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Saisinajumi

VSIA BKUS - Valsts sabiedriba ar ierobeZotu atbildibu “Bérnu kliniska universitates slimnica”
VSIA PSKUS - Valsts sabiedriba ar ierobezotu “Paula Stradina kiiniska universitates slimnica”
VSIA RAKUS - Valsts sabiedriba ar ierobezotu “Rigas Austrumu kliniska universitates slimnica”
DMD — Diséna muskulu distrofija

EMG - elektromiografija

MR — magnétiska rezonanse

NMS - neiromuskulara slimiba

rNMS — reta neiromuskulara slimiba

SMA — Spinala muskulu atrofija



l.Vispariga informacija
levads

Retas neiromuskularas saslimSanas (RNS) ir slimibu grupa, kas ietekmé muskulu
funkcijas, nervu un muskulu savstarpéjo darbibu, izraisot muskulu vajumu, atrofiju un citus
simptomus, kas bdatiski ietekmé dzives kvalitati. To pamata visbiezak ir genétiski traucéjumi,
autoiminas reakcijas vai vielmainas izmainas, bet slimibas gaita, simptomi un prognoze var bat
loti atSkiriga. Savlaiciga diagnostika un arstéSana butiski ietekmé pacienta dzives kvalitati un
prognozi.

Visbiezak sastopamas retas neiromuskularas saslim$anas:
e Spinala muskulu atrofija (SMA)
Dazadas muskulu distrofijas (pieméram, DiSéna muskulu distrofija, DMD)
ledzimtas miopatijas
Miasténija
ledzimtas un iegltas polineiropatijas

Retas neiromuskularas saslimSanas var sakties jebkura vecuma — gan bérniba, gan
pieaugu$o vai pat vecaka gadagajuma cilveku vecuma, un to pazimes var paradities jebkura
dzives posma. Tapéc ir pasi svarigi, lai batu skaidri diagnostiskie kritériji un definéti bridinoSie
simptomi, kas liecina par nepiecieSamibu veikt padzilinatu izvértéjumu un izslégt vai apstiprinat
iespéjamo RNS klatbdtni.

BridinoSie simptomi, kas var noradit uz RNS un nepiecieSamibu padzilinatai diagnostikai:

o Jauna, neizskaidrojama vai progreséjosa muskulu vajuma paradisanas jebkura vecuma
Muskulu tonusa izmainas (samazinaSanas vai paaugstinasanas)
leglto kustibu iemanu zudums jeb regresija
Kustibu traucéjumi (IEnums, neveiklums, biezi kritieni)
Pastiprinats nogurums, krampji, koordinacijas trauc&jumi
ElpoSanas vai riSanas traucé&jumi bez acimredzama cita iemesla

o Gimenes anamnézé lidzigas saslim3anas
Svarigi ir atceréties, ka RNS pazimes var bt |oti dazadas un atkarigas no konkrétas slimibas,
tapéc, ja paradas kads no iepriek§ miné&tajiem simptomiem, 1pa$i, ja tie progresé vai atkartojas,
nepiecieSama savlaiciga padzilinata izvertéSana pie specialista - neirologa vai bérnu neirologa.



Kliniska cela uzdevumi

NodroSinat agrinu un savlaicigu reto neiromuskularo slimibu diagnostiku, izmantojot
specializétas mediciniskas izmekléSanas valsts apmaksatas arstniecibas iestadés.
Organizét specializ€tu multidisciplinaru apripi ar specialistu konsultacijam un konsilijiem,
lai nodroSinatu pacientiem piemérotako arstéSanu un terapiju.

Integrét valsts apmaksatus rehabilitacijas pakalpojumus, kas ietver gan ambulatoro, gan
dienas stacionara rehabilitaciju, lai uzlabotu pacientu funkcionalo stavokli un dzives
kvalitati.

Uzraudzit pacientu stavokli regularas ambulatoras konsultacijas un nepiecieSamibas
gadijuma nodrosSinat stacionaro aprapi.

NodroSinat pacientiem pieejamu medicinisko atbalstu ar specialistiem, ka arT koordinét
sadarbibu starp gimenes arstiem un neirologiem.

Veicinat pacientu registraciju visparéjos reto slimibu registros un/vai specializétos rNMS
registros un nodroSinat informacijas apriti starp arstniecibas iestddém un pacientiem, lai
uzlabotu arstéSanas kvalitati.

Izstradat un ieviest valsti vienadas rNMS apripes vadlinijas un arstniecibas protokolus,
kas ir saskanoti ar valsts veselibas sistémas prasibam un nodrosina kvalitativu aprapi.
Parvaldit cilvékresursus, nodrosinot specialistu kompetenci reto neiromuskularo slimibu
diagnosticé$ana un arstésana.

Sniegt atbalstu pacientu gimeném un apripétajiem; uzlabotu pacientiem dzives kvalitati
un nodroSinatu nepiecieSamo apripi ambulatora vai stacionara videé.

Kliniska cela lietotaji

Gimenes arsti

Pediatri

Neirologi

Bérnu neirologi

Arsti - genétiki

Arsti imunologi

Fizikalas un rehabilitacijas medicinas arsti

Citi arsti - pneimonologi, kardiologi, endokrinologi, ortopédi

Funkcionalie specialisti - fizioterapeiti, ergoterapeiti, logopédi, tehniskie ortopédi
Citas arstniecibas atbalsta un arstniecibas personas — visparéjas apripes masas, uztura
specialisti, psihologi, socialie darbinieki, koordinatori

Socialo un citu iesaistito valsts un pasvaldibu dienestu specialisti.

Pacienti un vinu gimenes locekli.
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1. Pacientu un piederigo izglitoSana par neiromuskularam saslimSanam

Retas neiromuskularas slimibas (rNMS) ir iedzimtas vai iegitas slimibas, kas ietekmé
muskulus un nervus, izraisot muskulu vajumu, kustibu gratibas un dazkart kardiologiskas,
elpo$anas vai ridanas problémas. Sis slimibas ir retas un kopuma skar aptuveni 1 no 3000 lidz 1
no 2500 cilvékiem." Lai gan daudzas rNMS ir progresé&jo$as un izraisa funkcionalus traucéjumus,
arstéSanas iespé€jas ir uzlabojusas, jo 1padi agrinas diagnostikas un slimibai specifisku terapiju
del, pieméram, spinalas muskulu atrofijas gadijuma.

letekme uz pacientiem un vinu gimeném ir ievérojama, ietverot fiziskas gratibas un
emocionalu, socialu un finansialu slogu. Multidisciplinara apripe, savlaiciga iejauk$anas un
atbalsto8as terapijas ir batiskas dzives kvalitates uzlabo3anai. Efektivas kliniskas metodes ir
vérstas uz koordinétu aprupi, agrinu diagnostiku un piekluvi arstéSanai un atbalsta
pakalpojumiem.

Pacientu un vinu tuvinieku izglitoSana ietver informacijas sniegSanu par veseligu
dzivesveidu, riska faktoriem, simptomu atpaziSanu un agrinas diagnostikas nozimi. lzglttoSanas
pasakumi palidz izprast, ka atpazit bridinoSos simptomus (piemé&ram, muskulu vajumu,
nogurumu, attistibas aizturi bérniem u.c.), kas var liecinat par retam neiromuskularam slimtbam.
Svarigakas mérka grupas ir:

e Pacienti un vinu gimenes locekli, kuriem ir loma simptomu atpaziSana un aprapg,
e Sabiedriba kopuma (skolas, darba kolektivi, mediju auditorija), lai mazinatu stigmatizaciju,
e Gimenes arsti un veselibas apripes specialisti, lai nodroSinatu savlaicigu nosutiSanu
talakai diagnosticesanai.
Profilakses un sabiedribas izglitoSanas kampanas - Latvija un Eiropd nepiecieSams Tstenot
informativas kampanas un projekti, kas pievérs uzmanibu reto slimibu atpaziSanai un nozimei
agrina diagnostika. Sadas aktivitates ietver informativus materidlus, sabiedribas lidzdalibu,
digitalas kampanas un tieSu darbu ar pacientu kopienam.
Faktori, kas veicina sabiedribas izglitotibu:
e Plasi pieejama informacija vienkarsa, vizuali uztverama form3,
e Specialistu un pacientu organizaciju atbalsts informéacijas sniegSana,
e Sabiedribas tolerances un izpratnes veidoSana par retajam slimibam, lai mazinatu stigmu
un diskriminaciju,
e Regulara izglitojoSo materialu un informativo kampanu veido8ana un atjauninasana.

Tadejadi, pacientu un piederigo izglitoSanas process ir bltisks sabiedribas veselibas
instruments, kas palidz atpazit bridinoSos simptomus, veicinat profilaksi, mazinat aizspriedumus
un nodrosinat savlaicigu palidzibu retu neiromuskularu slimibu gadijuma.

2. Simptomi norada uz neiromuskularu saslimsanu

Batiski ir veicinat simptomu agrinu atpaziSanu, palidzot gan pacientiem, gan piederigajiem
laikus ievérot iespéjamas neiromuskularo slimibu pazimes un savlaicigi vérsties pie arsta. Svarigi
vienkar8a un pieejama valoda skaidrot, kuras izmainas kustibu, izturibas, elpoSanas, runas vai
riSanas spéju attistiba var bat batisks signals, ko nedrikst ignorét.

So informaciju nodot pacientiem un piederigajiem ieteicams ar:
e Personalizétam sarunam pie gimenes arsta vai specialista, skaidrojot, kadi simptomi ir
Tpasi nozimigi un ka rikoties $adu izmainu novérosSanas gadijuma.



¢ Pielagotiem informativiem materialiem (broSuras, plakati, info grafikas), kuros ir uzskaitrti
visbiezak sastopamie bridinajuma simptomi, pieméri no dzives vai vizuali attélotas
situacijas.

¢ Digitalam platformam un pacientu atbalsta grupu aktivitatém, kur dalities ar citu pieredzi
un sanemt praktiskus padomus laikus pamanit slimibas sakumu.

o Pamudinat piederigos uzdot arstiem jautajumus, lai kopa ar specialistu izprastu simptomu
nozimigumu un iesp&jamos nakamos solus veselibas saglabasana.

Nozimigakie simptomi, kuri var liecinat par neiromuskularu saslimsanu ' 2

o Pastavigs vai pieaugo$s nogurums, kas nav izskaidrojams ar citiem
iemesliem

o Biezi krampji, muskulu stivums vai spazmas bez acimredzama iemesla.

o Kustibu koordinacijas traucéjumi, hdzsvara zudums, bieza klup$ana vai
kritieni.

e JuSanas traucéjumi — tirpSana, nejutigums vai dedzinaSana rokas vai
kajas.

o Muskulu masas samazinasanas (atrofija) vai vajums, kas progresé.

o Gritibas veikt ikdiena ierastas kustibas vai smalkas motorikas darbibas
(pieméram, pogasana, rakstisana).

o RiSanas vai elpoSanas gratibas, kas nav saistitas ar akitam infekcijam vai
citiem skaidriem iemesliem.

* Neizskaidrojamas sapes muskulos vai locitavas

e Gimenes anamnézé (kadam gimenes loceklim) zindmas retas
neiromuskularas slimibas.

Ja paradas kads no Siem simptomiem, 1pasi, ja tie progresé vai atkartojas, ieteicams
savlaicigi vérsties pie gimenes arsta, lai izvértétu iespéjamo retas neiromuskularas slimibas risku
un nepiecieSamibu veikt padzilinatu izmekléSanu. Gimenes arsts ir pirmais veselibas aprupes
specialists, kur§ uzrauga pacienta veselibas stavokli, atpazist bridinoSos simptomus un,
nepiecieSamibas gadijuma, nodroSina talaku diagnostiku un aprapi. =

3. Gimenes arsta konsultacija

Gimenes arsts ir pirmais veselibas aprupes specialists, kur§ saskaras ar pacientu, kuram
ir norades par iesp&jamu neiromuskularu saslimsanu.

Svarigi art aktivi atbilstoSa vecuma izvértét sudzibu nozimigumu, kas var liecinat par
muskulu saslimsanam.

BridinoSie simptomi ir viegli atpazistami un ir svarigi gimenes arsta praksé par tiem
pacientu aktivi iztaujat.

Precizs bridinoso simptomu uzskaitijums ir dots:
e tabula Nr.1 jaundzimu$o un maza bérnu vecuma,
e tabula Nr. 2 jaunieSu vecuma
o tabula Nr. 3 pieaugusSo vecuma
e tabula Nr. 4 visos vecumos



0 -4 men. Vecuma

v’ Poza uz védera,
nevar noturét galvu
paceltu;

v Nevelas 4 ménesu
vecuma;

v’ Neizsaka skanas 4
meénesu vecuma;

6 — 9 meén. vecuma

6 mén. vecuma nesniedzas
péc priekSmeta;

Nevar apsésties bez
palidzibas;

9 mén. vecuma nerapo;
Nebalstas uz kajam, kad tiek
vertikalizéts;

Nevar sanemt plauksta stku
objektu 9 mén. vecum3;
Neizsaka patskanu (ah, eh,
oh) 6 mén. vecuma;

Ar muti neveido “burbujus”
9 mén. vecuma;

12 - 18 mén. vecuma

v' 16 — 18 mén. vecuma

nestaiga;

v Nav spelé3anas

aktivitates 18 m.v. —
neliek klucius vienu
uz otra

v' 18 m.v. nevar noturét

kritinu (zimuli),
nezimeé

v' 12 m.v. nav viens

vards;

v' 18 m.v. nav vismaz 6

vardi;

2 -3 gadu vecuma

v Neléka;

v’ Liekot kajas pami$us
nekapj pa trepém;

v Nevar paskriet, vai
skrien ar gratibam;

v Nevar uzkapt un
nokapt no mébelém;

v Gritibas uzzimét vai
“kopét” taisnu liniju
vai apli;

v' 3 gadu vecuma nesaka
teikumu

Tabula Nr. 1 BridinoSie simptomi (Red Flag) jaundzimu$o un maza bérnu vecuma

Neleks;
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3 -18 gadu vecuma

Gratibas skriet, kapt pa kapném, piecelties no gridas

VElina staigasanas sakSana, zaudé ieprieks apgilitas prasmes
BieZi kltp, zaudé Idzsvaru, gritibas ar kustibu koordinaciju
Redzams muskuju masas zudums
Problémas pogat, zimét, turét rakstamriku
Neskaidra runa, aizriSanas, parmériga siekalosanas

Elpas trakums, vajs klepus reflekss, biezas plausu infekcijas
Atri nogurst, simptomi izteiktaki péc fiziskas aktivitites
Plakstinu ptoze, dubultosanas

Grtibas atslabinat savilktu plaukstu dare
Kusttbu Iéntgums izzlid péc iesildisanas
nejutigums, tirpSana, dedzinasana vai sapes ekstremitatés.

Tabula Nr. 2. BridinoSie simptomi (Red Flag) bérnu un jaunieSu vecuma




18 + (pieauguso) gadu vecuma
Progreséjoss, nesapigs muskulu vajums - ipasi, ja tas ir fokals, distals vail asimetrisks;
Musku|u apjoma samazinasanas (atrofija);
Musku|u Skiedru raustifanas (fascikulacijas);
Problémas pogat, zimét, turét rakstamriku;
Pieaugods mm. vajums (simptomi pasliktinds ar aktivitati un uzlabojas ar atpitu), jo Tpasi acu,
bulbara, ekstremitaiu vai elpoianas muskulatirs;
Gritibas veikt ikdienas darbibas, pieméram, piecelties no krésla, kapt pa kipném vai pacelt
rokas virs galvas;
Plakstinu ptoze, dubultofanas;
Gritibas atslabinat savilktu plaukstu dore;
Klupiana, kustibu neveiklums;
Sirdsdarbibas traucéjumi (pieméram, aritmija, kardiomiopatija) saistiba ar muskulu vajumu;
Temporala musku|u samazindjums;
Nejutigums, tirpiana, dedzinasana vai sapes ekstremitatés.
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Tabula Nr. 3. BridinoSie simptomi (Red Flag) pieauguso vecuma

Visos vecumos
Progreséjosds, nesapigs muskulu vajums;
Muskulu apjoma samazinasanas (atrofija);
Motoro kustibu kontroles gratibas, neveiklums;
Bulbari simptomi = riSanas gritibas, izrunas traucgjumi;
Elpoianas gritibas = vajs klepus reflkess, elpas trikums pie fiziskas slodzes
Motoro kustibu attistibas aizture unfvai iegito iemanu zudums
Pieaugois mm. va@jums (simptomi pasliktinds ar aktivitati un uzlabojas ar atpitu)
Atkartotas kreatinfosfokinazes asins analizés konstatéts ta limenis 3 x virs augiéjas normas

LALANNNS

Tabula Nr. 4. BridinoSie simptomi (Red Flag) visos vecumos

Jebkurs no Siem simptomiem - jo Tpas$i, ja tie ir progresé&josi, neizskaidrojami vai sastopami
kombinacijas - ir steidzami janovérté neirologam vai bérnu neirologam, lai veiktu turpmaku
diagnostiku. Pacients, atbilstoi vecumam, ir talak janosita uz konsultaciju pie neirologa vai bérnu
neirologa.

Ir svarigi atzimét, ka gimenes arsts ir tiesigs pacientu nosatit pie medicinas genétika uz
konsultaciju. Pacientiem ar gimenes anamnézé apstiprinatu neiromuskularu slimibu ir jadodas
pie medicinas genétika, lai parrunatu slimibas parmantojamibas risku un savlaicigu diagnostiku.
Presimptomatisku izmekléSanu var veikt tikai, ja ir zinams konkréts genétiskais célonis,
pieméram, precizs géna patogénais variants un, vélams, ir pieejams genétiskas izmekléSanas
rezultats no slimibas skarta radinieka. Ja slimiba parasti izpauzas pieaugu$a vecuma un tai nav
specifiskas terapijas, genétisko testéSanu bérniem Iidz 18 gadiem bez simptomiem neveic.
Genétiskajas konsultacijas svarigi zinat, vai pacientam ir simptomi, kas saistami ar gimenes
slimibu. NepiecieSamibas gadijuma ieteicama neirologa vai bérnu neirologa konsultacija pirms
arsta-genétika vizites.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas
apripes pakalpojumu organizéSanas un samaksas Kartiba” noteikta kartiba.
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4. Neirologa un bérnu neirologa konsultacija

Pacients, kuram ir skaidras norades par bridinoSso simptomu klatbdtni un gimenes
anamnézé nav zinams neviens radinieks, kuram batu neiromuskulara saslim$ana, ir janosita
talakai konsultacijai pie neirologa vai bérnu neirologa. NosatiSanu uz konsultaciju veic gimenes
arsts. Akdtu un strauji progreséjoSu (dzivibai bistamu) simptomu gadijuma pacients var tikt
nogadats neatliekamas medicinas centra tuvakaja veselibas apripes iestade. Gimenes arstam
bdtu arT janozimé konsultacija pie bérnu neirologa vai neirologa prioritaras rindas kartiba, ja
sudzibas un/vai simptomu progresija ir nozimiga.

Bérnu neirologa un neirologa loma pirmo reizi saskaroties ar pacientu, kuram ir norades
par neiromuskularu saslim$anu, ir sekojo$a:

Veikt detalizétu klinisko izmekléSanu, lai izvértétu simptomus un to atbilstibu
neiromuskularam slimibam.

Nosutit un organizét papildus diagnostiskos izmekl€jumus, pieméram, neirogréafiju,
elektromiografiju, asins, urina analizes un radiologiskos izmekléjumus (piem.,
magnétiska rezonanse muskuliem), lai precizétu diagnozi.

Nositit pacientu uz genétisko konsultaciju, ja ir aizdomas par genétiskam
neiromuskularam slimibam un ir pieejama atbilstoSa gimenes anamnéze.

Sniegt pacientam un gimenei izglitojoSu informaciju par iespéjamo diagnozi un
turpmakas ricibas planu.

Planot regularu simptomu uzraudzibu un nepiecieSamibas gadijuma savlaicigu
terapijas uzsaksanu vai atbalstu, ja diagnoze apstiprinas.

Gadijumos, kad diagnoze nav skaidra, nodroSinat, ka pacients tiek nosatits uz
specializétu centru vai komandu, kura specializ€jas retu neiromuskularu slimtbu
diagnostika.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizé$anas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

5. IzmekléSana — asins un urina analizes, MR, elektromiografija, u.c.

Bérnu neirologs vai neirologs, nemot véra sudzibas un klinisko izmekléSanu, ir tiesigs
pacientu nosatit talakai izmekléSanai saslim$anas (vai saslim8anas grupas) precizé€Sanai:
Nozimigakie izmekl&jumi ir sekojosie:

Sakotnéjie laboratoriskie izmekléjumi - Kreatinfosfokinazes (KFK) Iimena
noteikSana asinis, jo paaugstindts KFK var liecinat par muskulu bojajumu
(pieméram, muskulu distrofija).

Citi asins un urina analizu testi péc nepiecieSamibas

Neirofiziologiskie izmeklgjumi - Elektromiografija (EMG) un neirografija, kas palidz
novértét muskulu un nervu funkciju un bojajumu.

Attéldiagnostika, pieméram, magnétiska rezonanse galvai un muguras
smadzeném), lai izslégtu citas centralas vai periféro nervu sistémas patologijas,
ka arT nosutit uz MR muskulaudiem un ultrasonografijas izmekléjumu muskuliem
un nerviem.

Konsultacijas ar  papildu  specialistiem  (pneimanologu, kardiologu,
gastroenterologu, ortopédu, uztura specialistu, psihologu) atkaribd no kliniskas
situacijas.
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e Geneétiskd konsultacija - Ja kliniskd aina un izmekléjumi liecina par iedzimtu
neiromuskularu slimibu, javeic genétiska izmeklésana.

Ja bérnu neirologam vai neirologam ir tieSas kliniskas norades par iesp&amu
neiromuskularu saslim8anu, tad specialistam atseviSku rNMS klinisku aizdomu gadijuma ir
iespéjams nositit uz Jenétiskiem izmekléjumiem savas konsultacijas ietvaros (info:
https://www.bkus.lv/lv/genetiskie-izmeklejumi-neirologiem.)

Sada kartiba pieejami izmekl&jumi $obrid ir:

e Spinadlas muskulu atrofijjas diagnostika (SMN7 un SMNZ2 génu kopiju skaita
noteikS8ana ar MLPA metodi) - apmaksa ambulatori ar bérnu neirologa vai
neirologa nosatijumu,

e Sarko-Mari-Tita slimibas 1A (CMT1A) un Hereditaras kompresijas neiropatijas
diagnostika (PMP22 géna kopiju skaita noteikSana ar MLPA metodi) - apmaksa
ambulatori ar bérnu neirologa vai neirologa nosutijumu

o Miotoniskas distrofijas 1. tipa diagnostika (DMPK géna CTG atkartojumu skaita
noteik8ana ar kvantitativas PKR metodi) - apmaksa ambulatori ar bérnu neirologa
vai neirologa nosatijumu

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

6. Medicinas genétika konsultacija

Bérnu neirologam vai neirologam genétiski noteiktas neiromuskularas slimibas aizdomu
gadijuma ir janosita pacients uz genétisko konsultaciju.

Arstu-genétiku konsultaciju prioritau seciba un indikacijas VSIA Bérnu kliniska
universitates slimnica ir sadalitas piecas grupas*:

1. P1 — Neatliekami (gaidi$anas laiks I1dz 30 dienam)
e Zidaini no O lidz 3 ménesiem,
o Aizdomas par iedzimtiem metabolisma traucéjumiem ar izteiktu klinisko
ainu, neatkarigi no pacienta vecuma
2. P2 — Loti steidzami (gaidiSanas laiks 1-3 ménesi)
e Patologiski genétisko izmekléjumu rezultati neatkarigi no vecuma
o Multidisciplinara arstu konsilija lemums par nepiecieSamibu (arsts,
genétikis)
3. P3 — Steidzami (gaidiSanas laiks 3-9 ménesi)
e Aizdomas par genétisku sindromu bérniem I1dz 1 gadam (ieskaitot)
¢ ledzimtas kardiomiopatijas un sirds ritma traucéjumi neatkarigi no vecuma,
Skietami pékSnas naves risks
4. P4 — NepiecieSams planota kartiba (gaidiSanas laiks 9-24 ménesi)
e Multipli iedzimti defekti
o Encefalopatija bérniem Iidz 5 gadiem (ieskaitot)
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o Attistibas aizture I1dz 5 gadiem (ieskaitot)
5. P5 — Nav steidzams (gaidiSanas laiks vairak neka 24 ménesi)
o Jebkuras augstakas prioritatés neieklautas indikacijas.

Pieraksts tiek veikts tikai caur gimenes arstu vai specialistu BKUS Pacienta portala
sistéma, un katru konsultacijas pieteikumu vérté arsts-genétikis, klasificéjot atbilstosi prioritatei.
Straujas simptomu progreséSanas vai cita veida neatliekamu indikaciju gadijuma, $aja portala
pacientu iesp&jams pieteikt genétika konsultacijai art steidzamibas rinda (gaidisanas laiks idz 2
nedélam).

Pacientam [1dzi uz genétisko konsultaciju jabat valsts apmaksatam nosatljumam un
nepiecieSamajiem citu specialistu izmekléjumiem.

Par kartibu kada nosita pacientu uz VSIA Paula Stradina Kiliniskas Universitates
slimnicas Reto neirologisko slimibu centru (tai skaita genétika konsultaciju) un VSIA Rigas
Austrumu kliTniskaja universitates slimnica skat. Pielikumu Nr. 1 un NR. 2.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

7. Noteikta retas NMS diagnoze

Kad pacientam, balstoties uz pilnu klinisko, laboratorisko, instrumentalo un/vai genétisko
izmekléSanu, tiek noteikta reta neiromuskulara saslimSana (NMS), vinam tiek apstiprinata
konkréta diagnoze, pacients tiek registréts Reto slimibu registra un vinam tiek pieskirts atbilstoSas
retas slimibas kods (ORPHA kods). Tas nozimé, ka ir precizéts slimibas veids, biezi arl
identificéts genétiskais defekts, kas lauj izvéleties precizaku, efektivaku arstéSanas un
uzraudzibas stratégiju. Sada gadijuma pacientu taldk uzrauga multidisciplinara komanda, ko
koordiné bérnu neirologs vai neirologs, un tiek planota atbilstoSa terapija, rehabilitacija, socialais
un psihologiskais atbalsts, ka arT gimenes konsulté$ana un dzives kvalitates uzlabo$ana.

Lielai dalai NMS pacientu genétiska diagnoze netiek noteikta, tacu art $ados gadijumos
nedrikst liegt pieeju multidisciplindrai apripei un talakiem izmeklgjumiem. Ja péc visiem
atbilstoSajiem testiem aizdomas par genétisku saslimSanu saglabajas, medicinas genétikis var
pieskirt retas slimibas kodu ORPHA:616874 (reta slimiba bez noteiktas genétiskas diagnozes
péc pilnas izmeklésanas).’ Sados gadijumos uzsvaru liek uz simptomatisku terapiju, funkcionalas
spéjas uzturéSanu, multidisciplinaru pieeju un gimenes atbalstu. Vienlaikus pastav iespéja
atkartoti veikt papildu genétiskus izmekléjumus nakotné, ja paradas jaunas diagnostikas iespéjas
vai tiek uzkrati jauni dati par konkréto slimibu.

Abos gadijumos centrala nozime ir ilgtermina uzraudzibai, terapijas pielagoSanai un
gimenes izglitoSanai, ka art registra datu ievaksanai un iespéju apspriedei par dalibu pétniecibas
aktivitatés vai starptautiskos registros.

Pacientam ar retu neiromuskularu slimibu ir tiesibas sanemt Retas slimibas pacienta ID
karti. Pacients kopa ar gimenes arstu vai specialistu aizpilda specialu pieteikuma veidlapu, kura
janorada preciza diagnoze ar SSK-10 un ORPHA kodu. Aizpilditu un parakstitu veidlapu iesniedz
Reto slimibu koordinacijas centra (VSIA BKUS), kur pacienta dati tiek parbauditi. Karte tiek
izgatavota un izsniegta pacientam bez maksas, apliecinot registraciju Reto slimibu registra.
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8. Uzraudziba specializéta neiromuskulara komanda, ko vada bérnu neirologs vai
neirologs.

Latvija multidisciplinara komanda reto slimibu gadijuma tiek veidota, balstoties uz
konkréta pacienta vajadzibam, un taja parasti iesaistas $adi specialisti:

Reto slimibu koordinators

Pediatrs (bérniem) vai internists (pieaugu$ajiem) ar kompetenci retajas slimibas
Medicinas genétikis

Uztura specialists

Socialais darbinieks vai socialais koordinators

Vajadzibas gadijuma tiek piesaistiti art citi specialisti: neirologs, kardiologs, pulmonologs,
gastroenterologs, ortopéds, paliativas apripes specialists, fizikalas un rehabilitacijas medicinas
arsts un funkcionalie specialisti (fizioterapeits, ergoterapeits, logopéds), psihologs.

Komandu darbibu koordiné Reto slimibu koordinacijas centrs VSIA BKUS un atbalsta
vienibas VSIA PSKUS un VSIA RAKUS. Sarezgitakos gadijumos tiek organizéti multidisciplinari
konstliji, ka arT nodroSinata pacientu dinamiska novéro$Sana un starptautisku ekspertu
konsultacijas (Eiropas references tikli).

Sada pieeja nodrosina individualizétu, visaptvero$u un savlaicigu apripi, ka art atbalstu
gimenei dazados slimibas posmos.

Reto neiromuskularo slimibu gadijuma multidisciplinaras komandas koordinéSanu veic
galvenokart neirologs (péc 18 gadu vecuma) vai bérnu neirologs (I1dz 18 gadu vecumam).

Multidisciplinaras komandas reto neirologisko slimibu gadijuma galvenie uzdevumi ir:

o Nosaka diagnozi un komorbiditates. Jaapspriez progreséjosas invaliditates, dzives
kvalitates un dzives beigu izvéles jautajumi. Ja pastav diagnostiska nenoteiktiba,
par to jauzruna pacients un janodrosina vinam atbalsts.

o Diskuté par arstéSanas iespéjam: medikamenti, multidisciplinara rehabilitacija,
elpoSanas atbalsts, genétika, dietologa un specialista psihologiskais atbalsts,
informé par socialo apripi (pieméram, pabalsti, majoklis).

e Sniedz informaciju par pirmo kontaktpunktu (t.sk. neatliekamas palidzibas
kontaktu) un specialistu komandas kontaktinforméaciju, taja skaita par koordinéjoSo
specialistu.

o Dod ieteikumus un norades par neatkariga atbalsta pakalpojumiem un pacientu
organizacijam.

e Vienojas ar pacientu par praktiskdm pasSaprtpes darbibam un izstrada arsteSanas
planu atbilstosi individualajam vajadzibam.

e Komanda nodroSina ari regularu komunicéSanu par dokumentacijas
sagatavos$anu, lai gimenes arstam batu pietiekama informéacija VDEAVK veidlapas
aizpildiSanai invaliditates vai TpaSas kopSanas nepiecieSamibas ekspertizei.
Tadejadi komanda veicina integrétu aprupi, atrdku atbalsta pieskirSanu un
informativo atbalstu gan pacientam, gan vina aprapétajiem.

Svarigi uzsvert, ka neiromuskularas multidisciplinaras komandas sastavs ir dinamisks un

pielagojams atbilstoSi konkrétu pacienta komplikaciju vai vajadzibu spektram. Papildus
pamatsastavam (neirologs, rehabilitologs, funkcionalie specialisti, ortopéds, pneimonologs
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(pulmonologs), kardiologs, socialais darbinieks) komanda tiek pieaicinati arT citi specialisti, ja
slimibas raksturs vai komplikacijas to prasa. Pieméram, ja pacientam attistas vielmainas vai
endokrinas problemas uz ilgsto$as imobilizacijas, steroidu terapijas vai augSanas trajektorijas
izmainu fona, tiek piesaistits endokrinologs. Mutes dobuma veselibas sarezgijumu, disfagijas vai
zobu un smaganu bojajuma riska gadijuma komanda sadarbojas ar stomatologu. Ja pacientam
ir specifiskas vakcinacijas vajadzibas (pazeminata imunitate, elpcelu infekciju risks),
nepiecieSama komunikacija ar vakcinacijas specialistu. ArT dietologs, nefrologs, psihiatrs un citi
specialisti var tikt pieaicinati noteiktas kliniskas situacijas, pieméram, ar uztura traucéjumiem,
nieru funkcijas vai uzvedibas simptomiem saistito jautajumu risinaSanai.

ST starpspecialitasu koordinacija lauj savlaicigi atpazit, novértét un arstét dazadas ne tikai
tieSi neiromuskularas, bet arT sistémiskas komplikacijas, nodroSinot pacientam vispusigu,
individuali piemérotu, visaptveroSu un preventivu apripi gan akita, gan hroniska slimibas gaita.
Komandas kodola uzdevums ir balstit Iemumus uz aktualo klinisko situaciju, paredzét iesp&jamas
izmainas pacienta veselibas statusa un vajadzibas, ka ari elastigi paplasinat komandas sastavu,
lai palidziba nesasniegtu tikai minimalo standartapripi, bet péc iespéjas pilnigak atbilstu pacienta
dzives kvalitates un veselibas ilgtermina nodrosinasanai.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas Kkartiba” noteikta kartiba un Ministru kabineta
noteikumu Nr. 899 “Ambulatorajai arstéSanai paredzéto zalu un medicinisko iericu iegades
izdevumu kompensacijas kartiba”

Parejas organizé$ana pacientiem parejot uz pieauguso aprupi

Pareja no bérnu/jaunieSu vecuma uz pieauguSo apripi retu neiromuskularu slimibu
gadijuma ir loti svariga, jo Sim slimibam bieZi ir hroniska, progreséjoSa gaita un nepiecieSama
ilgsto§a multidisciplinara uzraudziba un arstéSana. Nepartraukta apripe nodro8ina arstédanas
efektivitati un novers komplikacijas, ka art palidz saglabat vai uzlabot dzives kvalitati. Savlaiciga
un strukturéta pareja samazina risku, ka jaunietis pazaudé atbalstu vai nesanem vinam
nepiecieSamos pielagotos pakalpojumus pieaugu$o aprapé.

Galvenie principi veiksmigai parejai®:

e lesaistit jaunieti un gimeni parejas procesos, |émumu pienem3ana, apripes un
pakalpojumu planosana.

e Parejas atbalstam jabat attistibai atbilstoSam, nemot véra jaunieSa briedumu, vajadzibas
un socialos apstaklus.

e Uz personu centréta pieeja: jaunietis ir [ildzvértigs lEmumu pienéméjs un mérkus nosaka,
ieklaujot veselibu, izglitibu, socialo l[dzdalibu un neatkarigas dzives iespéjas.

o Cie8a sadarbiba starp bérnu un pieauguso apripes komandam, tostarp kopigu parejas
stratégiju un datu apmainu.

o Norlkot atbildigo (“named worker”), kur§ koordin€ visu parejas procesu.

e Parejas process jauzsak savlaicigi, ideala gadijuma jau no 13—-14 gadu vecuma planojot
pirmos solus.

o Garantét péctecibu un atbalstu art péc parejas uz pieauguso dienestiem.
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Ir atdalami $adi parejas posmi®:

1. Sagatavo$anas un planosana:
e Parejas plano$ana sakas jau no 13—-14 gadu vecuma vai, pusaudzim
iestajoties apripé neilgi pirms parejas vecuma, — sak nekavejoties.
e Noveérté jaunieSa vajadzibas, vélmes un izvirza mérkus kopa ar vinu un
gimeni.
¢ lesaista visus specialistus, kuri sadarbojas ar jaunieti, laujot izveidot
vienotu un saskanotu parejas planu.
o leteicams noteikt parejas bridi stabila veselibas posma, nevis tikai péc
vecuma slieksna.
2. Aktiva pareja:
e lesaista pieauguSo apripes specialistu pirms faktiskas parejas,
pieméram, rikojot kopigas tikSanas.
¢ Nodros$ina jaunietim iespéju iepazities ar gaidamajiem pakalpojumiem un
personalu.
e Atbildigais koordiné apmeklgjumus, informaciju, izglitoSanu un
emocionalu atbalstu.
3. Atbalsts péc parejas:
e Sakotnéjos apmekléjumos péc parejas nodroSina péctecibu — vélams, lai
pirmajas 2 vizités tas pats specialists nodroSina nepartrauktibu.
o Ja nepiecieSams, regulari izvérté adaptacijas gaitu, sniedz papildu
atbalstu, iesaista socialos darbiniekus.
e Ja jaunietis neiesaistas pieaugusSo apripé, koordinators palidz meklét
citus atbalsta avotus vai risinajumus.

Svarigakie atbalsta elementi pareja®:

¢ Individualas parejas plana izstrade un regulara parskatisana.
lesaistita “atbildiga persona” (“named worker”).

o Pieejams emocionals, izglitibas un socialais atbalsts jaunietim un
gimenei.

o Nepartrauktiba un lidzvértiga sadarbiba starp bérnu un pieauguso
aprupes sistémam.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

9. Simptomatiska un/vai patogenétiska rNMS medikamentoza terapija pie bérnu neirologa
vai neirologa

Simptomatiska terapija ietver arstéSanas pasakumus, kuru mérkis ir mazinat slimibas
simptomus, uzlabot funkcionalas spéjas un pacienta dzives kvalitati, pieméram, elpoSanas,
kustibu, runas traucéjumu vai sapju arstésanu. Saja sadala ieklauj arT fizioterapiju, ergoterapiju,
logopéda atbalstu, ka arT uztura un psihologisko palidzibu.

Patogenétiska terapija nozimé specifisku arstéSanu, kas vérsta uz slimibas célona
ietekmésanu, pieméram, specifisku zalu lietoSanu genétisku defektu korekcijai vai progresijas
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paléninasanai. Musdienas daziem rNMS pacientiem ir pieejamas inovativas terapijas, pieméram,
enzimu aizvietojosa terapija vai génu terapija noteiktam slimtbam.

Abu pieeju kombinacija lauj nodrosinat individuali pielagotu arstéSanas planu,
nepartrauktu uzraudzibu un savlaicigu terapijas pielagoSanu slimibas gaitai, kas ilgtermina palidz
uzlabot pacientu funkcionalas iespé&jas un dzives kvalitati.

Patogenétiskas terapijas uzsak$ana retu neiromuskularu slimtbu gadijumos parasti tiek
rapigi izvertéta individuali multidisciplinaru specialistu konsilija. Konsilija mérkis ir izvertét
pacienta klinisko situaciju, terapijas indikacijas un ieklauSanas kritérijus, kas balstiti uz
jaunakajam zinatniskajam publikacijam un valsts vai starptautiskajam vadlinijam. Taja piedalas
attiecigo jomu specialisti — neirologs, arsts-genétikis, rehabilitologs, internists vai pediatrs ar
kompetenci retajas slimibas un citi nepiecieSamie arsti atkariba no konkrétas slimibas.

Arstu specialistu konsilijs rlipigi izvérté, vai pacientam nav tadas veselibas problémas vai
blakusslimibas, kas $o arstéSanu padara neiesp&amu vai potenciali kaitigu. Tas ietver visu
hronisko, akato, infekciju, sirds, aknu, nieru vai citu organu saslim3anu izslég$anu, ka art citu
kontrindikaciju izvertéSanu, kas varétu bat Skérslis noteiktas terapijas drosai pielietoSanai. Tikai
tad, ja nav atrasti Sie Skérs|i, pacientam tiek apstiprinata specifiskas patogenétiskas arstésanas
uzsakSana, tadéjadi prioritari ievérojot pacienta drosibu un efektivu arstéSanu. Ka ari, uzsakot
terapiju, tiek noteikti arT izslegSanas faktori, pieméram, smagas blaknes, nepietiekama terapijas
efektivitate vai ar terapiju nesaderigas komorbiditates. Ja pacientam terapijas laikd konstaté
izslégSanas faktorus, konsilijs var pienemt Iemumu partraukt patogenétisko arstéSanu ar tiem
pacientiem, kuri to jau sanem.

Sada pieeja nodrosina maksimali precizu, drodu un efektivu slimibas vadibu, laujot
pielagot arstéSanu katram pacientam individuali un izvertét gan ieklauSanas, gan terapijas
partraukS§anas nepiecieSamibu dinamiska, multidisciplinara uzraudziba.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

Reto neiromuskularo slimibu terapijas iespéjas nosaka Latvijas kompenséjamo zalu
saraksta noteikumi (R saraksts).

10. Pétijumu iespéjas, ieklausana rNMS registros (lokali, ERN)

e Pacienta slimibas dati péc diagnozes noteikS8anas tiek nodoti valsts Reto slimibu
registram. Pacienta registréSanu veic arsts, kur§ noteicis pacientam rNMS diagnozi,
aizpildot atbilstoSu veidlapu un nododot datus RSKC koordinatoram. leklauSana valsts
Reto slimibu registra tiek veikta visiem pacientiem un ta palidz reto slimibu arstéSanas
organizésana, statistiska uzraudziba un veselibas politikas veido$ana Latvija.

e Pétijumu iespéjas: Bérnu neirologs vai neirologs informé pacientu un gimeni par iespéju
piedalities kliniskajos vai novéroSanas pétijumos, kas tiek veikti Latvija vai starptautiska
méroga. Daliba pétijumos var sniegt iesp&ju piek|at inovativam terapijam, uzkrat jaunus
zinaSanas un sekot [1dzi progresam.

e leklauSana specializétos pacientu registros: Pacientu slimibas dati var tikt ieklauti
starptautiskos, valsts vai regionalajos (lokalajos) rNMS registros, kas nodro$ina pacientu
uzskaiti, to klinisko datu apkopojumu un iespé€ju izvértét klinisko datu saistibu ar pacienta
sanemtas arstniecibas metodém pétijumu ietvaros. leklausanu 8ada registra veic
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attieciga registra parstavis, ja pacients paraksta attiecigajam registram atbilstoSu
informétas piekriSanas veidlapu.

e Eiropas references tikli (ERN): Pieméram, daliba ERN (European Reference Networks)
registros lauj arstiem un pacientiem sadarboties ar vadoSajiem reto slimibu centriem
Eiropa, sanemt ekspertu konsultacijas attalinati, k& arT veicina iespéju piedalities
starptautiskas pétifjumu un arstéSanas programmas. Pacienta iesaistiSanu ERN registra
veic attieciga tikla (pieméram, Euro-NMD) parstavis Latvija, ja pacients paraksta
atbilsto$a tikla registra informétas piekriSanas veidlapu.

ST pieeja sniedz papildu iesp&jas pacientiem, uzlabo arsté$anas pieejamibu un veicina

starptautiskas sadarbibas attistibu reto neiromuskularo slimibu joma.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

11. Psihologa atbalsta konsultacijas

Psihologa atbalsta konsultacijas pacientiem ar retam neiromuskularam saslim$anam ir
batisks pakalpojums, kas palidz parvarét emocionalus, socialus un psihologiskus izaicinajumus,
ko rada retas slimibas. Konsultacijas tiek piedavatas gan individuali, gan gimeném, un tas var bat
ar1 grupu forma, tai skaita art krizes situacijas. Pakalpojums Latvija ir pieejams valsts apmaksati,
ja pacients uzrada retas slimibas apliecinoSu dokumentu (ORPHA kods).

Konsultaciju mérkis un saturs:

¢ Psihologa konsultacijas sniedz atbalstu akdta krizé (péc diagnozes uzzinaSanas),
palidz samazinat trauksmi, depresiju, adaptéties pie jauniem apstakliem, ripé&jas par
pacienta un gimenes emocionalo Iidzsvaru.

e Biezi konsultaciju mérkis ir uzlabot pacienta spéjas pasregulacijai, dot iemanas ar
stresu un dzives kvalitates samazinasanos saistitu gratibu parvaréSanai, kad ari
palidzét saskatit resursus situacijas risinasanai.

e Konsultacijas palidz gimeném pielagoties situacijai, risinat attiectbu sarezgijumus,
veicina saliedéSanu, ka arT sniedz informaciju par paspalidzibu un pieejamajiem
atbalsta resursiem.

Konsultaciju forma un sasniedzamiba:

o Konsultacijas pieejamas gan klatiengé, gan attalinati (videovizites), tadéjadi nodroSinot
piekluvi cilvékiem ar kustibu ierobezojumiem vai tiem, kas dzivo attalakos regionos.

e Beérniem un pieauguSajiem ar retdm slimibam konsultacijas Latvija sniedz lielakas
universitasu slimnicas — BKUS, PSKUS, RAKUS.

e Psihologa konsultacijas pieejamas ne tikai pacientiem, bet arT vinu gimenes locekliem
(vecakiem, braliem, masam) un/vai aprapétajiem.

Psihologa konsultaciju priekSrocibas
e Atbalsts palidz uzlabot kopéjo dzives kvalitati, samazina izolacijas sajutu, uzlabo
pasapzinu un veicina spé&ju parvaldit savu veselibas stavokli art ilgtermina.

e Grupas un vienaudZu atbalsts sniedz iespéju dalities pieredze, sanemt praktisku un
emocionalu palidzibu no citiem cilvékiem l1dziga situacija.
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¢ Psihologa rekomendacijas nereti ietver art ieteikumus par ikdienas rutinas uzlabo$anu,
pasorganizaciju, komunikaciju ar tuviniekiem un arstniecibas personalu.

SanemS$anas nosacijumi:

e Lai sanemtu bezmaksas konsultaciju, nepiecieSsama Reto slimibu pacienta ID karte vai
arsta-atbilstoda specialista nositijums ar ORPHA kodu.

e Pakalpojums tiek nodroSinats, iepriekS saskanojot pierakstu attiecigaja arstniecibas
iestadé (VSIA BKUS, VSIA PSKUS, VSIA RAKUS).

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

Pakalpojuma pieejamibu nosaka Ministru kabineta noteikumi Nr.1208 “Noteikumi par
psihologa pakalpojuma apjomu personai lidz 18 gadiem, kurai pirmreizéji noteikta invaliditate un
kura dzivo gimené, ka ari tas likumiskajam parstavim, un pakalpojuma sanemsanas kartibu”

12. Uztura specialista konsultacija

Starptautiskas un Eiropas vadlinijas, tostarp ESPEN (European Society for Clinical
Nutrition and Metabolism) un ERN Euro-NMD, uzsver regularas uztura un baroSanas
izvértéSanas nepiecieSamibu, uztura specialista iesaisti, personalizétas uztura stratégijas izstradi
un multidisciplinaras apriipes komandas nozimi reto neiromuskularo pacientu apripé’®.

Galvenie pamatprincipi uztura specialista konsultacija un atbalsta multidisciplinaras
komandas ietvaros pacientiem ar rNMS ir sekojosi:

e Apmaca pacientus un gimenes par tekstlras pielagosanu, éSanas rutinu
organizéSanu, Skidruma daudzuma kontroli, nepiecieSamibas gadijuma uztura
bagatinataju vai enteralas baroSanas ievieSanu.

o Palidz adaptét uzturu kortikosteroidu terapijas vai citu arstédanas metozu
blakusparadibu profilaksei (pieméram, kalcija/vitamina D deficits, osteoporozes

profilakse)
o Noverst un kontrolét riSanas un baroSanas grutibas, kas veicina svara zudumu,
nepietiekamu uzturu vai tieSi pretéji — aptaukosanos, atkariba no konkrétas

slimibas gaitas un arstéSanas.

e Palidz kontrolét disbalansu starp energijas patérinu un muskulu vajumu, kas var
izraistt gan nepietiekamu baroSanu, gan parmérigu svara pieaugumu, sekmeéjot
sekundaras komplikacijas (pieméram, cukura diabétu, sirds, elpoSanas vai kaulu
problémas).

e Palidz kontrolét gastrointestinalos simptomus (pieméram, aizcietéjums,

gastroezofageala refluksa slimiba), kas biezi prasa 1pasSu diétas un uztura
pielagosanu.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.
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13. Rehabilitacija

Rehabilitacija ir centralais elements reto neiromuskularo slimibu pacientu apripé un
uzraudziba, jo ta palidz saglabat vai pat uzlabot funkcionalas spéjas, novérst komplikacijas un
uzlabot dzives kvalitati.

Galvenais rehabilitacijas merkis ir maksimali iespéjamas pacienta neatkaribas, kustibu
funkciju un socialas Iidzdaltbas saglabasana, izmantojot individualizétu, pacienta vajadzibam
pielagotu pieeju. Rehabilitacijas process butiski samazina kontraktdru, skeleta deformaciju,
elpoSanas un kardiovaskularu komplikaciju risku un uzlabo visparéjo pacienta dzives kvalitati.
Optimalai rehabilitacijai nepiecieSama multidisciplinara pieeja, kas ietver fizioterapeitu,
ergoterapeitu, logopédu, uztura specialistu, psihologu un arstéjoso arstu sadarbibu.

Saskana ar starptautiskdm vadlinijam (‘standard of care’), rehabilitacijas planoSana
vienmér ir individualizéta, balstita uz pacienta funkcionalo prognozi, slimibas gaitu un dzives
kvalitates mérkiem, izmantojot SFK (Starptautiskd funkcionéSanas, nespéjas un veselibas
klasifikacija) klasifikacijas principus. leteicama ir vieglas lildz mérenas intensitates aerobo un
spéka vingrojumu ieklauSana, lai uzlabotu kustigumu, paSapripi un socialo [idzdalibu.
Rehabilitacijas programma nozimiga loma ir mobilizacijai, kontraktdru profilaksei, pasiviem un
aktiviem kustibu vingrinajumiem, ortoZu un pozicionéSanas izmantoSanai, ka arT elpoSanas
vingrojumiem skeleta un elpo$anas muskulattras funkcijas uzturés$anai®.

Svariga ir arl pacientu un gimenes izglitoSana par kompenséjo$o stratégiju, vides
pielagoSanas un paligtehnologiju izmanto$Sanu, kad arT regulara rehabiliticijas programmas
pielagoSana, reagéjot uz pacienta veselibas stavokla izmainam vai komplikacijam. Visas
nozimigakas vadlinijas uzsver, ka multidisciplinara, uz pacienta vajadzibam vérsta un pielagota
rehabilitacijas programma ir batiska apripes standarta (“standard of care”) sastavdala reto
neiromuskularo slimtbu gadijuma®.

Rehabilitacija pacientu ar retam neiromuskularam slimtbam funkcionalo spéju izvértédana
ir bitiska, lai noteiktu terapijas efektivitati un spriestu par slimibas prognozi. Sada izvértésana tiek
veikta ar standartizétam funkcionalo spé&ju skaldam un metodém, kas lauj objektivi salidzinat
pacienta funkcionald stavokla izmainas laika gaita, pieméram, SFK (Starptautiska
funkcionésanas klasifikacija), FIM (Functional Independence Measure) vai citam specifiski
piemérotdm skalam konkrétai slimibu grupai. Sadi izvértéjumi nepiecieSami ne tikai arstésanas
rezultatu monitoréSanai, bet arf multidisciplinaras komandas kopéja rehabilitacijas plana izstradei
un korekcijai, ka arT pacienta un vina gimenes informésanai par prognozi un sagaidamo dzives
kvalitati.'°

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizé$anas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

14. Fizioterapija; Ergoterapija; Logopéda nodarbibas.

Fizioterapijas, ergoterapijas un logopéda nodarbibas ir bitiskas retu neiromuskularo
slimibu pacientu apripé, jo tas veicina kustibu funkciju saglabasanu, ikdienas aktivitasu
patstavibu un komunikativo spé&ju uzlabosanu.

Fizioterapija palidz saglabat un uzlabot kustibu apjomu, novérs kontrakttras un elpo$anas
komplikacijas, ka arT uzlabo ldzsvaru un koordinaciju; ergoterapija attista prasmes ikdienas
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aktivitatés un veicina maksimalu neatkaribu, bet logopéda darbs ir vérsts uz runas, risanas un
komunikacijas problému parvaréSanu, kas biezi novérojamas neiromuskularu traucéjumu
gadijuma.™®

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

15. Pulmonologa konsultacija

Pulmonologa (pneimonologa) iesaiste ir bitiska reto neiromuskularo slimtbu pacientu
uzraudziba, jo §TIm slimibam raksturiga elpoSanas muskulatiras progreséjo$a pavajinasanas, kas
var veicinat elpoSanas mazspéju, aspiracijas pneimonijas, elpcelu infekciju un citu komplikaciju
raSanos. Pulmonologs regulari izvérté plausu funkciju, lai savlaicigi atklatu elpo$anas
traucéjumus un nozimétu nepiecieSamo terapiju.

Izmekléjumu veidi:

e Spirografija (spirometrija) palidz objektivi novértét plausu tilpumu un gaisa plismas
atrumu, identificéjot pat sakotnéjus elpoSanas muskulu vajuma gadijumus. Izmekléjums
lauj noteikt slimibas gaitu, elpoSanas nepietieckamibas smagumu, k& ari kontrolét
arsteéSanas efektivitati.

e Poligrafija ir nakts izmekléjums, kas véerté elpoSanu miegd un lauj diagnosticét
hipoventilaciju, apnojas un citus miega elpoSanas trauc&jumus, kas ir bieza un ilgi
nediagnosticéta komplikacija pacientiem ar neiromuskularam slimibam.

The American College of Chest Physicians (CHEST) vadlinijas ieteikts, ka plausu funkcijas
izmekl€jumi ik péc 6 ménesiem var bt noderigi pacientiem ar neiromuskularam slimibam un tos
var izmantot, lai saktu neinvazivo ventilaciju (NIV), ja tas ir kiiniski pamatoti.

Individuala pieeja NIV iestatijumu izvel€, regulara novéertéSana ar polisomnografiju vai nakts
oksimetriju un elpcelu attiriSanas terapijas ir uz pieradijumiem balstitas optimalas aprlpes
sastavdalas. Sie pasakumi uzlabo dzives kvalitati un pagarina izdzivoSanu pacientiem ar

neiromuskulariem traucg&jumiem.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

16. Medikamentoza terapija; Ventilacijas atbalsts.

e Svariga loma ir nemedikamentozai terapijai: elpoSanas vingrojumi, atkrépoSanas un
elpoSanas muskulatiras stiprindSanas metodes, pieméram, klepoSanas asistenti un
mehaniska klepus stimulacija.

e Vel terapija izmanto bronhodilatatorus, mukolitiskos I1dzek|us infekciju profilaksei, ka art
vakcinaciju pret elpcelu infekcijam.

e Ja attistas hipoventilacija, tiek noziméta majas neinvaziva ventilacija (NIV), kas batiski
uzlabo dzives kvalitati un prognozi. Dazos gadijumos nepiecieSama traheostomija vai
invaziva ventilacija.'? 2023. gada CHEST vadlinijas iesaka uzsakt neinvazivo ventilaciju
ALS pacientiem, ja to forséta vitala kapacitate (FVC) ir zem 80% un viniem ir simptomi,
kas liecina par attistoSos elpoSanas mazspéju, pieméram, nogurums, elpas trakums,
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miega vai kognitivie traucéjumi. Ja arterialad oglskabas gazes (CO;) limenis ir 45 mmHg
vai augstaks, vai FVC ir zem 50%, NIV uzsak$ana ir Tpasi rekomendé&jama.'! Vadlinijas
noradits, ka, lai uzsaktu NIV, ne vienmér jagaida izteikta elpoSanas nepietiekamiba —
agrina terapijas uzsak3ana butiski uzlabo prognozi un kvalitati pacientiem ar
progreséjodam neiromuskularam slimtbam.

Pakalpojumu daléji sedz Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizésanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba un daléji ari Ministru kabineta
noteikumu Nr. 878 “Tehnisko paliglidzek|u noteikumi”.

17. Kardiologa konsultacija

Kardiologa loma reto neiromuskularo slimibu pacientu uzraudziba ir bitiska, jo daudzas
no 8im slimibam tiedi vai netiesi ietekmé sirds un asinsvadu sistému, radot kardiomiopatiju,
aritmijas, vadiSanas trauc€jumus vai sirds mazspéju. Regulara kardiologa uzraudziba nodroSina
agrinu miokarda bojajumu atklasanu, riska faktoru novértéSanu un piemérotas arstéSanas
uzsakSanu, ta uzlabojot prognozi un dzives kvalitati.

Biezakie izmeklgjumi: 3

o Elektrokardiografija (EKG): Sirdsdarbibas ritma, vadiSanas un aritmiju
izvértésana.

e Holtera monitoré$ana: ligstoSas EKG registréSana, lai piefiksétu epizodiskas
aritmijas vai vadiSanas trauc&jumus.

e Ehokardiografija (EhoKG) un sirds MR: Anatomisko un funkcionalo sirds struktaru,
miokarda biezuma, izsviedes frakcijas un varstulu funkcijas izvértéSana. Specifiski
svariga iedzimtu muskulu distrofiju, miopatiju vai kardiomiopatiju gadijuma.

o Slodzes testi (veloergometrija): Sirds funkcijas un adaptacijas novértéSanai pie
fiziskas slodzes, T1pasi pacientiem ar robezstavokliem vai neskaidram
simptomatikam.

o Papildu asins izmeklejumi, pieméram, NT-proBNP, troponins, kas palidz
diagnosticét un novértét sirds mazspéju vai bojajumu.

Standarta kardiologa uzraudzibas (“follow up”) biezums pie retam neiromuskularam
slimibam ir vismaz reizi gada — ikgadéja vizite tiek rekomendéta visiem pacientiem no diagnozes
noteikanas briza, neatkarigi no simptomu vai kardiogrammas (EKG) raditajiem. Sadas vizités
veic klinisko izvertéjumu, EKG un sirds attéldiagnostiku (ehokardiogramma vai kardiomagnétiska
rezonanse). Ja tiek konstatétas kardiologiskas novirzes, stidzibas vai noveérots slimibas progress,
vizites un izmekléjumi jaatkarto biezak — pat vairakas reizes gada. '

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apriipes
pakalpojumu organizé$anas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.
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18. Medikamentoza terapija, sirds stimulatoru ievietoSana; operacija

Kardiologiskas terapijas iespéjas:
¢ Medikamentoza terapija: Beta blokatori, ACE inhibitori, angiotenzina receptoru
blokatori, mineralokortikordu antagonisti, diurétiki u.c., atkariba no
pamatslimibas, sirds mazspéjas pakapes vai aritmiju esamibas.
e Specifisku aritmiju gadijuma — antiaritmiskie lidzekli vai elektrokardiostimulatoru,
implantéjama kardiovertera - defibrilatora ievietoSana.
o Dzivesveida pielagoSana, slodzes ierobezojumi.
Gimenes konsultéSana, nozimiga slimibam ar iedzimtu transmisiju (muskulu
distrofija - DMD, noteiktas miopatijas).
e Atseviskos gadijumos — sirds transplantacija terminalas sirds mazspéjas
gadijuma.
Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

19. Ortopéda konsultacija

Ortopéda loma reto neiromuskularo slimibu pacientu uzraudziba ir bdtiska, jo Siem
pacientiem biezi attistas kustibu traucéjumi, deformacijas (Tpasi skolioze un kontraktdras),
osteoporotiski IGzumi un locitavu nestabilitate. Ortopéds veic regularu skeleta-muskulu sistémas
stavokla izvértéSanu, kas ietver klinisko izmekléSanu, rentgenografiju, datortomografiju, ka art
nepiecieSamibas gadijuma magnétisko rezonansi un kaulu blivuma mérijjumus.

Ortopéda standarta apripes stratégija retu neiromuskularo slimibu gadijuma paredz
ortopédisku novérodanu vismaz reizi gada, Tpasi bérniem un pacientiem ar progres&josam
deformacijam vai kaulu veselibas problemam. Vizites ietver mugurkaula un ekstremitasu ass
izvértéSanu, kaulu mineralblivuma un rentgenografijas izmekléjumus atbilstoSi riska grupai un
simptomiem.

Biezums un izvértéSanas metodika’®16:

e Bérniem un jaunieSiem ar progres€josam neiromuskularam slimibam (pieméram, DiSéna
muskulu distrofija, SMA) ortopéda viziti ieteicams veikt reizi gada.

e |zmeklejumi bieZi ietver rentgenografiju (skoliozes monitoréSanai), kaulu mineralizacijas,
ka arT konsultacijas par ortozém un kirurgiskas arstéSanas nepiecieSamibu atseviskos
gadijumos.

e Ja ir nozimigas izmainas (sapes, jaunas deformacijas, bitiska funkcionala regresija),
vizites var bat biezakas, pieméram, ik péc 6-12 ménesiem vai péc arsta noradijuma.

Nereti pirms ortopéda konsultacijas ir nepiecieSama ari endokrinologa konsultacija (vai
uzraudziba), lai agrini izvértétu kaula blivumu un noziméto profilaktisku terapiju (D vitamins,
kalcija preparati), kas samazina ortopédisko problemu bieZzumu.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.
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20. Skoliozes vai locitavu mezgijumu korekcijas

Ortopédisko sarezgijumu gadijuma ir nepiecieSama cieSa rehabilitologa, endokrinologa,
ortopéda un funkcionalo specialistu (fizioterapeita, ergoterapeita un tehniska ortopéda)
sadarbiba. Terapijas metodes ir cie5a sasaisté ar klinisko simptomu smagumu, progresiju.
Sakotnéji, lai izvairitos no nopietniem ortopédiskiem sarezgijumiem izmanto konservativas
(nekirurgiskas) metodes. Tikai smagu un progreséjosu komplikaciju gadijuma pielieto kirurgiskas
manipulacijas.

Konservativas terapijas metodes:

o Fizioterapija: Izstrada individuali, lai novérstu kontraktaras, palielinatu muskulu un locitavu
elastibu, uzlabotu staju un kustibu spéjas. Svariga ir arT elpoSanas vingroSana, 1pasi
pacientiem ar skoliozi vai elpoSanas muskulu vajumu.

e Ortozes un korsetes: Mugurkaula un locitavu ortozes (piem., korsetes skoliozes
progresijas ierobezoS$anai, ortozes locitavu stabiliz€éSanai vai staigaSanas atbalstiSanai).

e Botulina toksina injekcijas: Muskulu spasticitates vai kontraktiru mazinasSanai, parasti
kombinacija ar fizioterapiju un ortozém.

¢ Mediciniska uzraudziba un attistibas monitorings: Regularas vizites,lai savlaicigi atklatu
progreséjoSas deformacijas vai funkcionalas izmainas.

Kirurgiskas terapijas metodes:

e Cipslu garind8anas un parstadiSanas operacijas: cipslu vai muskulu pagarinaSana,
parstadiSana vai atbrivo$ana, lai novérstu kontraktiras un uzlabotu locitavas kustibu
amplitidu.

e Skoliozes korekcija un mugurkaula fiksacija: Galvena kirurgiska metode ir mugurkaula
fuzija ar stieniem, skrdvém un kaula implantaciju, kas lauj stabilizét mugurkaulu un novérst
deformacijas progresésanu.

e Locitavu rekonstrukcija vai stabilizacija: Dazadas locitavu izmezg@ijumu vai deformaciju
korekcijas operacijas — guzas, cela vai plaukstas locitavam, lai uzlabotu sédésanu, staju
un aktivitasu neatkaribu.

e Paliativas procediras: Pacientiem ar smagu kustibu ierobeZojumu - kirurgiskas
iejaukSanas komforta un apripes atviegloSanai, pieméram, kajas vai mugurkaula miksto
audu atbrivo8ana.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

21. Gastroenterologa konsultacija

Gastroenterologs nosaka piemérotako baroSanas pieeju, izvérté visparéjo veselibas
stavokli un riskus, organizé nepiecieSamos izmekléjumus (pieméram, endoskopiju, lai izslégtu
citas patologijas), rekomendé optimalako laiku un metodi gastrostomas ievietoSanai, ka arl
informé pacientu un gimeni par procediras iesp&jamajiem riskiem un ieguvumiem.

Gastroenterologa  konsultacija  neiromuskularajiem  pacientiem  gastrostomas
(gastrostomijas) konteksta ir Tpasi nozimiga pacientiem ar progreséjo$am riSanas un uztura
uznemsanas grutibam. Gastroenterologs izvérté disfagijas smagumu, uztura stavokli, atkartotu
aspiracijas pneimoniju risku un svara zudumu - tie ir galvenie indikatori gastrostomas
ievietoSanai.
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Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

22. Gastrostomas izveide

Indikacijas gastrostomas izveidei ir ' 18:
e Progreséjosa disfagija (gratibas norit gan Skidrumus, gan cietu baribu)
e levérojams svara zudums vai uzturvielu deficits
e Atkartotas aspiracijas pneimonijas vai elpcelu infekcijas
o Kiliniski vai laboratoriski pieradita malnutricija, kad enterala baroSana pa muti vairs nav
pietiekama vai ir bistama.

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.

23. Paliativa dienesta uzraudziba

Paliativas apripes dienestam reto neiromuskularo slimtbu pacientiem ir batiska loma visa
slimibas gaita, ne tikai terminala fazeé. Tas piedava simptomu atviegloSanu, dzives kvalitates
uzlabosanu, psihosocialu un emocionalu atbalstu gan pacientam, gan gimenei. Ripju centra ir
sarezgitu somatisku simptomu vadiba (sapes, elpas trikums, disfagija, nogurums), krizes
intervences, apripétaju sloga mazinasana, apripes koordinacija TpaSi sarezgitos slimibas
posmos, Ilemumu atbalsts un aktiva plano$ana gala apripes periodam™.

Ir aprakstiti dazadi paliativas aprapes dienesta modeli:
Multidisciplinarais (integrétais) modelis?°:

o Visplasak izmantotais un rekomendétais modelis, kura paliativa apripe tiek integréta ar
citiem medicinas un rehabilitacijas dienestiem jau no agrinas slimibas stadijas. Komandu
veido arsti, masas, fizioterapeiti, socialais darbinieks, psihologs, ergoterapeits, logopéds,
uztura specialists un citi specialisti.

e Mérkis — simptomu un funkciju vadiba, psihosocials atbalsts, apripes koordinacija,
savlaiciga lemumu planoSana, ventilacijas un uztura atbalsta risinaSana, komunikacija un
izglitoSana par slimibas gaitu un gala aprapi.

Konsultativais (pievienojamais) modelis:

o Paliativas apripes specialisti strada ka konsultanti pie esosas arstniecibas komandas,
sniedzot padomus simptomu terapija, léemumu pienemsana, komunikacijas jautadjumos un
gala apripes planosana, Tpasi izteiktas slimibas progresijas vai krizes situacijas.

Mobilas un specializétas majas apripes komandas:
e Izbraukuma paliativas komandas dodas uz pacienta dzivesvietu, lai nodroSinatu

simptomu terapiju, apripétaju apmacibu, krizes palidzibu un daudzpusigu atbalstu
gimenei.
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Hospisa/apriipes iestades modelis:

e Smaga stavokla vai terminalas slimibas gadijuma — intensiva stacionara/permanenta
aprdpe ar nespéjigu vai parslogotu gimenes apripi, biezi ar fokuséjumu uz komfortu,
cienu un simptomu atviegloSanu.

Tele medicinas un attalinatas konsultacijas ir loti svarigas un attistamas - tas lauj nodroSinat
palidzibu arT attalas teritorijas un sliktas mobilitates pacientiem.

Bérnu paliativas apripes un pieaugusajiem pieejamos paliativas apripes pakalpojumus pirms
dzivildzes ierobezojuma daléji nosaka Ministru kabineta noteikumi Nr. 5565 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba”.

Paliativas apripes (mobilas paliativas apripes pakalpojumu) organiz€Sana, finanséSanas un
sanemsSanas kartibu nosaka Ministru kabineta noteikumi Nr. 112 “Paliativas aprdpes noteikumi”

24. Hospiss apruipe

Hospisa apripe Latvija ir valsts apmaksats pakalpojums, kas pieejams arT pacientiem ar
retam neiromuskularam slimibam, kad arstniecibas konsilijs konstaté neizarsté&jamu slimibu ar
prognozétu dzivildzi lldz 6 ménesiem un nepiecieSamibu péc holistiskas, simptomus un cieSanas
atvieglojoSas aprupes. Hospisa palidzibu iesp&jams sanemt gan majas, gan arstniecibas iestade,
ko nodrosina konkrétas veselibas iestades piesaistita Paliativa dienesta komanda. To nodrosina
multidisciplinara komanda atbilstoSi individualai vajadzibai. Hospisa aprupei pieklat var ar
arstniecibas konsilija Iemumu, un ta ietver medicinisko, psihosocialo un praktisko atbalstu gan
pacientam, gan gimenei.

Pakalpojumu var sanemt personas, kuram ir IV vai V [Imena stacionaras arstniecibas iestades
arstu konsilija Iemums par indicétu paliativo apripi dzivesvieta. Konsilija IEmuma pacientam ir
pieskirts paliativa pacienta statuss un prognozéta personas dzivildze ir [idz 6 ménesiem.

Uz konsiliju pacientu var nosatit gimenes arsts un arsts specialists, bet ja pacients atrodas
stacionara, tad konsiliju organizé stacionara arstniecibas iestade.

Ja pacients atrodas socialas apripes iestadé, tad art ir tiesigas sanemt veselibas aprupes
komponenti, ieskaitot hospiss apripi, ja to nosaka arstu konsilijs.

Paliativas aprupes organizéSana, finanséSanas un sanemsanas kartibu nosaka Ministru
kabineta noteikumi Nr. 112 “Paliativas apripes noteikumi”

Pakalpojums ir valsts apmaksats Ministru kabineta noteikumu Nr. 555 “Veselibas apripes
pakalpojumu organizéSanas un samaksas kartiba” noteikta kartiba.
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25. Nositijums uz VDEAVK

VDEAVK (Veselibas un darbspéju ekspertizes arstu valsts komisija) ir pasi nozimiga reto
neiromuskularo slimtbu pacientu apripé, jo $aja pacientu grupa slimibas biezi izraisa smagus
funkcionalos ierobeZojumus, nepiecieSamibu péc Tpasas kopSanas, pielagotas rehabilitacijas,
tehniskajiem paliglidzekliem un sociala atbalsta. Reto neiromuskularo slimibu pacientiem
invaliditates noteiks§ana VDEAVK batiski ietekmé piekluvi valsts finansétiem atbalsta
mehanismiem, t.sk. kopSanas pabalstam, medicinisko indikaciju transporta izdevumu
kompensacijai un tiestbAm uz socialajiem pakalpojumiem, tostarp pielagotai izglitibas un
rehabilitacijas videi.

Preciza un savlaiciga nositisana uz VDEAVK palidz identificét pacienta vajadzibas jau
slimibas agrina gaita, nodroSina tiesibas uz individualiz&tu atbalstu, samazina socialo un
finansialo slogu gimenei, ka ari veicina savlaicigu multidisciplinaras apripes komandas iesaisti.
VDEAVK atzinums Tpa8i aktuals progreséjo$as diagnozés, kad zid pasapripes spé&jas, batiski
ierobezojas parvietoSanas vai komunikacija, nepiecieSama regulara parraudziba, tehnisko
paliglidzeklu pieskirsana vai apriapes komandas piesaiste.

Tadéjadi VDEAVK ir nozimigs instruments, lai reto neiromuskularo pacientu dzives kvalitate
tiktu saglabata iespéjami augsta limenr, ar valsts atbalstu pielagojot gan ikdienas, gan ilgtermina
aprupes planu.

Pacientu uz VDEAVK nosita arstéjosais arsts — visbiezak gimenes arsts vai arstniecibas
specialists, kas veic pacienta pamata arstéSanu vai uzraudzibu. Nosutijumu var izsniegt ar1
arstéjosas slimnicas vai stacionara arsts, ja pacients atrodas stacionara aprapé, balstoties uz
kliniskajiem un funkcionalajiem datiem, kas liecina par funkcionalo ierobeZojumu vai invaliditates
kritérijiem.

Nosutijums tiek noforméts saskana ar Ministru kabineta noteikumiem par invaliditates (vai tas
prognozes) noteikSanas kartibu, un tam japievieno detalizéta mediciniska dokumentacija par
pacienta veselibas stavokli, funkcionalajiem ierobezojumiem un l1dzSingjo arstéSanu.

26. Sociala dienesta iesaiste — vides pielago$anai un gimenes atbalstam

Neiromuskularas multidisciplinaras komandas uzdevumos ietilpst cieSa un koordinéta
sadarbiba ar gimenes arstu un rehabilitologu (funkcionaiem specialistiem), lai kopigi izvértétu
pacienta funkcionalo stavokli un nepiecieSamibas gadijuma nozimétu atbilstoSu socialo palidzibu
vai rekomendétu vides pielagojumu (pieméram, majokla pieldgosana, tehnisko paliglidzek|u
nodro$inasana).

Reto neiromuskularo pacientu un vinu gimenu atbalsts no sociala dienesta ietver dazada
veida palidzibu: paSvaldibas var pieskirt socialos pabalstus, majokla pielagosanu (vannas istabu,
uzbrauktuvju, plataku durvju iertko$anu u.c.), socialas rehabilitacijas un aprupes pakalpojumus,
psihosocialu atbalstu, “atelpas briza” pakalpojumus apripétajiem un informativu atbalstu par
tiestbam un iespé&jam pieteikties valsts vai pasvaldibas finansétiem pakalpojumiem. Socialais
dienests sniedz art palidzibu gimenes asistenta piesaisté, apriipes vai transporta pabalstam, ka
arT konsulté par bérnu ar invaliditati integraciju izglitibas sistéma un sabiedriba. Sadi pakalpojumi
tiek pieskirti individuali, vért&jot gimenes vajadzibas un pamatojoties uz arstu un VDEAVK
atzinumiem.
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Sociala dienesta iesaiste neiromuskularo pacientu aprupé pielago saskana ar Labklajibas
ministrijas 2025. gada 21. janvart spéka stajusajiem grozijumiem Socialo pakalpojumu un
socialas palidzibas likuma par minimalo socialo pakalpojumu grozu.

Pakalpojumi, kas pieejami visas pasvaldibas (minimalais socialais pakalpojumu grozs):

1. Apripe méajas - personam ar smagiem funkcionaliem traucéjumiem;

2. ligstodas socialas apripes un socialas rehabilitacijas institlicija - pilngadigiem
ar smagiem funkcionaliem trauc&jumiem;

3. Atelpas briza pakalpojums - bérniem ar invaliditati, kuriem ir VDEAVK atzinums
par ipadas kopSanas nepiecieSamibu, ka arT personam ar | grupas invaliditati, personam ar gariga
rakstura traucé&jumiem, kuram ir noteikta Il grupas invaliditate;

4. Gimenes asistenta pakalpojums - gimeném ar bé&rniem un cilvékiem ar gariga
rakstura traucéjumiem, ka ari pilngadibu sasnieguSiem bareniem un bez vecdku gadibas
palikusiem bérniem péc arpusgimenes apripes beigSanas;

5. Socialas rehabilitacijas pakalpojums — bérniem ar uzvedibas problémam vai
augstiem to attistibas riskiem, arpusgimenes apripé esosSiem bérniem, kuri sasniegusi 16 gadu
vecumu,

6. Krizes centra pakalpojums — krizes situacija nonakusam personam;

Pakalpojumi, kas var bat atskirigi atkariba no pasvaldibas:

1. Papildu socialie pabalsti - pasvaldibas var pieskirt papildu finansialu atbalstu
pEC saviem iespe&jam

2. Plasakas majokla pielagoSanas iespéjas - atseviSskas paSvaldibas var
nodroSinat papildu vides pielagojumus

3. Transporta pakalpojumi - var atSkirties péc pasvaldibas finansialajam iespéjam

4. Specializétie tehnisko paliglidzeklu pakalpojumi - var bat dazadi atkariba no
vietéjiem resursiem pasvaldiba.

Nosaka Socialo pakalpojumu un socialas palidzibas likums. (Stajas spéka: 01.01.2003.)
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Pielikums Nr.1

Kas ir retas slimibas?

Pacienta cel§ Reto Neirologisko Slimibu centra

Retas slimibas ir slimibas, kas, salidzinot ar vispargjo populaciju, skar nelielu cilveku skaitu,
un to specifiku nosaka %o slimibu reta izplattha. Eiropa un ASV slimiba tiek uzskatilta par reto
slimibu, ja ta skar ne vairak ka | no 2000 cilvékiem. Informaciju par to, vai slimiba ir reta, var
parbaudit Zeit: hitps://'www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease.php?ing=EN

Pacienta kliniskais celf noklifanai Reto neirologisko slimibu centra:

Aizdomas par reto neirologisko
saslim$anu
{Eimenes drsta, neirologa, cita specidlista
nosilijums ar ORPHA kodu)

Zinima reta neirologiska saslim3ana
{Eimenes arsta, neirologa, cita specialista

nosiitfums ar ORPHA koduw)

PSKUS vienotais pieraksta tilrunis
67 069 280

Konsulticija pie atbilstoda speciflista

¥ ¥
Pacientam ir apstiprindta vai Pacientam nav apstipriniita reta
zinima reta neirologiska saslimfana neirologiska saslimfana

¥

Pacients sanem rekomendicijas un

tiek pierakstits uz nikamo viziti
(fa ir nepieciefams)

Pacients sanem rekomendicijas

Papildus informéciju par Reto neirologisko slimibu centira darbibas principiem var iegiit:

Koordinatora talrunis: 28660118 (I-V 9:00 — 16:00)
Epasts; msc@stradini.lv]
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Pielikums Nr. 2

[ ] -
=
(&B Sl I I I I n Ica Reto slimibu pacientu cel$ Rigas Austrumu kliniskaja universitates slimnica A
RIGAS AUSTRUML KLINGKA UNIVERSITATES SUMMICA.

Giimenes drsts nosiita
pacientu uz konsulticiju
ambulatori Austrumu
slimnicd pie drsta/
speciflista. Vienotais
pieraksts 67000610

Genétiskie izmekIgjumi,

biokImiskie un instrumentilie
izmeklEjumi, lai apstiprindtu
diagnozi.

Arstam/ specialistam ir aizdomas, ka
pacientam ir retd slimiba un

Nosfita ligumu uz genétisko
konsulticiju uz e-pastu:
retasslimibasiglaslimnica.lv

(norddot personas 1D un indikicijas).

Pacientam piefkir ORPHA kodu,
sagatavo sledzienu ar

nepieciefamajim
rekomenddcijim,

Nepieciefamibas gadijumd ERN Diagnoze apstiprinta.
konsulticijas.

® Atkdrtota konsulticija, lai
ieplanotu drstéfanu vai
uzraudzibu.

Austrumu slimnicas klinikas/
centri un speciilisti, iesaistiti
turpmikaji reto slimibu
pacientu apripé.

Rehabiliticijas klinika, ja
nepiecieiams
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