības 
nozares elektronisko informācijas sistēmu" 7. punktu PREDA jeb ar noteiktām slimībām slimojošu pacientu reģistrs (turpmāk – Reģistrs) tiek iekļauts vienotajā veselības 
nozares elektroniskajā informācijas sistēmā (E-veselības sistēmā).

No 2018.g. Slimību profilakses un kontroles centrs vairs nepieņem Reģistram sniegto informāciju papīra formā. 
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Likumdošana praksē

Lai uzlabotu situāciju reto slimību (RS) jomā, ir apstiprināts Plāns reto slimību jomā 
2017.- 2020.gadam.

Plāns paredz:
=> uzlabot RS agrīno un savlaicīgo diagnostiku;
=> ģenētisko izmeklējumu pieejamības nodrošināšana ne tikai bērniem, 

bet arī pieaugušajiem pie atbilstošām indikācijām;
=> RS ārstēšanu, uzlabojot medikamentu pieejamību pieaugušajiem 

pacientiem;
=> uzlabot informācijas apriti, kas būtiska pacienta ārstēšanas procesā.

RS pacientu ārstniecības koordinācijai Bērnu klīniskajā universitātes 
slimnīcā (Bērnu slimnīca) ir izveidots Reto slimību kabinets ar atbalsta 
vienībām:

Paula Stradiņa klīniskajā universitātes slimnīcā (PSKUS) 
Rīgas Austrumu klīniskajā universitātes slimnīcā (RAKUS).

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


Pieaugušie ar iedzimtām sirdskaitēm

• Iedzimtas sirdskaites – kardiocirkulatorās struktūras un funkcijas patooģija, kas ir cilvēkam piedzimstot, arī tad, ja tiek atklāta cilvēkam daudz 
vēlāk dzīves laikā1

• Iedzimtu sirdskaišu incidence1 5-7 / 1000 dzīvi dzimušiem => ~110-150 jauni pacienti Latvijā katru gadu

=> 85 % sasniedz pieaugušo vecumu2

=> Pieaugušie ar iedzimtām sirdskaitēm (Adult congenital heart disease ,ACHD) jeb
(Grown-up with congenital heart disease,GUCH)

=> Ir aprēķināts, ka Eiropā ir apm. 2,3 milj. ACHD pacienti, pārsniedzot bērnu ar 
iedzimtām sirdskaitēm populācijas apjomu (1,9 milj.), 
kas turpināsies pieaugt ar 5-6 % pieaugumu gadā2

• Būtiska šo pacientu mortalitātes samazināšanās (pediatriskās kardioloģijas un  kardioķirurģijas 
attīstība) veicina nepārtrauktu ACHD populācijas pieaugumu 
– it īpaši ar kompleksām patoloģijām2

• Visas pieaugušo sirdskaites neatkarīgi no sarežģītības pakāpes ir iekļautas  Orphanet reto slimību 
sarakstā un atrodamas interneta mājas lapā  (https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-bin/Disease.php?lng=EN).

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



Pieaugušo iedzimto sirdskaišu iedalījums pēc sarežģītības

Izteikta kompleksitāte:

• Konduīts (ar vai bez vārstules)
• Cianotiska iedzimta sirdskaite (visi 

veidi)
• Divkāršota labā kambara izeja
• Eizenmengera sindroms
• Fontāna procedūra
• Mitrālā vārstuļa atrēzija
• Vienīgā ventrīkula fizioloģija (visi veidi)
• Pulmonālā vārstuļa atrēzija (visi veidi)
• Pulmonālo artēriju obstruktīva slimība
• Lielo artēriju transpozīcija
• Trikuspidālā vārstuļa atrēzija
• Kopējais arteriālais vads
• Citi augstāk neminētie

(crisscros sirds, izomērisms u.c....)

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.

Vidēja kompleksitāte:

• Ebšteina anomālija
• Aortas koarktācija
• Vidējs PDA (neslēgts)
• Fallo tetrāde
• Koriģēts atrioventrikulārs 

starpsienas defekts
• Aortālā vārstuļa stenoze
• Pulmonālā vārstuļa stenoze
• Citas, augstāk neminētas....

Vienkāršas (simple):

Nekoriģētas sirdskaites:

• Izolēta iedzimta aortālā vai mitrālā vārstuļa 
sirdskaite (izņemot Parachute -vārstulis, 
šķelta vārstuļa vira (cleft leaflets))

• Mazs ātriju starpsienas defekts (ASD)
• Izolēts mazs ventrīkulu starpsienas defekts 

(VSD) (bez papildus patoloģijas)
• Viegla pulmonāla stenoze
• Mazs atvērts arteriālais vads (patent ductus 

arteriosus,PDA)

Koriģētas sirdskaites:

• Slēgts PDA
• Secundum ASD vai sinus venosus defekts bez 

atlieku defekta
• VSD bez atlieku defekta



Ārstēšana un aprūpe pacientam ar iedzimtu sirdskaiti  - multidisciplināra komanda –
specializētā medicīnas centrā!!! (Latvijā PSKUS)

Pacients

Kardiologs
Ambulatori

Invazīvais kardiologs
Aritmologs
Medmāsa

Ginekologs

Neirologs

Kardioķirurgs

Anesteziologs
Radiologs
Endokrinologs
Ģenētiķis
Psihologs-Psihiatrs
Sociālais darbinieks

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.

Bērnu kardiologs un 
kardiologs

(pacientu pārņemšana –
transition!!!)

Pulmonālas 
hipertensijas 
speciālists



Ko mēs varam darīt RS pacientiem?

8

https://www.bkus.lv › 
orpha_registrs_bsk_9may2019

https://www.bkus.lv/sites/default/files/editor/infografikas/orpha_registrs_bsk_9may2019.pdf
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Ko mēs varam darīt? – MK 134.noteikumi 19.pielikums
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Ko mēs varam darīt? – MK 134.noteikumi 19.pielikums
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Ko mēs varam darīt GUCH pacientiem?

Nosūtam uz PSKUS pie dr.A.Štrenges vai dr.A.Rudzīša
(Iedzimta sirdskaite vai Iedzimta sirdskaite suspecta 

=> Echo + Konsultācija)

Ārsta birojs
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Ko mēs varam darīt GUCH pacientiem?

PSKUS Koordinatoram (dr.Judīte Lukša):
• aizpilda info (piereģistrē) pacientu tiešsaistē «vienotajā 

veselības nozares elektroniskajā informācijas sistēmā» 
• Nogādā Annketu kartes saņemšanai BKUS (ja tāda vēl nav)

Karte gatava

PSKUS koordinators savāc karti no BKUS

PSKUS koordinators sakomunicē ar pacientu 
un atdod karti pacientam



Reto slimību pacienta karte ...............ieguvumi
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• Reto slimību pacientiem ambulatori tiek nodrošinātas bezmaksas uztura speciālista konsultācija. Uztura speciālista konsultācijas Reto slimību pacientiem tiek 
nodrošinātas Bērnu klīniskās universitātes slimnīcā. Lai pieteiktos uz konsultāciju, lūdzu, zvaniet uz BKUS ,,Ģenētikas māju” katru darba dienu no 8:00 līdz 16:00 pa 
tālruni 67514618. Lai saņemtu valsts apmaksātu konsultāciju, nepieciešams uzrādīt dokumentu, kas apliecina, ka esat retās slimības pacients (reto slimību pacienta 
ID karte un/vai speciālista nosūtījums/ izraksts ar retās slimības jeb ORPHA kodu).

• Reto slimību pacientiem ambulatori tiek nodrošinātas bezmaksas psihologa konsultācija. Lai pieteiktos konsultācijai pie klīniskās psiholoģes Stradiņa slimnīcā, lūdzu, 
zvaniet uz Fizikālās medicīnas un rehabilitācijas centra reģistratūru pa tālruni 67069791 (darba laiks no 8:00 līdz 16:00). Lai saņemtu valsts apmaksātu konsultāciju, 
nepieciešams uzrādīt dokumentu, kas apliecina, ka esat retās slimības pacients (reto slimību pacienta ID karte un/vai speciālista nosūtījums/ izraksts ar retās 
slimības jeb ORPHA kodu).

Medicīnas iestādei

Pacientam



Slimību kodi GUCH pacientiem
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SSK-10 kods ORPHA kods

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

www.orpha.net/national/LV-LV/index/sākums

https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-
bin/Disease.php?lng=EN

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

Abi kodi visām reto slimību diagnozēm !!!



Orphanet
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Orphanet ir starptautiskais sadarbības tīkls un uzziņas portāls, kura mērķis ir nodrošināt sabiedrību ar visaptverošu un kvalitatīvu 
informāciju reto slimību un orfāno zāļu jomā, lai veicinātu  reto slimību pacientu diagnostikas, aprūpes un ārstēšanas uzlabošanu

Uzturēt Orphanet reto slimību nomenklatūru 
(ORPHA kods)



Paldies par uzmanību!

..................... Jautājumi?

Agnese Štrenge
Paula Stradiņa Klīniskās Universitātes slimnīca, Latvijas Kardioloģijas Centrs, Rīga, Latvija

Bērnu Klīniskās Universitātes slimnīca, Rīga, Latvija

Kardiologs - Pieaugušo iedzimto sirdskaišu speciālists

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

Tel.nr. +371 29466651

13.12.2019.
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