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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for “omhéndertagande av
svara komplikationer vid leversjukdom” vardomradet patienter med levers-
vikt i behov av intensivvard dér levertransplantation kan vara indicerat” och
lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens
forslag remitteras Oppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in
synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, mojliggors en bredare
konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell hdgspeciali-
serad vard och pa hur méanga stéllen varden ska bedrivas, kommer dven en
beredningsgrupp att ldmna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspeciali-
serade varden pé nationell nivd och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Berorda nationella programomréden valde att bendmna omradet som skulle
genomlysas for ”svar leversvikt”. Detta ér ett livshotande tillstind som kan
uppsté akut eller 1 slutstadiet av samtliga progressiva leversjukdom och be-
greppet saknas 1 internationella riktlinjer. Sakkunniggruppen har darfor prag-
matiskt justerat rubriken till “omhéndertaganden av svira komplikationer vid
leversjukdom” och identifierat tre tillstind for genomlysning; Patienter med
leversvikt i behov av intensivvard dér levertransplantation kan vara indicerat,
Avancerad invasiv diagnostik och behandling av patienter med primér sklero-
serande kolangit samt Transjugulér intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS)
oavsett orsak och indikation.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ér att beskriva den eller de delar i vérd-
kedjan som &r aktuell for nationell hdgspecialiserad vard samt rekommendera
hur ménga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens bésta som fraimsta malséttning.
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Ordlista

ACLF Acute on chronic liver failure, akut-pa-kronisk leversvikt
DILI Drug induced liver injury

NASH Non Alcoholic Steatohepatitis

NHS National Health Service

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PSC Primir skleroserande kolangit

PHLF Post-hepatectomy liver failure
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet “patienter
med leversvikt i behov av intensivvard dér levertransplantation kan vara indi-
cerat” att det ska utgora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas vid tva
virdenheter. Detta bedoms vara vard av komplex och séllan forekommande
art, som kréver en viss volym och multidisciplindr kompetens.

Vérden dr komplex eftersom det handlar om mycket svart sjuka patienter
inom intensivvarden, i behov av kontinuerlig bedomning och behandlingsop-
timering infor en eventuell levertransplantation. Vérden kraver ett hogkom-
petent multiprofessionellt team som bestar av bland annat levertransplantat-
ionskirurg, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi, patolog
och anestesiolog med sérskild kompetens inom leversjukdomar och intensiv-
vérd.

Sakkunniggruppen bedomer att cirka 70 patienter per ar behover den aktu-
ella varden. Det innebdr att cirka 35 patienter per &r kommer att intensivvar-
das vid varje nationell hogspecialiserad vardenhet. Tva enheter, och inte
farre, minskar sarbarheten i varden. Risken minskar ocksa for att andra pati-
entgrupper som behover intensivvard trings undan.

Vérden behover finnas dér levertransplantationer utfors 1 dag. P4 s sitt
kan patienterna fa ett optimalt omhéndertagande, med basta mdjliga forut-
sdttningar for transplantation.

Konsekvenserna av att koncentrera varden dr overvigande positiva. Fler
patienter skulle kunna bli beddmda och fa en optimerad behandling 1 ett tidi-
gare skede infor en eventuell levertransplantation, anser sakkunniggruppen.
Dessutom skulle kunskaperna om de aktuella hélsotillstinden utvecklas och
forutsittningarna for forskning forbéttras. Detta skulle i sin tur forbéttra och
effektivisera behandlingen, dven for patienter som inte far en levertransplan-
tation. Sakkunniggruppen bedomer vidare att akutsjukvarden inte kommer att
paverkas av vardkoncentrationen. Omkringliggande omraden kan dock pa-
verkas, pé grund av risken for undantrangning av andra patienter som beho-
ver intensivvard vid de tva nationella hogspecialiserade vardenheterna.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Patienter med leversvikt i behov av intensivvard, dar levertransplantation kan
vara indicerat, ska bedomas av en nationell vardenhet som darefter kan ta over
patienten for intensivvard och behandlingsoptimering.

Detta géller patienter med akut leversvikt, inklusive akut-pa-kronisk leversvikt
(acute on chronic liver failure, ACLF), exempelvis alkoholhepatit, akut eller
subakut viral hepatit, intoxikation, ldkemedelsinducerad leversvikt (drug induced
liver injury, DILI), patienter med séllsynt leversjukdom (t.ex. Wilsons sjukdom,
autoimmun hepatit och levervenstrombos).

Antal enheter
Tva nationella vardenheter.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper genomlysa
vird som ska bedrivas som nationell hogspecialiserad véard kan sakkunnig-
gruppen ocksé identifiera omraden som inte bor inga i tillstandet men eventu-
ellt bor nivdstruktureras inom varje sjukvardsregion. Nedan f6ljer de omré-
den som enligt sakkunniggruppen for “Omhéandertaganden av svara
komplikationer vid leversjukdom” bor nivastruktureras regionalt:

1. Leversvikt vid absoluta kontraindikationer for levertransplantation.
Postoperativ leversvikt efter leverkirurgi (PHLF).

3. Patienter med kénd nedsatt leverfunktion, dekompenserad cirros,
med behov av stor elektiv kirurgi.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Svar leversvikt ar ett kliniskt tillstind med uttalad nedséttning av leverns
funktioner, savél syntes (t.ex. koagulationsfaktorer och albumin) som detoxi-
fiering och elimination av bade kroppsegna (t.ex. bilirubin) och tillférda sub-
stanser (t.ex. vissa likemedel). Tillstdndet kan uppkomma vid akut lever-
skada eller sjukdom, som en akut forsdmring av diagnostiserad eller
odiagnostiserad kronisk leversjukdom (s& kallad acute on chronic liver fai-
lure, ACLF) eller som resultat av en mer langsam progressiv forsimring av
en kronisk leversjukdom, ofta med cirros.

Vanliga orsaker till akut leversvikt dr intoxikationer (paracetamol, vit flug-
svamp), biverkningar av likemedel (Drug Induced Liver Injury, DILI), alko-
holhepatit, ovanliga tillstdnd s& som levervenstrombos, vissa virusinfektioner
med mera. Vid ACLF kan man ibland pévisa en utlosande orsak till den
akuta forsdmringen i form av en komplikation till den kroniska leversjukdo-
men. Patienten kan ha drabbats av portatrombos, spontan bakteriell peritonit
eller annan infektion, blodning frén esofagusvaricer eller annan gastrointest-
inal blodning. Levercirros dr det gemensamma slutstadiet av minga olika
kroniska leversjukdomar, t.ex. alkoholrelaterad leversjukdom, icke alkohol-
relaterad fettleverhepatit (NASH), primér biliér cirros (PBC), primér sklero-
serande kolangit (PSC), autoimmun hepatit, kronisk hepatit B och C infekt-
ion och hemokromatos.

En patient med svér leversvikt soker ofta sjukvard akut med endast nagra
dagars anamnes pa symtom som t.ex. ikterus (gulfirgade 6gonvitor och/eller
hud, mork urin, avfargad avforing), 6kad vikt och bukomfang, allmén trott-
hetskinsla och nedsatt aptit. Om patienten soker via en vardcentral remitteras
hen oftast direkt vidare till en akutmottagning ndr man konstaterat att det {6-
religger nydebuterad ikterus. P4 akutmottagningen kan man efter en basal ut-
redning avgora om det foreligger “kirurgisk ikterus” (gallstenssjukdom, tu-
mor), infektios genes (hepatit) eller “internmedicinsk ikterus”. Fortsatt
handlaggning kommer dérefter ske pa respektive klinik. Beroende pa genes
kan olika kausala behandlingar eller symtomatiska behandlingar initieras och
fordjupad diagnostik genomforas.

En del av dessa patienter kommer behdva vardas pd en intensivvardsavdel-
ning, eventuellt med behov av dialys och respiratorbehandling. Beroende pa
prognos (relaterat till genes till leversvikten och svar pé insatt behandling)
kommer man for en del av dessa patienter Overvdga levertransplantation. |
dessa fall flyttas patienten, efter initial stabilisering och eventuellt med pé-
giende respiratorbehandling, till sjukhus med levertransplantationsverksam-
het.
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I en behandlingskonferens med bland annat hepatolog, transplantationski-
rurg och anestesiolog beddms om patienten ar en 1dmplig kandidat for lever-
transplantation. Om sa ir fallet sitts patienten upp pa levertransplantat-
ionsvintelistan. Under vissa omstidndigheter kan patienten erhélla status som
“urgent call” pa véntelistan. Da har patienten foretréde till alla ldmpliga do-
nerade levrar inom Scandiatransplant (Danmark, Estland, Finland, Island,
Norge, Sverige) under 72 timmar. Det dr sérskilt viktigt vid eventuellt organ-
erbjudande att patienten redan vardas pa “ritt” stille s att beslut om lever-
transplantation kan fattas snabbt inom géllande tidsramar.

Eftersom det kliniska tillstdndet vid svér leversvikt kan vara mycket dyna-
miskt med snabba fordndringar i patientens tillstind, s maste en fortlopande
beddmning kunna goras av patienten av ansvarig hepatolog, anestesiolog och
levertransplantationskirurg. Detta for att avgora om patienten ar transplanta-
bel vid ett eventuellt organerbjudande.

I dagsliget kan denna patientkategori inkomma till landets alla akutmot-
tagningar. Efter initial stabilisering och beddmning av tillstindet kommer
dessa mycket svart sjuka patienter remitteras till sjukhus med adekvat kom-
petens, 1 allménhet regions- eller universitetssjukhus. Om Levertransplantat-
ion bedoms vara en behandlingsmojlighet dverflyttats patienten, efter tele-
fonkontakt, med ambulans eller ambulansflyg till enhet med
levertransplantationsverksamhet (Karolinska Universitetssjukhuset/Huddinge
eller Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Goteborg).

Att fortlopande bedoma och behandla dessa svart sjuka patienter kraver
mycket erfarenhet och god kéinnedom om sjukdomsforlopp. Det krivs dessu-
tom en kontinuerlig beddmning huruvida patienterna kan vara aktuella for
transplantation, vilket gor att detta bor definieras som nationell hogspeciali-
serad vard. Det dr av stor vikt att de patienter som vardas inom intensivvar-
den 1 vintan pé levertransplantation fér ett optimalt omhidndertagande s att
forutsittningarna att transplantera dem dr de bésta.

Sakkunniggruppen bedomer att det sannolikt finns en grupp patienter som
i dag inte remitteras till sjukhus med levertransplantationsprogram eller som
remitteras for sent i forloppet. Genom att infora nationella enheter for denna
patientgrupp anser darfor sakkunniggruppen att fler patienter skulle kunna bli
beddmda och aktuella for Levertransplantation som behandling av svér lever-
svikt. Dessutom skulle en koncentration av denna vérd leda till 6kad erfaren-
het och kunskap om dessa tillstdnd, béttre mdjlighet till forskning, utveckling
och utbildning vilket kommer leda till battre och effektivare behandling av
dessa mycket svart sjuka patienter dven i de fall di transplantation inte ge-
nomfors.

Vardvolymer

Det dr en mycket liten del av de som behandlas for akut leversvikt 1 landet
som behover eller kan transplanteras. Av cirka 200 patienter som levertrans-
planteras 1 Sverige per ar dr det, enligt sakkunniggruppens bedomning, cirka
10 % det vill sidga 20 patienter per ar, som levertransplanteras pa grund av
akut eller akut-pd-kronisk leversvikt.
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Forutom ovan beskrivna patienter tillkommer ocksa de med svar leversvikt
som inte accepteras for levertransplantation, de som forbattras samt de som
avlider. Inkluderas dessa patientgrupper uppgar det totala antalet patienter till
cirka 70 per ar 1 Sverige, som kan komma att omfattas av den foreslagna de-
finitionen.

Forskning

Forskningen pa den i underlaget foreslagna definitionen dr begréinsad med
tanke pa att det har varit svart att samla tillrdckligt manga patienter och att de
utgdr en mycket heterogen grupp. Befintlig forskning inom omrédet ér 1 hu-
vudsak kopplat till de universitetssjukhus som genomfor levertransplantat-
ioner och behandlar leversvikt efter stor leverkirurgi.

Sakkunniggruppen anser att klinisk forskning inom omrédet akut och akut-
pa-kronisk leversvikt behover stirkas. Koncentration av denna védrd kan
skapa béttre forutsittningar for forskningen betréffande patientunderlag och
nddvandiga resurser. Sakkunniggruppen bedomer att relevant forskning for-
utsdtter samarbete mellan nationella och internationella enheter.

Internationell utblick

EASL (The European Association for the Study of the Liver) publicerade
2017 guidelines for patienter med akut leversvikt. Guidelines rekommenderar
att dessa patienter flyttas till specialiserad enhet med samlad expertis for be-
domning, vard och vid behov for levertransplantation.

I Skandinavien har Norge, Danmark och Finland endast en transplantat-
ionsenhet vilket 1 praktiken innebér att varden av de patienter som behover
levertransplantation dr koncentrerad i storre utstrackning i dessa ldnder én i
Sverige.

I England ar levertransplantation centraliserad till enstaka centra godkénda
av National Health Service (NHS) och dessutom finns ett flertal centra, ocksé
godkdnda av NHS som har “lever intensivvard (IVA)”. Liknande koncept
finns 1 Spanien med dedikerat hepatologisk IVA 1 Barcelona. Frankrike har
en liknande struktur med nétverk for behandling av olika sjukdomar och ett
visst antal godkénda levertransplantationscentra.

De flesta ldnder, liksom Sverige, vardar troligen patienterna initialt pa IVA
lokalt/regionalt.

11(24)
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Nér en patient med akut leversvikt i behov av intensivvérd, dér levertrans-
plantation kan vara indicerat, identifieras ska kontakt tas med en NHVe for
stéllningstagande till forflyttning av patienten. Innan kontakt tas med NHVe
kan scorevirden anvindas for risk- och prognosbedémning om eventuell le-
vertransplantation. Detta kan dven vara aktuellt for patienter som for stunden
inte har indikation for intensivvard, men dér risk foreligger att detta inom
kort kan behdvas. Patienter i palliativ vard samt patienter dér det foreligger
en kontraindikation mot levertransplantation omfattas inte av detta forslag,
men kan vid behov dnda vardas pé sddan enhet.

Enheter som utses till NHVe ska ha erfarenhet av svart sjuka leverpatienter
och bedriva vérden i ett multiprofessionellt team. Detta team behover bland
annat bestd av intensivvardslékare, intensivvardssjukskoterska, hepatolog, le-
vertransplantationskirurg, endoskopist, beroendeldkare, fysioterapeut och ku-
rator. P4 en NHVe kan patienterna vardas pé specialiserad leveravdelning el-
ler inom intensivvéarden beroende pa patientens aktuella behov. NHVe ska
kunna ge/erbjuda bland annat sedvanlig leversviktsbehandling, infektionsbe-
handling och stodjande av vitala funktioner. Parallellt genomfors komplette-
rande diagnostik och utredning infor eventuellt beslut om transplantation.

Det slutliga beslutet om patienten skall listas for levertransplantation tas
vid en multidisciplindr, eventuellt akut sammankallad, transplantationskonfe-
rens. Patienter som bedoms vara kandidater for levertransplantation kvarstan-
nar pd NHVe for fortsatt vard och 16pande beddmning av transplantabilitet
och prognos. Detta &r sarskilt viktigt vid eventuellt organerbjudande sa att
beslut om levertransplantation kan fattas snabbt inom gillande tidsramar. Pa-
tienter som forbéttras under varden och inte lingre bedoms ha indikation for
vard vid NHVe overflyttas till hemortssjukhuset som dé atertar patientansva-
ret. Detsamma giller patienter som forsdmras och dér ytterligare vard vid
NHVe inte ldngre bedoms forbéttra patientens prognos. Det dr viktigt att pla-
neringen for dessa patienter 1 behov av palliativ vard gors 1 samrdd med hem-
ortssjukhuset da det ibland kan vara olampligt att flytta en sadan patient.

Uppskattningsvis vardas idag cirka 50 patienter per ar pd denna indikation
vid nagot av de tva befintliga transplantationscentra. Av dessa genomgar
cirka 20 patienter en levertransplantation i1 akutskedet. Med detta forslag till
nivastrukturering forvéntas antalet patienter som véardas vid NHVe att oka till
cirka 70 patienter per ar. Det skulle innebéra drygt 30 patienter per ar och
NHVe, vilket bedoms vara ett tillrdckligt antal for att behalla och bygga upp
erfarenhet och kompetens att ta hand om denna komplicerade patientgrupp.

Varje NHVe har ansvar att delta i och bedriva forskning och utveckling av
virden samt vara uppdaterad i senaste tekniken. Kunskapsoverforing ska ske

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "PATIENTER MED LEVERSVIKT | BEHOV AV INTENSIVVARD DAR LEVERTRANSPLANTATION
KAN VARA INDICERAT" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12824/2019-31  13(24)

till inremitterande enheter kring varje enskilt fall, men ocksé genom aterkom-
mande utbildningstillféllen.

De bada NHVe ska ha ett ndra samarbete och bor skriva ett gemensamt
nationellt vrdprogram som anpassas till redan befintligt vdrdprogram for le-
vertransplantation. Patienterna som vardas vid NHVe ska omfattas av ett
kvalitetsregister. Det ar i1 framtiden onskvért att alla patienter med akut lever-
svikt omfattas av ett nationellt kvalitetsregister sé att man kan f6lja upp vilka
patienter som remitteras till NHVe och hur prognosen utvecklas over tid for
denna patientgrupp.
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Forslag till sarskilda villkor

Néamnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sdrskilda vill-
kor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras 1 foreskriften for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sarskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
véigledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sérskilda villkoren for
aktuellt tillstdnd kan komma att justeras av nimnden nér beslut om tillstdnd

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (IGkare)

Specialister, samiliga med erfarenhet av leversjukdo-
mar:

Hepatologisk, endoskopisk, anestesiologisk, levertrans-
plantationskirurgisk och radiologisk kompetens ska fin-
nas tillganglig via jour/beredskap 24 tim/dygn.

Levertransplantationskirurg
Specialist i medicinsk gastroentorologi och hepato-

logi

Anestesiolog

Radiolog med interventionell kompetens
Radiolog med kompetens inom bilddiagnostik
Patolog

Specialist inom infekfionssjukdomar
Endoskopisk interventionell kompetens
Patolog/Cytolog

Andra typer av kompetens (t.ex. speci-
alkompetent sjukskdterska, kurator,
psykolog, fysioterapeut)

Dietist med erfarenhet av leversjukdomar

Kurator

Fysioterapeut med erfarenhet av rehabilitering av

svart sjuka/IVA-vé@rdade patienter i férsta hand for

att delta i beddmning om foérutsattningar for Lever-
fransplantation

Kritiska medicinska resurser (utrustning,

lokaler etfc.)

Operationssal med avancerad utrustning for hjart-
dvervakning s& som PA-kateter och hjart-EKO och
for snabb vatskefillforsel

Gastroenterologisk vardavdelning

IVA-platser
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Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en forutsattning for att den utredda
varden ska kunna bedrivas

Levertransplantationsverksamhet
Tillgdng fill koagulationsexpertis

Tillgdng fill psykiatrisk verksamhet med maojlighet att
gora akuta beddmningar (24 tim jourverksamhet)

Kritiska diagnostiska metoder

Percutan och fransjuguldr biopsitagning av levern,
med patolog-beredskapsjour 7 dagari veckan.

Bilddiagnostik: angiografi/genomlysning

Trombelastografi/tromboelastometri (koagulations-

analyser)
Endoskopi

Immunologisk och virologisk hepatitdiagnostik

Rehabilitering (sérskilt anpassad fill
behovet)

Behandling som behdver finnas men Inte aktuellt
som inte &r definierat som NHV (t.ex.
medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-
ologi)
Inte aktuellt

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner etc.)

Videokonferens p& nationell nivé med NHVe
NHVe ska kunna ta emot ST-Igkare frén andra klini-
ker s& att de kan Idra sig denna specialistvard
NHVe ska ansvara fér dverrapportering till remitte-

rande enheter vid utskrivning

Uppfolining av patientrapporterade matt
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att séker-
stélla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for hélso- och sjukvérdssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gér fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en dver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksé att inhdmta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: ldnssjukvérd, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. pdverkan pa akutsjukvérden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for
att sdkerstélla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, tilgénglig- Effektivare och sdkrare vardfériopp.

het, narhet efc.) Battre dverlevnad.

Standardisering av varden, ger battre for-
utsattningar fér utvardering (folja bland an-
nat dverlevnad).

Paverkan pd utbildning, kunskaps- och Tydligare ansvar for kompetensdverféring
kompetensdverfoéring och kompetensforsérjning och kontinuitet.

Svérare att bevara kompetens fér dessa
patienter regionalt, men ett tydligt NHVe-
ansvar fér dverrapportering kan minska
denna risk.

Svarare att f& till randning fér blivande spe-

cialister.
Paverkan pd forskning (t.ex. forskarutbild- Koncentration méjliggdr battre forskning.
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?
Paverkan pd narliggande omrdden Finns risk fér undantr&éngning av andra IVA-

patienter p& de sjukhus som blir NHVe.

Det kommer troligtvis att leda till 6kat re-
sursbehov i form av IVA-platser vid NHVe.
Idag foreligger brist p& IVA-platser.
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Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Eventuella konsekvenser f6r akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

Patienterna inom definitionen kommer
Aven fortsattningsvis inkomma till alla akut-
mottagningar varfér det akuta omhdnder-
tagandet inte pd&verkas.

Alla patienter med svar leversvikt kommer
inte vara aktuella for transport till NHVe
varfér erfarenhet pé regional nivé att
handldgga dessa patienter kommer beho-
vas dven i framtiden.

De kommer inte heller att férlora denna
kompetens ute i landet d& patienter Gven
fortséttningsvis kommer att vérdas med le-
versvikt utanfér NHVe.

Ett 6kat samarbete med konsultationer
och kunskapséverféring mellan NHVe och
regionerna kommer kunna leda fill batire
vard for hela patientgruppen med svar le-
versvikt.

Paverkan pd vérdkedjan

En stérre andel av patienterna med svar le-
versvikt kommer remitteras fér bedémning
och vérd p& NHVe.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utdkad/minskad verksamhet pé& vardkvali-
tet, resursférbrukning, kostnader, kompe-
tensforsdrining etc.)

Relativt f& patienter kommer remitteras
frdn varje enskild klinik viket kommer leda
fill férsumbar paverkan pd resursfdroruk-
ning per klinik.

En koncentration av patienter i behov av
IVA kommer att leda till 8kat behov av re-
surser i form av IVA-platser och ékad fjénst-
goring pad jourtid for vissa specialister p&
NHVe.

Antalet Levertransplantation till denna pa-
tientgrupp kommer knappast éka dé de
som behdver denna behandling redan i
dag fill stérsta delen redan erhdller den
och den begrdnsande faktorn i dag, sé&vdal
som i framtiden, &r tilgdngen pd donerade
organ.

Eventuella konsekvenser fér sjuktransporter

Med viss undantréngning av andra IVA-
patienter kan detta leda till behov av fler
fransporter av IVA-patienter mellan sjukhus.

Fler patienter med svar leversvikt kommer
behdva transporteras fill och frédn NHVe.
Ibland med pagdende respiratorbehand-
ling. Vid kortare fransporter med ambulans,
vid [dngre med ambulansflyg eller helikop-
fer.

Forutsattningar att utdéka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Det &r troligt och 6nskvért med en mindre
&kning sé& att volymen bilir tillrGckligt for att
behdlla och bygga upp erfarenhet och
kompetens aft ta hand om denna kompli-
cerade patientgrupp.
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Uppfdlining och utvardering

Tillstdndsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlimning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utgé frin verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstdnden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppfoljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utgd fran nedan mall. Uppfoljningsmatten kan komma att
justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstindsinnehavare.
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Uppféljningsmatt Beskrivning
Antal patienter som remitteras fér beddmning
o Alder
Bakgrundsmatt + Kon
e Remitterande region
e Diagnos
Antal patienter som gér vidare frdn beddmning ftill
inldggning (NHVe)
o Alder
Bakgrundsmértt e Kon
e Remitterande region
e Diagnos
e VArdtid NHVe (IVA/Avd)
Vardtid
Bakgrundsmatt Datum fér utskrivning minus datum fér inldggning.
Andel patienter som gar till Levertransplantation
Tdljare: Antal patienter som gér vidare till Levertransplan-
Bakgrundsmatt tation
Ndmnare: Antal patienter som skrivs in vid NHVe
Tid i fimmar frdn beslut om Gvertag till nar transport
Tillganglighetsmatt pabdrias.
Andel patienter som inte kan tas dver till NHVe inom 12
alt 24 tim (pga logistikproblem med t.ex. fransport eller
brist p& vardplats/IVA pd& NHVe).
Tdljare: Antal patienter som inte kunnat tas dver fill aktu-
Tilgé&nglighetsmatt ell NHVe inom angiven tid trots att behov finns.
N&mnare: Totalt antal patienter med behov av 6vertag
enligt denna definition.
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Medicinska resultat

Andel patienter som (med eller utan

Levertransplantation)
1. forbatiras och kan utskrivas frdn NHVe

2. férsémras och aterremitteras il

hemortssjukhuset for palliativ vérd

3. avlider under vardtid p& NHVe.

Tdljare: Antal patienter i respektive grupp

N&mnare: Antal patienter som omhdndertagits p& NHVe.

Medicinska resultat

3-mdnaders och 1-&rséverlevnad av samtliga patienter
vardade p& NHVe.

Overrapportering

Andel vardtillfallen med éverrapportering till ansvarig
hemortslakare (genom telefonsamtal, brev, kopia p&
epikris, fysiskt mote) i samband med utskrivning frén
NHVe.

Tdljare: Antal dverrapporteringar
N&mnare: Antal patienter som skrivs in vid NHVe
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte identifierat ndgra vetenskapliga artiklar eller an-
nan relevant evidens som undersoker fragestdllningen om koncentration av
viss vard inom omradet "Omhéndertaganden av svara komplikationer vid le-
versjukdom”. Sakkunniggruppens beddmning utgar fran internationell ut-
blick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvérdens struktur

inom omréadet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Sjukvardsregion

Namn

Uppsala-Orebro sjukvardsregion

Rickard Nyman, specialist i radiologi

Norra sjukvardsregionen

Ole B Suhr, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi

Stockholm-Gotland sjukvérds-
region

Anna Januszkiewicz, specialist i anestesiologi och intensivvard
Stefan Gilg. specialist i kirurgi

Syddstra sjukvardsregionen

Mattias Ekstedt, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi
samt internmedicin

Sédra sjukvardsregionen

Daniel Klintman, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepato-
logi samt internmedicin

Véstra sjukvardsregionen

Christian Cahlin, specidalist i kirurgi
Hanns-Ulrich Marschall, specialist i medicinsk gastroenterologi och he-
patologi samt allmd&n infernmedicin

Patientféretrédare

Ewa Westerlund, PSC - féreningen (primdr skleroserande kolangit)
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes dndringar i1 hélso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebér en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade virden. I 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsédkerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upprétthéllas
och ett effektivt anvindande av hdlso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedomningen av om en atgérd ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hiansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den krédver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvérdsinsatser bor dven ge béttre forutsédttningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebir denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nédvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hilso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vird som ska anses vara av nationell karaktr.

Hénsyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:

Steg 1
NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden foljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Namnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infér beslut tillstand
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Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvintas ha sirskilt
god kunskap inom sitt virdomrade for att kunna ge underlag till steg 1 1 ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vérd.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omrdden som skulle kunna utgdra nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst hdlso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifrén.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som dr aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vérd bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens bista som framsta méalsittning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstiller inkomna synpunkter och déirefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ar att sékerstilla att koncentration av den foreslagna
vérden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vdrd som ska nivéstrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
vérden.

Némnden for nationell hogspecialiserad vérd beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pé nationell niva. Infor
nidmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for omhéndertaganden av
svara komplikationer vid leversjukdom” vardomradet “avancerad invasiv
diagnostik och behandling av patienter med priméir skleroserande kolangit”
och ldmnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad véard. Sakkunniggrup-
pens forslag remitteras oppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att
fd in synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, mdjliggors en
bredare konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell hdgspeciali-
serad vard och pa hur méanga stéllen varden ska bedrivas, kommer dven en
beredningsgrupp att ldmna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspeciali-
serade varden pé nationell nivd och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Berorda nationella programomréden valde att bendmna omradet som skulle
genomlysas for ”svar leversvikt”. Detta ér ett livshotande tillstind som kan
uppsté akut eller 1 slutstadiet av samtliga progressiva leversjukdom och be-
greppet saknas 1 internationella riktlinjer. Sakkunniggruppen har darfor prag-
matiskt justerat rubriken till “omhéndertaganden av svira komplikationer vid
leversjukdom” och identifierat tre tillstind for genomlysning; Patienter med
leversvikt i behov av intensivvard dér levertransplantation kan vara indicerat,
Avancerad invasiv diagnostik och behandling av patienter med primér sklero-
serande kolangit samt Transjugulér intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS)
oavsett orsak och indikation.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ér att beskriva den eller de delar i vérd-
kedjan som &r aktuell for nationell hdgspecialiserad vard samt rekommendera
hur ménga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens bésta som fraimsta malséttning.
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Ordlista

ERCP Endoskopisk retrograd kolangiopankreatografi
FISH Fluorescerande in situ-hybridisering

MRCP Magnetisk resonanskolangiopankreatografi
NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PSC Primir skleroserande kolangit

PTC Perkutan transhepatisk kolangiografi
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet avancerad
invasiv diagnostik och behandling av patienter med primér skleroserande ko-
langit (PSC)” att det ska utgora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas
vid fem vérdenheter. Detta beddms vara vard av komplex och séllan fore-
kommande art, som kriver en viss volym och multidisciplindr kompetens.

Vérden dr komplex eftersom det handlar om avancerade invasiva diagnos-
tiska ingrepp, foljda av svara bedomningar for att skilja mellan inflammato-
riska och maligna fordndringar 1 gallgdngarna. Vid dessa beddmningar krévs
ett multidisciplinért team som bestar av bland annat hepatolog, radiolog och
cytolog eller patolog med sdrskild kompetens inom PSC.

Varden kriaver ocksa en viss volym for att utveckla kompetens, varfor den
inte bor bedrivas 1 alla sjukvédrdsregioner. Fem hogspecialiserade nationella
vardenheter bedoms vara lampligt for att upprétthalla och utveckla kompe-
tensen, utan att minska tillgdngligheten till virden. Denna bedomning baseras
pa att 150-200 undersokningar per ar utfors i dag.

Konsekvenserna av att koncentrera virden ar dvervigande positiva. Exem-
pelvis forvintas vardkoncentrationen ge battre forutsattningar att utvardera
vérden, béttre vardkvalitet och 1 forlangningen béttre sjukdomsprognos. Sak-
kunniggruppen bedomer vidare att akutsjukvarden inte kommer att paverkas
ndmnvért. Det finns dock en liten risk for undantringning av andra patient-
grupper som behdver endoskopisk retrograd kolangiopankretikografi
(ERCP), intensivvardsplatser eller narkosresurser pa de sjukhus som blir nat-
ionella hogspecialiserade vardenheter.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Patienter med primir skleroserande kolangit (PSC), med nytillkommen do-
minant stenos eller annan nytillkommen misstiankt dysplastisk forandring i
lever eller gallgéngar, ska bedomas vid nationell multidisciplinidr konferens
(MDK) for eventuellt beslut om avancerad diagnostik och behandling vid en
nationell enhet.

Antal enheter
Fem vardenheter.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper genomlysa
vird som ska bedrivas som nationell hogspecialiserad véard kan sakkunnig-
gruppen ocksé identifiera omraden som inte bor inga i tillstandet men eventu-
ellt bor nivdstruktureras inom varje sjukvirdsregion. Nedan omréde som sak-
kunniggruppen for ” Omhéndertaganden av svara komplikationer vid
leversjukdom” identifierat bor regionalt nivastruktureras:

e Uppenbart maligna fordandringar 1 lever och/eller gallvégar.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Primir skleroserande kolangit (PSC) &r en kronisk kolestatisk inflammatorisk
sjukdom som leder till fordndringar 1 extra- och intrahepatiska gallgdngarna.
Det kan vara ytterst svart att skilja mellan inflammatoriska och maligna for-
andringar. Dessutom kan betydande kolestas uppsta med svér kldda, kraftig
gulsot och snabbt forsdmrad leverfunktion och livshotande kolangit. Dessa
tillstand kraver mycket stor erfarenhet och kompetens, bada gillande diffe-
rentialdiagnos och behandling, frimst med ERCP. Internationellt bedoms att
det krdvs minst 150 interventioner per ar och per endoskopist for att grund-
kompetensen ska uppritthallas. Troligen minskar risken for pankreatit ju mer
erfaren endoskopisten dr. Det finns ingen specifik rekommendation av volym
for definitionen i detta underlag.

Prevalensen for PSC i Sverige r cirka 1600 patienter varav cirka hélften
omhéindertas pa universitetssjukhus. Cirka 10 % (160 per ar) av PSC patien-
terna utvecklar dominant stenos.

Sjukdomen forekommer ofta tillsammans med inflammatorisk tarmsjuk-
dom och dr forknippad med 6kad risk for gallvigscancer (cancer i gallgdngen
och gallblasan) och koloncancer. Sjukdomsforloppet visar stor individuell
och tidsmaéssig variation, frdn asymtomatisk, genom kolangitattacker till fullt
utvecklad lever som oftast leder till levertransplantation. En del patienter ut-
vecklar tidigt fordndringar i1 gallgadngarna, gallgdngsdysplasier, som é&r forsta-
dier till gallgdngscancer utan utveckling. Avancerad diagnostik &r viktig ef-
tersom tidig diagnos mojliggdr behandling i form av levertransplantation.
Utvecklad gallgéngscancer har annars en mycket dalig prognos.

I f6ljande forslag har sakkunniggruppen identifierat sidana atgarder som
patientgruppen med PSC ér 1 behov av och som dr komplex och kriver viss
volym for att upprétthalla kunskap och forméga att utveckla omrédet. Patien-
terna behover ett multidisciplindrt omhéndertagande och varden behdver
gora sirskilda investeringar. Det multidisciplindra teamet behover bland an-
nat bestd av hepatolog, medicinare eller kirurg med kunskap 1 interventionell
ERCP, radiolog och cytolog/patolog.

Det ar komplext att utreda och bedoma malignitetsmisstdnkta strikturer el-
ler stenoser hos patienter med PSC. Vid sddana forandringar i levern krévs
utover MRCP invasiv utredning med ERCP, med eller utan endoskopiskt ult-
raljud, vilket ger mojlighet bade till diagnostik (borstprov for cytologi och
FISH, Spy glass-ledd biopsi for patologi) och terapi (dilatation, stentning).
Genom att utreda orsaken till fordndringen (benign inflammation, premalign
eller malign fordndring) kan man avgora vilken behandling som ska erbjudas.
Detta kraver kombination av god endoskopisk erfarenhet och skicklighet
samt nira samarbete med gastroenterologi, leverkirurgi samt radiologi (for
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beddmning av MRCP/ERCP-fynd samt PTC i fall att ERCP inte kan genom-
foras tillfredstédllande) och patolog/cytolog. En stor del av denna verksamhet
bedrivs idag pa lanssjukhus.

Eftersom vi 1 Sverige kan erbjuda levertransplantation vid bekraftad
dysplasi i gallvdgarna sé ar vi generellt mer positiva till aktiv 6vervakning.
Det stéller samtidigt stora krav pa diagnostik vid potentiellt allvarliga fynd,
sasom nytillkomna stenoser.

Vardvolymer

Sakkunniggruppen bedémer att vardvolymerna for avancerad diagnostik (sa
som ERCP, Spy glass och viss PTC) vid PSC ir cirka 100 unika patienter
och totalt 150-200 undersokningar per ar. Dubbelballongteknikkrdvande
ERCP sker med cirka 10 ingrepp per ar.

Forskning

Det pégar for ndrvarande nagra fa studier inom invasiv diagnostik i Sverige. |
Sverige finns en nationell sammanslutning (SweHep) av kliniker frén univer-
sitetssjukhusen med intresse for hepatologisk forskning. Det finns ett kvali-
tetsregister for ERCP (Gallriks), men det beskriver inte specifika fragestall-
ningar for patienter med PSC.

Sakkunniggruppen bedomer att forskningsmdjligheterna inom omradet
skulle potentiellt bli bittre om invasiv diagnostik av denna patientgrupp kon-
centreras till farre enheter én idag.

Internationell utblick

Internationellt finns ingen formell centralisering av invasiv diagnostik vid
PSC, men pa grund av att volymer av antal patienter och behandlingar ir re-
lativt begransade har det inneburit en naturlig centralisering till framforallt
universitetssjukhus.

Overvakning av patienter med PSC sker pa mycket olika sitt i olika lin-
der. En av de avgorande faktorerna bakom olika ldnders strategier for over-
vakning beror pd mojligheten att erbjuda levertransplantation till patienter
med dysplasi 1 gallvigarna.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Kontakt mellan NHVe och remittent ska ske genom nationell multidisciplinér
konferens med lékare fran remitterande sjukhus och endoskopist, hepatolog,
cytolog/patolog samt radiolog pa NHVe. Beslut fran multidisciplinir konfe-
rens ska vara skriftligt frain NHV-hepatolog till remitterande lakare.

Med hénsyn till geografin foreslds fem enheter da varje NHVe bor ha en
volym pa minst 20 unika patienter per ar (oftast behdover samma patient flera
ERCP per ér). Teknik med dubbelballong-ERCP kan med fordel koncentre-
ras till farre 4n fem enheter, forslagsvis dér levertransplantation gors (tva en-
heter) dd denna teknik néstan bara gors vid recidiv-PSC efter levertransplan-
tation. Detta foreslar sakkunniggruppen att tillstindsinnehavarna kommer
Overens om.

Patologi och FISH-analys bor kunna goras pa alla fem enheter och sakkun-
niggruppen foreslar att det infors rutin for en second-opinion bedomning pa
en till tva centra av dessa.

Overrapportering ska ske muntligen och skriftligen fran sjukskoterska med
kompetens inom leversjukdomar pd NHVe till sjukskoterskan pa remitte-
rande sjukhus.

NHVe ska samverka med varandra och ska leva upp till samma kvalitets-
krav. Vidare ska de nationella enheterna utveckla gemensamma verktyg for
kvalitetssdkring och forbattring samt rapportera till nationella och europeiska
register. NHVe ska ansvara for kunskapsutveckling och bedriva forskning
inom omrédet.

NHVe ska utarbeta ett nationellt vardprogram for handlédggning (utredning
och behandling) av nytillkomna dominanta strikturer och andra (malignitets-
suspekta) fordndringar hos patienter med PSC. Det ska ske i samrad med nat-
ionella programomraden inom regionernas struktur for kunskapsstyrning.
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Figur 1. Forslag pa vardflode in till NHVe. Nationell MDK mellan de fem NHVe.

Patientinom definitionen

|

Remiss tillNHVe for
beddmning

Nationell MDK mellan
HVe

Malign férandring
Enl. vardprogram

Oklar férandring
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Diagnostik vid NHVe

Enl. vérdprogram

Bekraftad malign forandring

Bekraftad benign forandring

Patient ater till remitterande enhet
med rekommendationer
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Forslag till sarskilda villkor

Néamnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sdrskilda vill-
kor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras 1 foreskriften for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sarskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
véigledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sérskilda villkoren for
aktuellt tillstdnd kan komma att justeras av nimnden nér beslut om tillstdnd

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (I&kare)

Samtliga med erfarenhet av PSC:
e Hepatolog
¢ Specialistidkare med endoskopisk kompetens
¢ Radiolog med interventionskompetens
¢ Radiolog med kompetens inom bilddiagnostik
e Patolog med cytologikompetens

Endoskopisk kompetens fér dubbelballongteknik pé
de forslagsvis tvé NHVe som ska utféra detta

Andra typer av kompetens (t.ex. speci-
alkompetent sjukskdterska, kurator,
psykolog, fysioterapeut)

| endoskopiteamet ska dven finnas féljande kompeten-
ser, med erfarenhet av PSC:

e Endoskopiassistent

o Narkossjukskoterska

e Patientkoordinator

Kritiska medicinska resurser (utrustning,
lokaler etfc.)

e Postoperativa resurser
« Tillgdng till specifik endoskopisk utrustning

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en férutsattning for att den utredda
varden ska kunna bedrivas

e Patologi

Leverkirurgi
¢ Anestesiologi

o FISH (klinisk genetik efc)

som inte &r definierat som NHV (t.ex.

e ERCP
Kritiska diagnostiska metoder * Spy glass

o Viss PTC

e PET-CT
Behandling som behdver finnas men Inte aktuellt
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medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-
ologi)

Rehabilitering (sérskilt anpassad fill
behovet)

Inte aktuellt

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner efc.)

e Ansvar for att utveckla nationellt vérdprogram

¢ MDK och videokonferens

e  Efter diagnostik pd en nationell enhet ska
NHVe uppratta en behandlingsplan.

e NHVe ska ansvara for dverrapportering till re-
mitterande sjukhus samt félja upp patientrap-
porterade matt
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att séker-
stélla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for hélso- och sjukvérdssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gér fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en dver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksé att inhdmta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: ldnssjukvérd, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. pdverkan pa akutsjukvérden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for
att sdkerstélla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vérdkvalitet, Forbattrad vardkvalitet och prognos ndr séllsynta och
fillganglighet, ndrhet etc.) avancerade ingrepp koncentreras.

Okad trygghet (och minskad rédsla) fér patienten med
vetskap att erfarenhet finns — 6kad livskvalitet.

Tydligt for patienter var kunskap/erfarenhet finns.

Ndarheten kan pdverkas, men positiva effekterna av
koncentration dvervéger Iangre resor/avstand.

Standardisering av vérden, ger battre férutsattningar
for utvardering.

Sakkunniggruppen ser ingen risk for negativ pdverkan
pd tillganglighet.

Pé&verkan pd utbildning, kun- Okad kompetens hos utférare p& NHVe (tack vare fler
skaps- och kompetenséverfé- ingrepp).
rng

Férbattrad radiologisk diagnostik (med fler fall) i sam-
spel inom och mellan NHVe som driver utveckling.

Tydligare ansvar fér kompetensdverféring och kompe-
tensférsérining och kontinuitet.

Liten volym (majoriteten ERCP kommer bli kvar) s& kom-
petens kommer finnas kvar regionailt.

SKG ser inga stora risker.

Pa&verkan pd forskning (t.ex. Koncentration och samverkan mellan nationella en-
forskarutbildning, forskningsme- | heter mgjliggdr betydligt bé&tire forskning och utveckl-
riterade medarbetare, kliniska ing av register.

prévningar)?
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Sakkunniggruppens konsekvensanalys

P&verkan pd narliggande om-
réden

Finns viss risk fér undantrdngning av andra patientgrup-
per (patienter som behdver ERCP eller vardplatser, nar-
kosresurser) pd de sjukhus som blir NHVe.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard fér detta omréde i
stort.

Fler fall med akut pankreatit, kan kréva vard- eller IVA-
platser.

Men detta kan vagas upp av att det ar mindre risk for
akut pankreatit nar vérden koncentreras till nationella
enheter.

P&verkan pd vardkedjan

Vérdkedjan blir tydligare.

Enklare fér b&de vardgivare/remittent och patient.

Verksamhetsperspektiv (konse-
kvenser av utdkad/minskad
verksamhet pd& vérdkvalitet, re-
sursférbrukning, kostnader,
kompetensforsdrining etc.)

Nettoeffekterna p& kostnaderna ar svéra att bedéma
for att det finns bade kostnadsdrivande och kostnads-
besparande moment.

Resurser behover flyttas frén remitterande verksamheter
fill NHV-verksamheter.

Kostnadsdrivande for NHVe dé SKG ser underdiagnostik
och dkande volymer.

Eventuella konsekvenser fér
sjuktransporter

Dessa patienter driregel inte i behov av sdrskilda trans-
porter.

Planerade transporter.

Forutsattningar att utdka aktuell
verksamhet och framtidsvis-
ioner

Sakkunniggruppen uppskattar att ERCP-volymerna
kommer att 6ka med koncentration (ca 50 % &kning ar
Onskvard).
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Uppfdlining och utvardering

Tillstdndsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-

foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlimning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utgé frin verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstdnden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppfoljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utgd fran nedan mall. Uppfoljningsmatten kan komma att

justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstindsinnehavare.

Uppfoljningsmatt

Beskrivning

Bakgrundsmatt

Antal patienter som remitteras till NHVe

o Alder

. Kén

e  Region som remitterar
e Diagnos

Bakgrundsmatt

Antal patienter som kommer fill NHVe
Alder
Kén
Diagnos/indikation

Remitterande region

Bakgrundsmatt

Vardtid vid NHVe

Datum fér utskrivning frdn NHVe minus da-
tum fér inskrivning vid NHVe

Tillg&nglighetsmatt

Exempelvis:

Tid frdin remiss till MDK

Tid frédn MDK till diagnos

Tid frdn diagnos till rekommendation om
Atgérd

Medicinska resultat

Frekvens av patologisk beddmning/utvin-
ning av representativt cellmaterial vid bi-
opsi/borst

Frekvens post-ERCP pankreatit
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte identifierat ndgra vetenskapliga artiklar eller an-
nan relevant evidens som undersoker fragestdllningen om koncentration av
viss vard inom omradet "Omhéndertaganden av svara komplikationer vid le-
versjukdom”. Sakkunniggruppens beddmning utgar fran internationell ut-
blick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvérdens struktur

inom omréadet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Sjukvardsregion

Namn

Uppsala-Orebro sjukvardsregion

Rickard Nyman, specialist i radiologi

Norra sjukvardsregionen

Ole B Suhr, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi

Stockholm-Gotland sjukvérds-
region

Anna Januszkiewicz, specialist i anestesiologi och intensivvard
Stefan Gilg. specialist i kirurgi

Syddstra sjukvardsregionen

Mattias Ekstedt, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi
samt internmedicin

Sédra sjukvardsregionen

Daniel Klintman, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepato-
logi samt internmedicin

Véstra sjukvardsregionen

Christian Cahlin, specidalist i kirurgi
Hanns-Ulrich Marschall, specialist i medicinsk gastroenterologi och he-
patologi samt allmd&n infernmedicin

Patientféretrédare

Ewa Westerlund, PSC - féreningen (primdr skleroserande kolangit)
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes dndringar i1 hélso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebér en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade virden. I 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsédkerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upprétthéllas
och ett effektivt anvindande av hdlso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedomningen av om en atgérd ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hiansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den krédver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvérdsinsatser bor dven ge béttre forutsédttningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebir denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nédvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hilso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vird som ska anses vara av nationell karaktr.

Hénsyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:

Steg 1
NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden féljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Namnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infér beslut tillstand
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Representanterna 1 nationella programomradet (NPO) forvintas ha sirskilt
god kunskap inom sitt virdomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pd virdomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgdra nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst hélso- eller sjukdomstillstind har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den del 1 vardkedjan
som dr aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vérd bor bedrivas pd. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens basta som frimsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstiller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas dver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ir att sdkerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som fér bedriva den tillstindspliktiga
vérden.

Némnden for nationell hogspecialiserad vérd beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for “omhéndertagande av
svara komplikationer vid leversjukdom” vardomradet “transjugulér intrahe-
patisk portosystemisk shunt (TIPS) oavsett orsak och indikation” och ldmnar
sitt forslag till nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag
remitteras dppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in syn-
punkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, mojliggors en bredare
konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell hdgspeciali-
serad vard och pa hur méanga stéllen varden ska bedrivas, kommer dven en
beredningsgrupp att ldmna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspeciali-
serade varden pé nationell nivd och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Berorda nationella programomréden valde att bendmna omradet som skulle
genomlysas for ”svar leversvikt”. Detta ér ett livshotande tillstind som kan
uppsté akut eller 1 slutstadiet av samtliga progressiva leversjukdom och be-
greppet saknas 1 internationella riktlinjer. Sakkunniggruppen har darfor prag-
matiskt justerat rubriken till “omhéndertaganden av svira komplikationer vid
leversjukdom” och identifierat tre tillstind for genomlysning; Patienter med
leversvikt i behov av intensivvard dér levertransplantation kan vara indicerat,
Avancerad invasiv diagnostik och behandling av patienter med primér sklero-
serande kolangit samt Transjugulér intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS)
oavsett orsak och indikation.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ér att beskriva den eller de delar i vérd-
kedjan som &r aktuell for nationell hdgspecialiserad vard samt rekommendera
hur ménga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens bésta som fraimsta malséttning.
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Ordlista

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet
Levercirros  Skrumplever

TIPS Transjuguldr intrahepatisk portosystemisk shunt
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet transjugulér
intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS) oavsett orsak och indikation™ att
det ska utgora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas vid fyra varden-
heter. Detta bedoms vara vard av komplex och séllan férekommande art, som
kréver en viss volym och multidisciplindr kompetens.

Vérden dr komplex eftersom den kridver god erfarenhet och teknisk skick-
lighet. For att utfora varden kravs ocksa ett nidra samarbete 1 ett multidiscipli-
nért team, som bestar av bland annat hepatolog, radiolog och anestesiolog.

I dag utfors endast cirka 110 TIPS-behandlingar per ar. Sakkunniggruppen
beddmer dock att behovet och mojligheten att utféra TIPS kommer att 6ka,
eftersom tekniken sannolikt &r underutnyttjad. En 6kad anvandning av TIPS
vore Onskvird, eftersom bade mortaliteten och morbiditeten da skulle minska
avsevirt vid de aktuella hilsotillstdnden, enligt sakkunniggruppen.

Dérfor bedoms fyra nationella hogspecialiserade vardenheter vara 1amp-
ligt, i kombination med en 6kad samordning och en tydligare vardstruktur.
Med en geografisk spridning av de fyra enheterna blir tillgangligheten till
varden forhoppningsvis god, trots relativt stora avstand i landet.

Konsekvenserna av att koncentrera virden ar dvervigande positiva. Exem-
pelvis bedoms véardkoncentrationen kunna forbéttra forskningsmojligheterna
inom omréadet, liksom vardkvaliteten och patientsdkerheten. Sakkunniggrup-
pen bedomer vidare att akutsjukvarden inte paverkas naimnvért. Eventuellt
kan akutsjukvarden belastas mindre, eftersom antalet patienter med blod-
ningskomplikationer kan minska. Det finns dock en viss risk for att vardplat-
ser och narkosresurser trings undan pa de sjukhus som blir nationella
hogspecialiserade vardenheter.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Transjuguldr intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS), oavsett orsak och in-
dikation.

Antal enheter
Fyra vardenheter.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper genomlysa
vird som ska bedrivas som nationell hogspecialiserad véard kan sakkunnig-
grupper ocksa identifiera omraden som inte bor inga 1 tillstandet men eventu-
ellt bor nivdstruktureras inom varje sjukvardsregion. Nedan f6ljer de omré-
den som sakkunniggruppen for “Omhéandertaganden av svara komplikationer
vid leversjukdom” identifierat:

Omradet ér vélavgrinsat.

Sakkunniggruppen for gravida med svar maternell sjukdom genomlyste un-
der 2018-2019 vardomradet ”Portal hypertension hos kvinna i reproduktiv al-
der”. Virden som beskrivs 1 genomlysningen foreslds dven fortsattningsvis
ska bedrivas regionalt. Detta tillstyrker sakkunniggruppen for ”Omhénderta-
ganden av svara komplikationer vid leversjukdom”.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE "TRANSJUGULAR INTRAHEPATISK PORTOSYSTEMISK SHUNT (TIPS) OAVSETT ORSAK OCH
INDIKATION" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12824/2019-33  9(22)
Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Leversjukdomar kan orsaka progressiv leverskada som leder till fibros och
cirros. Trotthet och kldda i kolestatiska tillstind och smérta och buksvullnad
med ascites (vitskeansamling i buken) pa grund av portal hypertension pa-
verkar livskvaliteten avsevirt. Den exakta prevalensen av levercirros upp-
skattas till cirka 1 % av befolkningen. Vid diagnos av levercirros har uppat
50 % av patienterna utvecklat aderbrdck (varicer) 1 esofagus och/eller ventri-
kel, orsakat av portal hypertension. Komplikationerna till cirros kan leda till
svar gastrointestinal blodning med hog mortalitet (generellt 15-20 %) da
varicerna brister (varixblodning). Nér varicer etablerats ar risken for blod-
ning 5-15 % per &r. Blodningen kan 1 manga fall behandlas effektivt medi-
cinskt, endoskopiskt och med transjugulir intrahepatisk portosystemisk shunt
(TIPS).

TIPS innebér att man endovaskulért anldgger en stent som skapar en for-
bindelse (shunt) mellan portacirkulationen och en leverven. Shunten reduce-
rar den portala hypertensionen, och darmed risken for reblodning fran vari-
cerna. TIPS har visat sig avsevirt reducera mortaliteten pé grund av
varixblodningar. TIPS dr dven indicerat vid refraktir ascites, da annan terapi
inklusive vitskedrivande har otillracklig effekt, och vid nigra andra mindre
vanliga tillstdnd.

Forutom vid portal hypertension sekundér till levercirros kan TIPS vara
aktuellt som behandling vid vissa ovanliga leversjukdomar, exempelvis le-
vervenstrombos. Detta dr ett symtomkomplex som uppstér vid vendst avflo-
deshinder fran levern, oftast orsakat av trombos i levervener och/eller vena
cava inferior. Patienten har da buksmartor, forstorad dmmande lever och
ascites. Den arliga incidensen i Sverige ér c:a 1 fall/miljon. Avflodeshindret
okar trycket i vensystemet i levern vilket leder till leverforstoring, smérta och
ascites. Prognosen for obehandlade fall ar ca 10 % &verlevnad pa 3 ar. Med
modern TIPS behandling kan man forbéttra 6verlevnaden till > 90 % pé fem
ar.

Akuta tromboser 1 portasystemet med risk for tarmischemi har en uppskat-
tad incidens pa 10-20 fall/ar. Bland alla fall med tarmischemi utgdr porta-
trombos 10-15 % av orsakerna. Utvecklad tarmischemi p.g.a. portatrombos
har hog dodlighet. Obehandlade leder de flesta till kronisk ocklusion av
portasystemet med utveckling av prehepatisk portal hypertension, som &r
svarbehandlad. Snar behandling av akuta tromboser med TIPS och
trombektomi har visat sig ge goda resultat med minskad risk for utveckling
av tarmischemi och pa sikt kronisk ocklusion av portasystemet.

Behandling av kroniska tromboser dr mycket svart och ger ofta inte besté-
ende resultat. Eftersom portasystemet ofta ar totalt kronisk obstruerat dr
ockséd mdjligheten till lyckad levertransplantation klart reducerade. I séllsynta
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fall kan sé kallad multivisceral transplantation (flerorganstransplantation)
med bl.a. lever, bukspottkortel och tarm vara enda behandlingsalternativet.

Atgirden TIPS kriver ofta kombination av god erfarenhet och teknisk
skicklighet samt néra samarbete med gastroenterologi och leverkirurgi. TIPS
utfors idag av fem enheter 1 Sverige. Sakkunniggruppen bedomer att behovet
och mojligheten att utféra TIPS i framtiden kommer att 6ka, eftersom det i
nuldget sannolikt foreligger ett underutnyttjande av tekniken, inte minst i
samband med varixblddning, men att det krévs ett strukturerat inférande av
metoden/atgirden for att kunna bygga kunskap och erfarenhet hos farre antal
utforare.

Vardvolymer

Antal TIPS 1 Sverige &r totalt cirka 110 per &r varav cirka 15 per ar pa grund
av levervenstrombos och cirka 20 per ar pa grund av mekanisk trombolys vid
akut respektive kronisk portavenstrombos. Antal TIPS ar 2019 ar fordelade
pa 49 i Uppsala, 24 Huddinge, 16 Lund, 12 Sahlgrenska, 7 Sodersjukhuset
och 2 i Linkdping. Visionen &r att det ska kunna o6ka till det dubbla inom en
tidperiod pé 3-5 ar nér professionen blir mer medveten om resultaten av akut
behandling, och rutiner for remittering och logistik etablerats och faciliterats.

Forskning

Det pégar for ndrvarande nagra fa studier inom invasiv diagnostik och be-
handling 1 Sverige. I Sverige finns en nationell sammanslutning (SweHep) av
kliniker fran universitetssjukhusen med intresse for hepatologisk forskning.
Det finns ocksa ett nationellt kvalitetsregister som heter SPHTR (svenska
portala hypertensionsregistret). Det &r ett samarbete mellan interventionella
radiologer och gastroenterologer. Resultat frdn detta register har lett fram till
en avhandling samt nyligen publicerade arbeten i internationella tidskrifter.

Sakkunniga bedomer att forskningsmgjligheterna inom omréadet potentiellt
skulle bli bittre om en koncentration av TIPS-behandling vid leversjukdomar
skulle centreras till farre enheter d4n vad varden bedrivs pé idag.

Internationell utblick

I Danmark &r TIPS centraliserat till fem regionsjukhus. Behandling av lever-
venstrombos och komplicerad portavenstrombos &dr koncentrerad till tre reg-
ionsjukhus.

I Norge och Storbritannien finns &nnu ingen formell centralisering vad gél-
ler TIPS. Av naturliga skil dr det dock centraliserat till storre sjukhus som
universitetssjukhus.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Patienter med behov av TIPS ska kunna atgérdas sju dagar i veckan vid
NHVe av ldkare med specialkompetens inom omradet. Patienterna ska om-
héndertas av ett multiprofessionellt team som handldgger dessa patienter be-
triffande bedomning, preoperativ utredning och planering, inkluderande radi-
ologisk interventionskompetens for TIPS, samt erfarenhet av medicinsk och
endoskopisk handldggning av akut varixblodning. Vidare bor NVHe ha till-
ging till leverkirurgisk kompetens samt IVA-resurser for optimalt omhénder-
tagande. NHVe ska ha kompetens och resurser gillande eftervard med ade-
kvata rutinkontroller, antikoagulantia och encefalopatibehandling.

Ett etablerat samarbete med remittenter behover finnas, gérna via multidi-
sciplindr konferens/videokonferens. Det ska finnas etablerade rutiner for
overrapportering at bada hallen 7 dagar per vecka, samt for den basala utred-
ning som ska goras infor ingreppen. En koordinatorsfunktion bor finnas pa
NHVe for att samordna logistiken.

I nulédget utfors cirka 110 TIPS-inldggningar drligen 1 landet. Det forelig-
ger sannolikt ett storre behov dn s&, med hiansyn till indikationerna for TIPS,
sdsom manga fall av blodande esofagusvaricer samt refraktir ascites. En mal-
volym pa 40 ingrepp per NHVe borde kunna vara realistiskt och med totalt
fyra NHVe skulle det bli totalt cirka 160 TIPS/4r. Visionen ér 220 TIPS per
ar. Genom att 6ka volymerna kan savél mortalitet som morbiditet vid dessa
tillstind reduceras avsevirt.

TIPS vid levervens- och portavenstrombos kan med fordel koncentreras
till farre 4n fyra enheter. Levervenstrombos och akut portavenstrombos ér re-
lativt séllsynta och krdver mer avancerad interventionell behandling. Tillstén-
den drabbar ocksé relativt unga méanniskor (20-50 &r) och modern behandling
med TIPS och trombektomi har visat sig framgéngsrik bade vad géiller morta-
litet och morbiditet. Av dessa anledningar bedémer sakkunniggruppen det
lampligt att TIPS pé dessa patientgrupper endast ska utforas vid tva nation-
ella enheter.

NHVe bor ansvara for att sikerstélla utbildning av ldkare med specialkom-
petens inom radiologisk intervention for TIPS samt for kompetensoverforing
och utbildning allmént inom omradet, till andra berdrda specialiteter och for
samarbete mellan NHV-enheterna.

Vidare bor NHVe samverka och inga i akademisk miljo dér det finns ve-
tenskaplig handledarkompetens och bedrivs forskning pé hog nationell och
internationell nivd samt att man deltar aktivt vid bade nationella och internat-
ionella vetenskapliga méten. Det bor finnas en infrastruktur dir transnation-
ell forskning kan bedrivas. Dessutom forvintas NHVe skapa ett gemensamt
nétverk for diskussion av svara patientfall, eventuell fordelning av ovanliga
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och/eller extra svara ingrepp beroende pa resurser och kompetens, samt kun-
skapsoverforing och forskningssamarbete.

Pa sikt borde man kunna reducera antal patienter med svara symptom pa
grund av kronisk ocklusion av portasystemet. Detta &r ockséd kostnadsbespa-
rande, da denna grupp ofta behdver kronisk vard pa olika nivaer och inte sil-
lan sjukskrivs.
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Forslag till sarskilda villkor

Néamnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sdrskilda vill-
kor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras 1 foreskriften for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sarskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
véigledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sérskilda villkoren for
aktuellt tillstdnd kan komma att justeras av nimnden nér beslut om tillstdnd
fattas.

Kompetens och resurser

Samtliga med erfarenhet av TIPS:

e Gastroenterologi och hepatologi

e Endoskopist (exempelvis gastroenterologi eller kirurgi) med
kompetens i behandling av varicer

e Kompetens iinterventionell radiologi, sarskilt TIPS, t.ex. in-
terventionell radiolog eller ké&rlkirurg

e Radiolog med kompetens inom bilddiagnostik

¢ Anestesiolog

Kritisk medicinsk kompetens (16-
kare)

Andra typer av kompetens (t.ex. | interventionsteamet ska dven finnas féljande kompetenser,

specialkompetent sjukskdterska, med erfarenhet av TIPS:

Int fi istent
kurator, psykolog, fysioterapeut) * nierventionsassisten

e Narkossjukskdterska

e  Koordinator fér samordning av logistik

e Postoperativa resurser
o [IVA

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler efc.)

Andra omréden (ffa medi- e Leverkirurgi

cinska) som @r en férutsattning * Koagulationsexpertis

for att den utredda vérden ska * Tilgang il hematolog

kunna bedrivas

Kritiska diagnostiska metoder

e Hepatologisk behandling avseende vanlig leversviktsvard
samt behandling av grundsjukdomen

Behandling som behdver finnas
men som inte @r definierat som
NHYV (t.ex. medicinsk, kirurgisk, in-
terventionell radiologi)

Rehabilitering (sérskilt anpassad Inte aktuellt

fill behovet)
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Ovrigt (krav p& NHVe att ut-

veckla t.ex. vardplaner etc.)

o Ansvar for att utveckla nationellt v&rdprogram

e Ansvara for/rapportera till befintligt kvalitetsregister

o Mdjlighet till multidisciplinér konferens och videokonferens
for dverrapportering

e NHVe ska ansvara for dverrapportering fill remitterande
region samt for uppfdlining av patientrapporterade matt
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att séker-
stélla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for hélso- och sjukvérdssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gér fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en dver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksé att inhdmta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: ldnssjukvérd, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. pdverkan pa akutsjukvérden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for
att sdkerstélla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vérdkvalitet, filganglig- Forbattrad vardkvalitet och prognos nar
het, ndrhet efc.) sdllsynta och avancerade ingrepp kon-
centreras

Okad trygghet (och minskad rédsla) fér
patienten med vetskap att erfarenhet finns
— Okad livskvalitet

Tydligt fér patienter var kunskap/erfarenhet
finns

Tilgangligheten kan &ka om det finns moj-
lighet att géra ingrepp alla veckodagar

Ndrheten kan p&verkas eftersom ingrep-
pen inte kommer att finnas i alla sjukvards-
regioner, men positiva effekterna av kon-
centration évervéger l&ngre resor/avstand

Standardisering av vérden, ger battre for-
utsattningar fér utvardering.

Paverkan pd utbildning, kunskaps- och Okad kompetens hos utférare och med ti-
kompetensdverfoéring den kan fler utférare utbildas (med fler in-
grepp)

Strukturerat inférande av &tgdrden och
tydligare ansvar fér kompetensdverforing
och kompetensforsdrjning och kontinuitet

Sakkunniggruppen ser stora férdelar for ut-
bildning och kompetenséverféring
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Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Pa&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

Koncentration och samverkan mellan nat-
ionella enheter ger battre forutsattningar
for forskning och utveckling av register

Paverkan pd narliggande omrdden

Finns viss risk f&r undantréngning (avse-
ende vardplatser och narkosresurser) p&
de sjukhus som blir NHVe.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

Alla sjukhus kommer fortsattningsvis ta
hand om blédningar (kompetens finns
kvar). Underl@ttar fér dessa sjukhus ndr pa-
tienter flyttas till NHVe.

Rakare och tydligare remitteringsvagar.

Minskat antal patienter med blédnings-
komplikationer om varden koncentreras
(troligt att det kan ge minskad belastning
pd& akutsjukvard).

Viss risk att hemsjukhusen ser fler encefa-
lopatier om fler TIPS gors (men om TIPS gors
pd battre selekterade patienter pd NHVe
minskas denna risk).

Paverkan pd vérdkedjan

Vardkedjan blir tydligare.

Enklare for bdde vardgivare/remittent och
patient.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utdkad/minskad verksamhet pé& vardkvali-
tet, resursforbrukning, kostnader, kompe-
tensforsdrining etc.)

Nettoeffekterna pd& kostnaderna dr svara
att bedéma foér att det finns bdde kost-
nadsdrivande och kostnadsbesparande
moment.

Resurser behdver flyttas frén remitterande
verksamheter till NHV-verksamheter.

Kostnadsdrivande fér NHVe eftersom sak-
kunniggruppen tror att TIPS &r underutnytt-
jatidag och att volymerna kommer aft
oka

Fé&rre blddningar och ascitestappningar
samt mindre IVA-vard kan minska kostna-
der.

Eventuella konsekvenser fér sjuktransporter

Det kommer att finnas behov av akuttrans-
porter, men totalt sett inte s& stor skillnad
frén idag.

Okade ambulanstransporter och ambu-
lansflyg fill NHVe d& volymerna okar.

Behovet av akuta transporter kan minska
eftersom elektiva TIPS minskar antalet re-
blddningar.

Forutsattningar att utdéka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Sakkunniggruppen &nskar och uppskattar
att volymerna kommer att 6ka till det
dubbla vilket innebdr att NHVe mdste ha
en beredskap foér dessa volymer inom en
viss tid (10 Arsperiod?).
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Uppfdlining och utvardering

Tillstdndsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlimning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utgé frin verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstdnden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till de uppfoljningsmaétt
som de anser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definit-
ionen). Uppfoljningsméitten ska utgd frdn nedan mall. Uppfoljningsmatten
kan komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstaindsin-
nehavare.

Uppféljningsmatt Beskrivning

Antal patienter som remitteras fér beddmning
Alder
. Kén
Bakgrundsmatt . o
Diagnos/indikation

Remitterande region

Antal patienter som behandlas med TIPS
Alder

. Kén

Bakgrundsmatt . o

Diagnos/indikation

Remitterande region

Vardtid

Alder

Kén
Bakgrundsmatt Diagnos/indikation
Remitterande region

Datum for utskrivning minus datum fér inskrivning

Tid frdn remiss fill bedémning

Tillg&nglighetsmatt Datum fér beddmning minus datum fér mottagen remiss

Tid fré&n remiss till behandling
Tillg&nglighetsmatt Datum fér behandling minus datum fér mottagen remiss

Andel komplikationer inom t.ex. 48h, 1 vecka eller 1 ar

. efter operation, t.ex. reblédning, encefalopati, hjartsvikt,
Medicinska resultat .
stentdysfunktion.
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Medicinska resultat

Andel oplanerade reoperationer inom t.ex. 1 ménad ef-
ter operation, sdsom ny TIPS pga stentdysfunktion, be-

hov av vidgning eller avsndvning vid encefalopati.

Medicinska resultat

Overlevnad 1 mé&nad eller 1 &r efter operation

Medicinska resultat

Symptomfrinet efter 1 &r efter operation

Medicinska resultat

Kompletterande atgdrd (sténgning av shunt/coi ADL-
formdga efter 1 &r efter operation)

18(22)
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte identifierat ndgra vetenskapliga artiklar eller an-
nan relevant evidens som undersoker fragestdllningen om koncentration av
viss vard inom omradet "Omhéndertaganden av svara komplikationer vid le-
versjukdom”. Sakkunniggruppens beddmning utgar fran internationell ut-
blick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvérdens struktur

inom omréadet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Sjukvardsregion

Namn

Uppsala-Orebro sjukvardsregion

Rickard Nyman, specialist i radiologi

Norra sjukvardsregionen

Ole B Suhr, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi

Stockholm-Gotland sjukvérds-
region

Anna Januszkiewicz, specialist i anestesiologi och intensivvard
Stefan Gilg, specialist inom kirurgi

Syddstra sjukvardsregionen

Mattias Ekstedt, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepatologi
samt internmedicin

Sédra sjukvardsregionen

Daniel Klintman, specialist i medicinsk gastroenterologi och hepato-
logi samt internmedicin

Véstra sjukvardsregionen

Christian Cahlin, specidalist i kirurgi
Hanns-Ulrich Marschall, specialist i medicinsk gastroenterologi och he-
patologi samt allmd&n infernmedicin

Patientféretrédare

Ewa Westerlund, PSC - féreningen (primdr skleroserande kolangit)
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes dndringar i1 hélso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebér en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade virden. I 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsédkerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upprétthéllas
och ett effektivt anvindande av hdlso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedomningen av om en atgérd ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hiansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den krédver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvérdsinsatser bor dven ge béttre forutsédttningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebir denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nédvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hilso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vird som ska anses vara av nationell karaktr.

Hénsyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av atta
steg:
Steg 1
NPO ger
forslag pa

vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden foljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Namnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infér beslut tillstand
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Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvéntas ha sirskilt
god kunskap inom sitt virdomrade for att kunna ge underlag till steg 1 1 ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vérd.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omrdden som skulle kunna utgdra nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst hdlso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifrén.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som dr aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vérd bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens bista som framsta méalsittning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstiller inkomna synpunkter och déirefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ar att sékerstilla att koncentration av den foreslagna
vérden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vdrd som ska nivéstrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
vérden.

Némnden for nationell hogspecialiserad vérd beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pé nationell niva. Infor
nidmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for huvud- och halstumérer
virdomradet huvud- och hals paragangliom och ldmnar sitt forslag till nat-
ionell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras 6ppet for
synpunkter fran alla intresserade. Genom att f& in synpunkter pa sakkunnig-
gruppens forslag i processen, mdjliggors en bredare konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell hdgspeciali-
serad vard och pa hur méanga stéllen varden ska bedrivas, kommer dven en
beredningsgrupp att ldmna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspeciali-
serade varden pa nationell nivd och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag dr att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur ménga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens bésta som frimsta malsittning.
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Ordlista

DT Datortomografi
GEP-NET  Gastroenteropankreatiska neuroendokrina tumdrer, detsamma
som Neuroendokrina tumdrer i buken

MRT Magnetresonanstomografi

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PET-CT Positronemissionstomografi kombinerad med datortomografi,

en medicinsk avbildningsteknik som bygger pd anvdndning av
isotopmérkta preparat
ONH Oron niisa och hals
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet huvud- och
halsparagangliom att patienter vid bekréftad diagnos eller stark misstanke om
diagnosen ska remitteras till en av tva nationella hogspecialiserade varden-
heter for:

» kompletterande utredning och rekommendation om behandling vid en
multidisciplindr konferens

« kirurgisk behandling och uppf6ljning, nér det ar aktuellt.

Detta bedoms vara vérd av komplex och sillan forekommande art, som kra-
ver en viss volym och multidisciplindr kompetens. Volymen ar hogst 10-20
nya fall per ér, dir utredning och kirurgi krdver en omfattande multidiscipli-
nir verksamhet. Det multidisciplindra teamet behover inkludera kompetens
for huvud- och halstumdrkirurgi, otokirurgi, kérlkirurgi, onkologi, stralterapi,
radiologi, nuklearmedicinsk- och genetisk diagnostik, interventionell neu-
roradiologi samt i vissa fall neuro- och kékkirurgi och endokrinologi.

Varden bor koncentreras tillsammans med andra nérliggande omraden dir
paragangliom behandlas, 1 synnerhet feokromocytom, abdominella paragang-
liom och andra neuroendokrina tumorer. Detta for att mdjliggora relevanta
samverkansvinster frdn den multidisciplindra kompetensen inom omrédet.

Sakkunniggruppen bedomer att tva nationella hogspecialiserade varden-
heter ar lampligt utifrén den ringa volymen. Tvéa enheter, och inte farre, 6kar
mojligheten att erbjuda patienterna vard inom rimlig tid. Tva enheter kan
ocksé minska sarbarheten, genom samarbete vid ovéntat bortfall pd ndgon av
enheterna. Att koncentrera varden till enbart en enhet anser sakkunniggrup-
pen dédremot vara alltfor sarbart.

Konsekvenserna av att koncentrera varden dr 6vervdgande positiva. Nat-
ionella hogspecialiserade vardenheter med ansvar for all utredning av huvud-
och halsparagangliom bedoms generera kompetens som mdjliggér hogre pa-
tientsidkerhet och vardkvalitet. Vidare bedomer sakkunniggruppen att en kon-
centration av den kirurgiska behandlingen kan forbattra bade kvaliteten pa
det kirurgiska ingreppet och omhéndertagandet fére och efter kirurgi. Nation-
ella hogspecialiserade vardenheter med ansvar for datainsamling kring denna
patientgrupp skulle dven ge bittre underlag for forskning och utveckling.

Ingen akut verksamhet ingér i omradet, och sakkunniggruppen bedémer
dérfor inte att vdrdkoncentrationen paverkar akutsjukvarden. Vissa omkring-
liggande vardomraden kan dock paverkas, bland annat varden vid neuroen-
dokrina tumorer. Darfor bor man ta hinsyn till eventuell koncentration och
placering av sadan vard.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Vid bekréftad eller stark misstanke om diagnosen huvud- och hals paragang-
liom (glomus caroticum, glomus jugulare, glomus tympanicum eller glomus
vagale) ska patienten remitteras till en av tvd nationella hogspecialiserade
véardenheter for:

» kompletterande utredning och rekommendation om behandling vid en
multidisciplindr konferens

» kirurgisk behandling och uppf6ljning, nér det ar aktuellt.

Antal enheter
Tva vardenheter.
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Avgransningar

Omradet ér vélavgrinsat.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Paragangliom &r en form av neuroendokrina tumdrer som utvecklas i binjure-
mérgen, langs aorta och 1 huvud- och halsregionen. Huvud- och hals para-
gangliom utgdr ungefir 3 % av alla paragangliom och bara 0,6 % av alla hu-
vud- och halstumorer. Den vanligaste formen dr glomus caroticum medan
glomus vagale dr den mest sdllsynta. Tumorerna kan i enstaka fall vara hor-
monproducerande, men ger oftast inga andra symtom 4n en knuta pé halsen. |
séllsynta fall kan de upptéckas vid nervdysfunktion eller vid utredning av
arftliga fall, oftast relaterade till mutationer i gener (succinyl dehydrogenas,
SDH). Beroende av tumdrtyp kan symtombilden skilja sig at t.ex. en knuta pa
halsen, kranialnervspéverkan, svéljsvirigheter, huvudvérk, tinnitus, horsel-
nedséttning, yrsel och svimning, hjartpaverkan, svettningar men dven TIA
och stroke forekommer. I séllsynta fall kan tumorerna vara maligna, vilket
inte ar mojligt att avgora forrdn tumoren har metastaserat.

De flesta tumorer dr asymptomatiska och gestaltar sig bara som en knuta pa
halsen. Efter undersokning med eller utan radiologisk diagnostik remitteras
patienten till ONH-specialist dir utredning sker med datortomografi inklu-
sive angiosekvens eller MRT, PET-CT vid misstankt malign tumor och i
vissa fall genetisk mutationsanalys (Nationella rekommendationer for gene-
tisk utredning/Arbetsgruppen for endokrina buktumorer, 170627). Behand-
lingsbeslut tas ddrefter i multidisciplindr konferens som antingen leder till re-
kommendation om exspektans, stralbehandling eller kirurgi. Tumorerna ar
alltid rikligt karlforsorjda vilket forsvérar eventuell kirurgi. Vid vissa tumo-
rer kan preoperativa neurointerventionella atgirder bli aktuella. Vid stora,
skallbasndra tumorer kan sévil neurokirurgisk som kékkirurgisk kompetens
behovas. Immunohistokemisk screening av operationspreparat kan ocksé
leda till mutationsanlys for att finna drftliga former av paragangliom. For
denna grupp sker regelbunden uppfoljning. Sporadiska fall utan mutationer
behover inte sérskild uppfoljning.

I landet utfors kirurgisk behandling av huvud- och hals paragangliom vid
fem universitetssjukhus (Sahlgrenska universitetssjukhuset i Goteborg, Uni-
versitetssjukhuset i Linkdping, Skanes universitetssjukhus i Malmo, Karo-
linska universitetssjukhuset i Stockholm och Akademiska sjukhuset i Upp-
sala) samt vid nagon enstaka regional enhet.

Sammantaget dr huvud- och hals paragangliom séllsynta och vil ldmpade
for koncentration avseende utredning och behandling. De kirurgiska ingrep-
pen dr komplexa och kriver multidisciplindr kompetens da tumdrerna ofta &r
anatomiskt svaratkomliga och rikligt karlforsorjda. Att foresla vilken behand-
ling eller om patienten endast ska kontrolleras kriaver ett multidisciplinirt
omhéndertagande dir manga olika specialister dr inblandade, exempelvis
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ONH-kirurger, kirlkirurger, onkologer, endokrinologer med flera. Detta sam-
mantaget gor att bdde bedomningen och kirurgin bor koncentreras.

Vardvolymer

Mojlighet att sdkert bedoma faktiska vdrdvolymer for huvud- och halspara-
gangliom i Sverige saknas da endast glomus caroticum har en unik ICD kod
(D44.6) och enhetlig registrering av andra glomustumorer saknas. Baserat pa
tillgdngliga registerdata, internationella incidenssiffror och en enkdt till landets
universitetskliniker bedoms volymen 1ag med cirka 10-20 nya fall av huvud-
och hals paragangliom arligen, vilket motiverar en koncentration av diagnostik
och kirurgisk behandling.

Forskning

Avsaknad av registerdata for diagnosen och tillhorande verksamhet forsvarar
bade kunskap inom omradet och kartlaggning av volymer.

Inga aktuella publikationer av nationell forskning med fokus péd huvud-
och hals paragangliom aterfinns i PubMed. Forskning om paragangliom och
neuroendokrina tumdrer 1 stort forekommer pé flera av landets universitets-
kliniker, men uppgifter om eventuell pagdende nationell forskning specifikt
om huvud- och hals paragangliom saknas. Om en koncentration av dessa tu-
morer sker skulle forutsédttningen att bedriva sddan forskning oka.

Vilken behandling som i det 1dnga loppet for den enskilda patienten ar
mest gynnsam kan i dagslédget inte besvaras eftersom incidensen &r alltfor
lag, men en nationell koncentration borde mdjliggéra en systematiskt samlad
Okad erfarenhet vilket kommer patienterna till godo.

Internationell utblick

I Danmark finns en nivastrukturering av glomus tympanicum som hdgspecia-
liserad vard inom ONH till tre enheter. I Norge och Finland saknas nivéstruk-
turering for huvud- och halsparagangliom.

Internationellt &r kirurgi ofta forstahandsval med undantag for de storsta
tumorerna.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Ombhéndertagande av huvud- och hals paragangliom forutsétter en bred och
multidisciplindr sammansdttning av resurser och kompetens for avancerad ki-
rurgi.

Verksamheten bor ha en rimlig volym av patienter/remissfall (> 10/ar) och
vara uppbyggd med multidisciplindra konferenser. Troligen kan resurser for
genetisk diagnostik tillgodoses pa nationell niva medan 6vriga kritiska medi-
cinska kompetenser bor finnas pa de nationella enheterna. Behandling av hu-
vud- och halsparagangliom planeras i multidisciplindr konferens med kompe-
tens inom ONH/huvud- och halscancerkirurgi inklusive omvérdnad,
otokirurgi, kérlkirurgi, patologi, onkologi, huvud- och halsradiologi, neurora-
diologisk intervention, nuklearmedicin och endokrinologi.

Det kan finnas en vinst att samordna multidisciplinir konferens med
NHVe som innehar tillstdnd for neuroendokrina tumorer i buken (gastroen-
teropankreatiska neuroendokrina tumérer, GEP-NET) och feokromocy-
tom/abdominella paragangliom.

Aktuella behandlingsstrategier dr observation, kirurgisk behandling eller
stralbehandling (Remissforslag 2019 fran Nationella vardprogramsgruppen
for binjuretumorer). Evidensen omfattar annu inte vilket behandlingsalterna-
tiv som &r bist. Vid de nationella enheterna bor erfarenhet och kompetens
finnas for att bedoma dven de séllsynt forekommande maligna varianterna.
Det dr patienten sjdlv som efter information om alternativen accepterar eller
avbojer behandlingsforslag.

Det kirurgiska ingreppet 1 sig dr komplext och vid hormonproducerande
tumorer forknippat med risker som bor forberedas medicinskt. Postoperativt
klassificeras en avlidgsnad tumor immunohistokemiskt, vilket kan behdva
kompletteras med genetisk mutationsanalys och eventuellt utvidgad utred-
ning.

Uppfdljning direkt efter patienternas operation bor ske med patientrappor-
terade métt, exempelvis neurologiska bortfall och numerisk skala for smart-
skattning. Storsta delen av patientens rehabilitering och i forekommande fall
stralbehandling, kommer att ske pa hemorten. Detta kommer kriva rdd och
stod fran den nationella enheten.

Koncentrationen i sig medger for de nationella enheterna att kunna jamfora
de olika behandlingsvalen. Uppf6ljning av tumorsjukdomen hos radikalt ope-
rerade sporadiska fall utan genetiska avvikelser kraver troligen ingen uppfolj-
ning. Hur och var uppf6ljningen bést ska ske maste dock bedomas i varje en-
skilt fall. Hormonproducerande, familjara, multifokala och maligna tumorer
kréaver onkologisk uppf6ljning i enlighet med radande rekommendationer. En
dialog mellan den nationella enheten och inremitterande enhet bor ske kring
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behandlingsrekommendationen. Ett kommande vardprogram bor kunna defi-
niera uppfoljningsbehov. Aven uppfoljning av de fall som inte opereras utan
foljs med radiologiska kontroller eller behandlas med strdlbehandling tros
underléttas av nivastrukturering. Uppfoljning av patientrapporterade matt,
exempelvis livskvalitet, bor ske med samma instrument hos alla tillstdndsin-
nehavare av nationell hogspecialiserad vird inom huvud- och halsparagang-
liom.

En nivastrukturering av bedomningen av denna patientgrupp samt i fore-
kommande fall kirurgin skulle 1 forlingningen kunna &ndra och utveckla be-
handlingsrekommendationerna. Nationell koncentration dkar forutséttning-
arna att implementering av nya behandlingsmetoder sker pé ett strukturerat
satt. Ddrmed underléttas forutsattningarna att alla patienter far en likvardig
beddmning i landet.
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GENOMLYSNING AV VARDOMRADET HUVUD- OCH HALS PARAGANGLIOM SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD

SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN

Dnr 12826/2019-43  13(22)

Forslag till sarskilda villkor

Néamnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sdrskilda vill-
kor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras 1 foreskriften for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sarskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
véigledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sérskilda villkoren for
aktuellt tillstdnd kan komma att justeras av nimnden nér beslut om tillstdnd

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (IGkare)

ONH-specialister med tumérkirurgisk och otoki-
rurgisk inriktning

Onkolog med erfarenhet av dessa tumorer
Kdarlkirurg

Radiolog med huvudhalsinriktning
Anestesiolog med vana att omhd&nderta hu-
vud och halspatienter med hormonproduce-
rande tumarer

Endokrinolog

Patolog

Klinisk genetiker

K&kkirurg

Neurokirurg

Plastikkirurg

Interventionell neuroradiolog

Specialist inom nuklearmediicn

Andra typer av kritisk kompetens (t.ex.
specialkompetent sjukskdterska, kura-
tor, psykolog, fysioterapeut)

Kontaktsjukskodterska

Sjukskdterska med sdrskild kompetens inom ki-
rurgisk éron-, nds- och halsomvardnad och
onkologi

Kurator med sdrskild kompetens och erfaren-
het inom omradet

Logoped med sdrskild erfarenhet av svaljsva-
righeter och postoperativ réstproblematik
Dietist

Fysioterapeut

Kritiska medicinska resurser

(utrustning, lokaler etfc.)

Vardavdelning bemannad med sdrskild kom-
petens inom kirurgisk éron-, nds- och halsom-
vardnad och onkologi

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en férutsattning fér att den utredda
varden ska kunna bedrivas

Intensivvardsavdelning
Postoperativ avdelning

Kritiska diagnostiska metoder

DT

MRT

PET-CT

Angiografi fér digital subtraktion
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Histopatologi
Genetisk mutationsanalys

Behandling som behdver finnas men
som inte &r definierat som NHV (t.ex.
medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-

Interventionell neuroradiologi

ologi)
o L . Inte aktuellt
Rehabilitering (sérskilt anpassad fill
behovet)
. e Uppfdliningsregister gdllande bé&de kirurgi,
Ovrigt strélbehandling och expektans

NHVe ska ansvara fér dverrapportering fill re-
mitterande enheter samt folja upp patientrap-
porterade matt.

Kontinuerlig forskning och vardutveckling in-
Klusive v@rdprogram inom omradet

Individuell vard- och rehabiliteringsplan
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att séker-
stélla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for hélso- och sjukvérdssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gér fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en dver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksé att inhdmta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: ldnssjukvérd, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. pdverkan pa akutsjukvérden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for
att sdkerstélla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, tilgénglig- Okad vardkvalitet och patientsékerhet.

het, ndrhet efc. S
) Tillgangligheten kommer eventuellt att

oka.

Geografiska avstdnden kan éka marginellt.

Pé&verkan pd utbildning, kunskaps- och Minimal kompetensfériust dé antalet ut-
kompetenséverfoéring férda ingrepp i landet redan ér f& och gors
pd fé stallen.

Majlighet till kompetensdkning d& koncent-
rationen av de smd volymerna férvantas
generera kompetens.

Inga konsekvenser for utbildningen av per-
sonal d& det ar f& ingrepp.

Pa&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild- Nationella hégspecialiserade vardenheter
ning, forskningsmeriterade medarbetare, med ansvar fér datainsamling kring denna
kliniska prévningar)? patientgrupp kan ge battre underlag for

att bedriva forskning och utveckling.

Okad méjlighet fér exempelvis genetisk
kartldggning, uppfdlining av familjdra pa-
ragangliom, samverkan med NHV- enheter
for vard av andra paragangliom.

Méjlighet att pé sikt kunna jamféra olika
behandlingsmetoder.

Paverkan pd narliggande omrdden Annan benign kirurgi kan komma att frén-
gas undan genom att detta blir NHV. Fér
att defta inte ska hdnda behdvs resurstill-
skoftt.
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Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

Nej, ingen pdverkan pd akutsjukvarden.

P&verkan pd vardkedjan

Effektivare vardkedja d& uppdraget blir
tydligare.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utékad/minskad verksamhet p& vardkvali-
tet, resursforbrukning, kostnader, kompe-
tensforsdrining etc.)

Det finns en &vergripande risk att multidisci-
plindra konferenser inom mdanga omraden
konsumerar mycket resurser.

Né&got 6kad volym pd den/de enheter
som berdrs.

Det kommer att kosta att utveckla vérden
men pd langre sikt blir det en besparing.

Kompetensférsériningen kommer att un-
derlattas d& det blir mer tydligt att uppdra-
get finns.

Om ftillstdndet att bedriva denna vérd
hamnar hos en enhet som inte bedriver
denna vard idag finns det risk att denna
kunskap maste byggas upp.

Paverkan pd planering, ledning och kon-
troll av verksamheten pd ett sGtt som leder
fill att kraven p& god vard i HSL uppratt-
halls. Inkludera Gven ett resonemang som
gadller paverkan for remittenten.

Behdver vardgivaren investera i nGgot som
inte finns idag? Medfér det dkade kostna-
der att ansvara fér NHVe? Observera att
samverkan mellan fillstdndsinnehavare och
remittenter regleras i féreskrifterna.

Inte n&gon speciell typ av investering utd-
ver att personalférsérja.

Eventuella konsekvenser for sjukiransporter

Nej

Forutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

D& det inte finns ndgot centeri Norden
skulle det kunna vara s& att de svenska en-
heterna kan bli ett sddant center.

Ovriga kommentarer

Det finns inte né&gra tydliga evidensbase-
rade rikflinjer fér behandling och detta kan
bidra till en osékerhet huruvida en niva-
strukturering av omrédet skulle vara en op-
fimal 16sning.
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Uppfdlining och utvardering

Tillstdndsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlimning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utgé frin verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstdnden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till de uppfoljningsmaétt
som de anser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definit-
ionen). Uppfoljningsméitten ska utgd frdn nedan mall. Uppfoljningsmatten
kan komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstaindsin-
nehavare.

Forslag till uppfoljiningsmatt

Uppfdljningsmatt Beskrivning
Antal remisser till NHV

Alder

Kén

Bakgrundsmatt Komorbiditet (Idmplig skala)
Diagnos/lokalisation
Hormonproducerande ja/nej
Remitterande region

Behandlingsrekommendation p& MDK

e Acceptans hos patienten for fére-
slagen behandling

e Antal patienter ddr expektans re-

Bakgrundsmatt kommenderas

e Antal patienter ddr strédlbehand-
ling rekommenderas

e Antal patienter dér kirurgi rekom-
menderas

Antal behandlade kirurgiskt vid NHV

Alder

Kén

Bakgrundsmatt Komorbiditet (Idmplig skala)
Diagnos/lokalisation
Hormonproducerande ja/nej
Remitterande region

Andel behandlade kirurgiskt vid NHV

Bakgrundsmatt Tdljare: Antal kirurgiskt behandlade
N&mnare: Antal remisser

Vardtid

Alder

Kén

Komorbiditet (Idmplig skala)
Diagnos/lokalisation

Bakgrundsmatt
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Hormonproducerande ja/nej
Remitterande region

Datum for utskrivning minus datum fér in-
skrivning

Tillganglighetsmatt

Tid frdin remiss fill beslut frdn multidisciplindr
konferens om rekommenderad behandling

Alder
Kén
Remitterande region

Datum fér beddmning minus datum for re-
miss

Tillg&nglighetsmatt

Behandlingsstart kirurgi inom 3 mdnader;
ja/nej

Alder
Kén
Remitterande region

Medicinska resultat

Antal patienter med komplikationer:

Stroke

Postoperativ morbiditet
Kranialnervsskada

First Bite syndrome
Baroreceptor failure
Biverkningar av strélbehandling
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Referenser

Sakkunniggruppen har identifierat ett antal referenser till forskningsstudier
som beskriver patientgrupper, vardformer och behandlingsmetoder. Artik-
larna undersoker inte fragestdllningen om koncentration av vard vid huvud-
och halsparagangliom. Sakkunniggruppens bedomning utgar fran internation-
ell utblick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvardens struk-
tur inom omrédet.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET HUVUD- OCH HALS PARAGANGLIOM SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN

Dnr 12826/2019-43  20(22)

Deltagare i sakkunniggrupp

Sjukvardsregion

Namn

Uppsala-Orebro sjukvardsregion

Norra sjukvardsregionen

Stockholm-Gotland sjukvérds-
region

Syddstra sjukvArdsregionen

Sédra sjukvArdsregionen

Véstra sjukv@rdsregionen

Patientféretrédare

Ylva Tiblom Ehrsson, kontaktsjukskdterska

Tomas Ekberg, specialist i otorhinolaryngologi, huvud- och halskirurgi
Katarina Zborayova, specialist i 6ron- néds och halssjukdomar

Bjorn Zackrisson, specialist i onkologi

Ulf Hedin, specialist i kérlkirurgi och allmén kirurgi

Lalle Hammarstedt Nordenvall, specialist i dron- nés och halssjukdomar
Bea Kovacsovics, specialist inom radiologi

Jahan Abtahi, specialist i 6ron- nds och halssjukdomar samt kékkirurgi
Anna Hafstrom, specialist i 6ron- nds och halssjukdomar, huvud och halski-
rurgi

Stina Klasson, specialist i ortopedi samt plastikkirurgi

Lisa Tuomi, logoped

Eva Sanderoth Hammerlid, specialist i 6ron- nds och halssjukdomar
Owe Persson, Mun- och halscancerférbundet
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Om nationell hdgspecialiserad vérd

Den 1 juli 2018 genomfordes dndringar i hilso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebér en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. I 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vérd som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behdver koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppriétthéllas
och ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgérd ska utgora nationell hogspecialiserad
vérd ska hinsyn sérskilt tas till om vdrden adr komplex eller séllan forekom-
mande och om den krédver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor dven ge béttre forutsittningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebdr denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nodvéndiga forutsétt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning 1
hilso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vérd som ska anses vara av nationell karaktir.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas 1 definition av virdomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestédr av
atta steg:

Steg 1
NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden féljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Na&mnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infér beslut tillstand
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Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvintas ha sirskilt
god kunskap inom sitt virdomrade for att kunna ge underlag till steg 1 1 ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vérd.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omrdden som skulle kunna utgdra nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst hdlso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifrén.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som dr aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vérd bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens bista som framsta méalsittning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstiller inkomna synpunkter och déirefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ar att sékerstilla att koncentration av den foreslagna
vérden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vdrd som ska nivéstrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
vérden.

Némnden for nationell hogspecialiserad vérd beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pé nationell niva. Infor
nidmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen fér ”’Neuroendokrina
tumorer” vardomradet ”Neuroendokrina tumorer i buken” och lamnar sitt
forslag till nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag
remitteras 6ppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in
synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, méjliggors en bredare
konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och pa hur méanga stallen varden ska bedrivas, kommer
aven en beredningsgrupp att lamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna
synpunkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den
hogspecialiserade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen
for detta arbete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med
att ta fram detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i
vardkedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt
rekommendera hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga

ska ha ett nationellt perspektiv med patientens basta som frémsta
malsattning.
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Ordlista

CT Datortomografi, en medicinsk avbildningsteknik, forkortas i
ofta &ven DT

GEP-NET  Gastroenteropankreatiska neuroendokrina tumérer, detsamma
som Neuroendokrina tumorer i buken

MDK Multidisciplinar konferens

NEC Neuroendokrin cancer, en aggressiv form av NET som medfor
att patienterna behdver behandling snabbt

NET Neuroendokrin tumor

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PET Positronemissionstomografi, en medicinsk avbildningsteknik
som bygger pa anvandning av isotopmarkta preparat

PRRT Peptide Receptor Radionuclide Therapy, radionuklidterapi

SKG Sakkunniggrupp

SVF Standardiserat vardforlopp
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet
neuroendokrina tumorer i buken att halsotillstdnd 1-4 enligt beskrivningen
nedan ska utgdra nationell hogspecialiserad vard och bedrivas vid fyra
vardenheter — med undantag for klaffkirurgi vid carcinoid hjartsjukdom, som
ska bedrivas vid en av de fyra vardenheterna. Detta bedéms vara vard av
komplex och sallan férekommande art, som kréver en viss volym och
multidisciplinar kompetens. Varden bedoms ocksa krava stora investeringar
och medféra hdga kostnader.

Varden ar multidisciplinar eftersom den kréaver ett samarbete mellan bland
annat endokrinkirurg, anestesiolog, endokrinolog, onkolog, patolog, radiolog,
nuklearmedicinare, klinisk genetiker och genetisk vagledare, samtliga med
erfarenhet av diagnostik och behandling av neuroendokrina tumdérer.

Redan i dag bedrivs den storsta delen av varden vid fyra enheter.
Sakkunniggruppen beddmer att fem enheter visserligen skulle innebéra en
storre geografisk spridning, men att patienterna da skulle bli for fa for att ge
samma erfarenhets- och forskningsvinster. Vidare anser sakkunniggruppen
att det vore sarbart att koncentrera denna typ av vard ytterligare. Man skulle
aven riskera att aventyra vélfungerande forskning som i huvudsak finns vid
fyra enheter idag. Dessutom har fyra enheter béattre forutsattningar an tre att
ta hand om ett eventuellt 6kat antal patienter i framtiden. | det fallet att
eventuella ringar pa vattnet skulle uppsta i form av att dven patienter med
neuroendokrina tumarer i andra lokaler skulle vardas vid Nationella
hogspecialiserade vardenheter, skulle aven denna vardvolym kunna
omhéndertas.

Sakkunniggruppen anser inte att det vore andamalsenligt att bryta ut
undergrupper att koncentrera till farre enheter eftersom dessa undergrupper
ar tatt ssmmanlankade och behdver kunna omhandertas vid alla Nationella
hogspecialiserade vardenheter. Ett undantag ar klaffkirurgi vid carcinoid
hjartsjukdom, som &r en tydligt avgransad atgard for fa patienter — denna
vard kan koncentreras till en enhet, anser sakkunniggruppen.

Konsekvenserna av att koncentrera varden &r dvervagande positiva.
Majoriteten av patienterna tas till exempel redan i dag om hand vid fyra
enheter i Sverige. Darmed kommer vardkoncentrationen inte att tranga undan
annan vard i nagon storre utstrackning pa nationell niva. De flesta av
patienterna blir inte heller akut sjuka till foljd av sin sjukdom, och darmed
bedoms akutsjukvarden inte paverkas namnvart.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "NEUROENDOKRINA TUMORER | BUKEN" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Sakkunniggruppen (SKG) bedomer att nedanstaende fyra vardomraden ska
inga i definitionen:

1. Vard vid metastaserande tunntarms-NET och minst ett av foljande
tillaggskriterier:
a. Carcinoid hjartsjukdom
b. Hotande tarmischemi pga avancerad metastasering
c. Uteblivet svar pa somatostatinanalogbehandling trots adekvat
dosering, tex >4 hormonrelaterade diarréer per dag, > 4
flusher per dag, ett mycket hogt 5-HIA i serum/urin som inte
sjunker adekvat och/eller patienter med svar peritoneal
carcinomatos, samt patienter med snabbt progredierande
sjukdom.

2. Vard vid inoperabel rektal-NET.

3. Vard vid pankreas-, duodenum- och hoga jejunum-NET med foljande
avgransningar:
e Kirurgisk behandling
e Beddmning infor eventuell kirurgi vid MEN1-associerade
pankreas-NET
e Onkologisk/endokrinologisk behandling av spridd sjukdom.

4. Vard vid nydiagnostiserad MEN 1 samt vid NET associerad med von
Hippel Lindaus syndrom: beddmning och behandlingsrekommendation for
alla patienter.

Antal enheter
For ovanstaende omraden (1-4) bedoémer sakkunniggruppen att nedan
beskrivna behandling bor bedrivas vid fyra enheter:
e Kilinisk bedémning och nationell MDK
e Onkologisk behandling samt stallningstagande till fortsatt behandling
via hemortssjukhuset.
e Kirurgisk behandling
e Systemisk radionuklidbehandling/PRRT vid NET (bl.a. }"’Lu-
somatostatinanalog)

Av dessa ska en enhet inneha tillstand att utfora klaffkirurgi vid carcinoid
hjértsjukdom.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "NEUROENDOKRINA TUMORER | BUKEN" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Avgransningar

| Socialstyrelsens arbete att tillsammans med SKG genomlysa vard som ska
bedrivas som nationell hogspecialiserad vard kan SKG ocksa identifiera
omraden som inte bor ingd i tillstdndet men bor nivastruktureras inom varje
sjukvardsregion. Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina
tumorer identifierat for sadan vard:

e Initial bedémning vid alla former av NET, inklusive initial diagnostik
sasom %Ga-DOTA-somatostatinanalog-PET/CT och patologisk
diagnostik

e Vard vid:

o NEC

o Icke avancerad tunntarms-NET, exempelvis: vardagliga
kontroller, monitorering, palpation av mesenterium och
tunntarm

o Icke avancerade ventrikel-, rektal- och appendix-NET

o Levermetastaser fran NET, exempelvis: kirurgisk resektion,
radiofrekvensablation och dvrig leverartarembolisering

o NET utanfor buken: NET i thymus, lungor, ovarier/testiklar,
hypofys, Merkelcellscarcinom

Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina tumorer har
genomlyst och som redovisas i separata underlag inom ramen for nationell
hogspecialiserad vard:

e Feokromocytom och abdominella paragangliom

e Binjurebarkscancer

Foljande omrade hanteras parallellt av en annan sakkunniggrupp:
e Paragangliom i huvud- och halsomradet — hanteras av
sakkunniggruppen for Huvud- och halstumérer

Foljande omraden har SKG for Neuroendokrina tumérer identifierat for
eventuell framtida nationell nivastrukturering:
e Medullar tyreoideacancer — bor i sa fall genomlysas tillsammans med
ovriga grupper inom tyreoideatumaorer

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "NEUROENDOKRINA TUMORER | BUKEN" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

| Sverige insjuknar 400-500 personer per ar i Neuroendokrin tumorsjukdom.
(1) Fler lever idag med sin sjukdom tack vare forbattrad diagnostik och dkad
kunskap inom omradet. Neuroendokrina tumarer ar oftast maligna men vaxer
vanligen langsamt. Diagnosen ar oftast forsenad mer an 3 ar da tumorerna
inte ger sérskilda symtom forréan sjukdomen &r spridd. Detta &r en orsak till
att koncentrera varden av den har sjukdomsgruppen da méjligheten att ge
patienterna hjalp och stod tidigare 6kar. Tumorerna kan uppsta i de flesta
organ men vanligast ar mag-tarmkanalen, dar de ocksa kallas
Gastroenteropankreatiska neuroendokrina tumdorer (GEP-NET). De flesta
neuroendokrina tumarer dr sporadiska forutom de familjara former som
férekommer vid bl.a. multipel neuroendokrin neoplasi typ 1 (MEN1) och von
Hippel-Lindau syndrom (VHL). Individer med dessa syndrom far ofta
multipla tumorer i flera neuroendokrina organ samtidigt eller vid olika
tidpunkter.

Idag sker elektiv kirurgi samt onkologi for NET-patienter foretradesvis pa
universitetssjukhusen. Aven ablation av metastaser med radiovagor och
radioembolisering av leverartarer sker pa denna vardniva. Akut kirurgi sker
pa lanssjukhus, t.ex. vid tarmvred eller vid ovantat fynd i samband med
annan kirurgi. De avancerade former som ingar i tillstanden i detta underlag
kraver en multidisciplindr beddémning av specialkompetent personal med
langvarig erfarenhet av denna typ av patienter. Patientgruppen ar mycket
heterogen vilket komplicerar bedémningen infér behandling och uppféljning.
Dérfor behdver de som utreder och behandlar NET-patienter ha stor
erfarenhet och handha en viss vardvolym for att optimera diagnostik och
terapi. Vardprogram for GEP-NET finns men skulle behova underbyggas
med fler omfattande prospektiva, randomiserade, kontrollerade studier.

Vardvolymer

Uppskattningsvis ror det sig om ca 200-250 patienter per ar som drabbas av
avancerad GEP-NET. Prevalensen for barare av exempelvis genen for
multipel endokrin neoplasi typ 1 (MEN 1) &r uppskattningsvis strax dver
1000 individer, men det &r svart att uppskatta vardvolymer for dessa arftliga
tillstand eftersom det finns anlagsbarare som inte utvecklar NET.

Forskning

| Sverige bedrivs idag forskning pa NET i framst fyra sjukvardsregioner,
vilka ocksa har pagaende doktorandprojekt. Forskningen spanner fran
translationell till ren klinisk forskning. Man utfér &ven utvarderingar av
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nyligen inforda behandlingar och kliniska prévningar pagar av bl.a. PRRT.
Idag finns manga internationella samarbeten. Genom koncentration skulle
mojligheterna till att samarbeta kring resurser sdsom biobank och
gemensamma kvalitetsregister 6ka. Mdojligheterna for multicenterstudier
liksom att delta i internationella studier okar.

Internationell utblick

Danmark har under lang tid koncentrerat all NET-behandling till tva sjukhus.
Numera finns tre enheter, utom for PRRT som fortfarande bara finns vid tva
enheter. Varken Norge, Finland eller England har centraliserat denna vard.

Europeiska natverk samverkar inom omradet NET genom att bland annat
dela kunskap, ta fram guidelines och samverka inom forskning. Ett exempel
ar ENETS (European Neuroendocrine Tumor Society) som haller arliga
moten med postgraduatekurser, organiserar stora studier samt certifierar
Centers of Excellence med arlig kvalitetskontroll. Ett annat &r EURACAN,
ett Europeiskt referensnatverk (ERN) for sédllsynta solida tumérer hos vuxna.
Ar 2018 var tva svenska centra med i EURACAN och ett i vardera Norge
och Finland. Inga danska centra var med. Fler kan komma att ansoka om att
vara med. Genom ERN har behovet av att dela kunskap och samverka kring
denna komplexa sallanvard blivit tydligt. Centralisering med nationella MDK
ar under utveckling i flera lander sasom Frankrike.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
natfionellt cenfrum

Alla patienter med NET, oavsett var tumdren &r lokaliserad, bor tidigt i
sjukdomsforloppet beddmas vid ett universitetssjukhus. De patienter som
drabbas av avancerad GEP-NET liksom de som har NET av arftlig genes bor
remitteras till en Nationell hogspecialiserad vardenhet (NHVe) for utredning,
information och terapiinriktning tidigt i forloppet. For att underlatta
remissgangen ska en NHV-enhet tillhandahalla lattillgangliga anvisningar for
remittenter liksom for egenremisser for patienter, forslagsvis pa en hemsida
samt i pappersformat att anvanda vid behov. Efter att en patient vistats pa
NHVe bestams i samrad med hemorten vilken vardniva patienten ska
fortsétta att kontrolleras vid.

Vid NHV genomfdérs en samlad bedémning och stéllningstagande till
behandling av ett multidisciplindrt team med sarskild kompetens inom NET,
bestaende av bl.a. endokrinkirurg, anestesiolog, onkolog, endokrinolog,
patolog, radiolog och nuklearmedicinare. NET-avbildning omfattar bl.a.
%8Ga-DOTA-somatostatinanalog-PET/CT som kréver béde radiologisk och
nuklearmedicinsk kompetens. Vidare behdvs nuklearmedicinare med
erfarenhet av radionuklidterapi (PRRT), samt av utredning infor
radioembolisering av levermetastaser.

Den kirurgiska behandlingen &r tekniskt komplex vid avancerad sjukdom
och kréver erfarenhet. Tunntarms-NET kan exempelvis ha avancerad
mesenteriell metastasering, vilket kraver stor vana om kirurgin ska vara
framgangsrik. Saval kirurgisk som onkologisk behandling av GEP-NET
skiljer sig fran andra tumorsjukdomar i samma organ (inte minst pankreas,
dar behandling av NET och exokrina tumdrer ar vasensskild), bade i form av
terapimetod och for prognos, och kréver darfor erfarenhet av just NET.
PRRT &r komplexa behandlingar med stora krav pa kunskap och erfarenhet
av radionuklidterapi samt nara samarbete mellan onkologer, fysiker och
nuklearmedicinare. Det kravs ocksa teknisk utrustning for bildtagning liksom
for dosimetri. Da behandlingen ges vid neuroendokrin tumérsjukdom kravs
ytterligare kunskaper kring de forutsattningar som galler for just denna
patientgrupp. Vad géller de arftliga tillstinden behdver patienterna fa en
initial beddmning vid hdgspecialiserade centra och en
behandlingsrekommendation for uppféljning for att férebygga exempelvis
andra tumdérformer som ar associerade med samma syndrom.

P& NHV bor multidisciplinar konferens (MDK) genomforas dar
ovannamnda specialister deltar. Det &r 6nskvért att alla enheter som handhar
GEP-NET inom NHV har en gemensam nationell MDK dar man diskuterar
fall sinsemellan. Dar kan &ven svara patientfall som inte ingar i det aktuella
tillstandet tas upp, som exempelvis patienter med NEC dar man behover ta
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stéllning till eventuell kirurgi. En samordning av den nationella MDK:n for
GEP-NET med de fall som berérs inom NHV for binjurebarkscancer liksom
for feokromocytom/paragangliom &r ocksa 6nskvard.

Vid NHVe behdver det dagtid finnas schemalagd lakarresurs med god
GEP-NET-kunskap som kan svara pa kollegors fragor telefonledes och
brevledes om utredning och eventuella akuta handldggningar. Ett team med
kurator, dietist och fysioterapeut bor finnas och cancerrehabilitering erbjudas
alla patienter. NHVe ska folja vardprogram och standardiserade vardforlopp.

Vid NHVe ska det finnas kontaktsjukskoterskor med god kunskap om
GEP-NET vilka patienterna ska kunna komma i kontakt med varje vardag.
Det &r viktigt att patienterna far information om hur de kommer i kontakt
med kontaktsjukskdterskorna och att det finns rutiner som tillser att patienter
far adekvat cancerrehabilitering. Patientutbildningar bor erbjudas regelbundet
i samverkan med olika professioner och med aktuell patientférening.
Patienter med stabil sjukdom samt de patienter som behéver genomga vissa
arftlighetskontroller bor kunna erbjudas vard pa distans om avstanden ar
langa till NHV. Extern stralbehandling kan med fordel skétas pa hemorten.

Aterkoppling till inremitterande sjukhus kan ske antingen via uppkoppling
till MDK eller via telefon, alternativt via remissvar vid mindre bradskande
fall. Hemsjukhuset bor dven fa en skriftlig vardplan fran samtliga
vardkontakter av de patienter som foljs pa NHV sa att de ar uppdaterade i
handelse av akuta sjukdomstillstand. Vid progress tas patienterna upp vid
MDK alternativt behandlingskonferens liknande MDK for beslut om ny
behandling.

Intresserade kollegor bor erbjudas auskultation pa NHVe, som &ven ska
tillhandahalla mojlighet till randning for ST-lakare. Varje NHV ska ha en
aktiv forskning med fortlépande publikationer for att bidra med ny kunskap
inom omradet. Genom NHYV kan forhoppningsvis fler kliniska studier goras,
med storre patientunderlag, for att bidra till 6kad evidens for diagnostik samt
for hur behandlingar ska ges i forhallande till varandra for att ge optimal
effekt. Nationell koncentration okar forutsattningarna for att implementera
nya behandlingsmetoder sker pa ett strukturerat sétt. Regionmoten dar dven
patientforetradare/patientférening har majlighet att medverka bor ordnas.
Anstallda vid NHVe bor delta aktivt i de nationella och internationella méten
som finns for neuroendokrina tumorer. Samtliga patienter ska registreras i
kvalitetsregistret INCA av behandlande enhet. NHV-enheterna ska
rapportera in uppfoljningsmatt till Socialstyrelsen, se forslag pa sadana under
rubriken ”Uppf6ljning och utvérdering”.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sérskilda
villkor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras i foreskriften

for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstand. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens
(Iakare)

Lakare med sarskild kompetens inom de
fillstandsgivha omradena:

Vid enhet som erbjuder klaffkirurgi ska
utdver ovanstaende dven nedan angivna
kompetenser finnas:

Kirurgteam inkluderande
endokrinkirurg med erfarenhet av
mulfiorganresektion
Anestesiolog med sdrskild
kompetens fér sdvning vid
carcinoidsyndrom

Team med erfarenhet av PRRT,
bestdende exempelvis av
nuklearmedicinare och onkolog
Endokrinolog

Onkolog

Patolog

Gastroenterolog

Radiolog

Nuklearmedicinare

Klinisk genetiker

Kardiolog med kunskap och
erfarenhet av carcinoid
hjértsjukdom(CHD)

Thoraxkirurg med erfarenhet och
kunskap om CHD

Anestesiologer med erfarenhet av
CHD
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Andra typer av kompetens
(t.ex. specialkompetent
sjukskoterska, kurator, psykolog,
fysioterapeut)

Ovriga yrkesgrupper med sdrskild
kompetens inom de tillstandsgivna
omradena:

Genetisk vagledare
Kontaktsjukskoterska
Sjukhusfysiker

Biomedicinsk analytiker eller
rontgensjukskdterska med
kompetens inom nuklearmedicin
Dietist

Kurator
Fysioterapeut

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etc.)

PET- kameror

Gamma-kameror

Lokaler som uppfyller
Strélsékerhetsmyndighetens krav
Utrustning fér endoskopiskt ultraljud

Andra omréden (ffa
medicinska) som ar en
férutsattning for att den
utredda vérden ska kunna
bedrivas

Postoperativ vard
Intensivvard
Kardiologi

Klinisk fysiologi

Kritiska diagnostiska metoder

SSA-PET/CT (t.ex. 68Ga-DOTATOC)
FDG-PET/CT
Endoskopiskt ultraljud

Behandling som behdver finnas
men som inte ar definierat som
NHV (t.ex. medicinsk, kirurgisk,
interventionell radiologi)

SIR-terapi vid NET (selektive internal
radiation therapy, s.k.
radioembolisering av leverartar)
Interventionell radiologi

Rehabilitering (sdarskilt
anpassad till behovet)

Ovrigt (krav p& NHVe att
utveckla t.ex. vardplaner etc.)

Nationell MDK med mdjlighet till
videouppkoppling och bildvisning
(avbildning och patologi).
Samordning av MDK med de NHVe
som innehar tillstdnd foér
binjurebarkscancer och
feokromocytom.

Patienter ska f& en skriftlig vérdplan
vid utskrivning frdn NHVe

NHVe ska ansvara fér
overrapportering till hemorten samt
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uppfdlining av patientrapporterade
matt (exempelvis via ENET).

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "NEUROENDOKRINA TUMORER | BUKEN" SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD

SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN 1Déw 5.3-12838/2019- 16(24)

Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att
sakerstalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora
negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen
(B1) utgar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att gora
en dvergripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva
akut sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett
yttrande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2).
Beredningsgruppen ska tillsammans representera foljande perspektiv:
lanssjukvard, akut vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet.
Systemkonsekvenser t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter
samt utbildning och forskning far beaktas vid en fordelning av
tillstandet/tillstanden om det &r for att sékerstélla patientens basta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, Genom koncentration p&
filgénglighet, ndrhet etc.) nationell nivd ges en jamlik
tilgdng till hdgkvalitativ vard fér
GEP-NET oavsett var man bori
landet. Det kan innebdra fler
resor for patienterna, men ocksd
leda fill en mer sammanhdllen
vard med bdattre diagnostik och
behandling.

Remitteringsvégarna blir
tydligare fér sGval hemortsidkare
som patient och b&da fér
mdjlighet fill en hégspecialiserad
raddgivning. Efter att ha vardats
vid NHVe far patienten med sig
en vardplan fér fortsatt vard vid
hemortssjukhuset.

En potentiell nackdel vore aft
det tar tid att gbra en rad
diagnostiska undersékningar och
beddmningar, viket medfér ett
behov av att bo pd
patienthotell, mdjligen Gven fér
anhdriga.
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Pa&verkan pd utbildning, kunskaps-
och kompetenséverféring

En méjlig risk ar att kunskapen om
vissa begrdnsade undergrupper
inom GEP-NET minskar vid enheter
som inte ar NHV.

Detta kompenseras genom att
NHVe fér ett tydligt
utbildningsansvar séval inom som
utanfdr NHVe. Lakare och andra
yrkesgrupper ges mojlighet fill
randning/vidareutbildning vid
enheterna. NHVe bér erbjuda
natfionella méten och
utbildningar.

Genom nationell koncentration
okar mojligheterna fill
kunskapsoverféring inom NHVe.
Okad kompetens ar gynnsamt
aven for patienter med
angrénsande sjukdomar.

Pa&verkan pd forskning (t.ex.
forskarutbildning,
forskningsmeriterade
medarbetare, kliniska
prévningar) 2

Inom de diagnoser som
behandlas i detta underlag
bedrivs forskning pd foretr&desvis
fyra stallen idag.

Genom ett tydligt
samverkansansvar och genom att
koncentrera all vard vid de
ovanndmnda vardomrddena till
fyra enheter, ges mojlighet till eft
stérre, mer komplett
forskningsunderlag och ékad
mojlighet fill biobankning.
Sannolikt bidrar uppdraget dven
fill battre kvalitet i det nationella
kvalitetsregistret.

Pa&verkan pd narliggande
omrdden

Majoriteten av patienterna i
denna grupp tas redan idag om
hand pé& fyra enheter i Sverige,
vilkket gor att detta inte kommer
att frénga undan annan vard i
ndgon stor utstréickning hos de
enheter som i framtiden skulle
fildelas uppdraget.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard for detta omréde i
stort.

Patienterna &r sdllan akut sjukai
sin NET-sjukdom, varfér en
koncentration inte medfér ndgra

17(24)
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ndmnvdarda konsekvenser for
akutsjukvdrden vare sig fér NHVe
eller fér enheter som inte innehar
tillstdnden.

Pa&verkan pd vérdkedjan

En risk skulle kunna vara aftt
I&nssjukhus remitterar fler patienter
fill NHVe an vad definitionen
anger samt att de "hoppar éver”
regionsjukhuset i vardkedjan.

Samtidigt blir remitteringsvagarna
tydligare fér bade Iakare och
patient, vilket sannolikt bidrar till
en snabbare remitteringsgdng.
Majligheten till konsultation blir
aven tydligare fér remittenter.

Verksamhetsperspektiv
(konsekvenser av utbkad/minskad
verksamhet p& vardkvalitet,
resursférbrukning, kostnader,
kompetensfoérsérining etc.)

Ett tydligt uppdrag fér NHVe
medfdr sannolikt att det blir IGttare
att attrahera specialister inom
samtliga yrkesgrupper. Samarbete
mellan NHVe kan dven minska
s@rbarheten vid t.ex. tillfalliga
problem med
kompetensforsorjning.

Eftersom vdrden redan idag till
storsta delen utfors vid fyra
enheter och man redan idag
haller bl.a. MDK via videoldnk,
medfor tillstdndsgivningen inga
storre investeringar.

Eventuella konsekvenser for
sjuktransporter

For patienterna kommer antalet
resor att dka, men det kommer
sannolikt inte att medféra nagra
stora skillnader i antalet
sjuktransporter. Antalet akuta
tfransporter kommer sannolikt inte
aft éka alls.

Forutsattningar att utdka aktuell
verksamhet och framfidsvisioner

Det finns ingenting som tyder p&
att det framover kommer att bli en
drastisk 6kning av vardvolymer
inom omrddet. En koncentration
kan ge en battre nationell
Overblick dver hela
sjukdomsgruppen.
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Ovriga kommentarer:
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for
uppfoljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inldmning av
arsrapporter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens
egenkontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvéardering av
tillstanden for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppf6ljningsmatt som de
anser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen).
Uppféljningsmatten kan komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med
framtida tillstandsinnehavare.

Uppfdljningsmatt Beskrivning

Antal patienter

Antal behandlingar

Bakgrundsmatt Alder

Kon

Remitterande region

Andel patienter som besdker NHV enhet inom
X dygn efter inkommen remiss till NHV
Andel patienter som behandlatfs/opererats
Tilganglighetsmatt inom det antal dygn som rekommenderas
inom SVF efter diagnos

Andel komplikationer inom 1 mdnad efter
operation, exempelvis:

e Anastomosldckage

e Pankreasl&ckage

Tillgénglighetsmdatt

Medicinskt matt
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Referenser

1. Regionala cancercentrum i samverkan. Nationellt vardprogram
neuroendokrina buktumdrer (GEP-NET). u.o. :
https://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/neuroendokrina-
buktumorer/vardprogram/, 2018.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Jan Zedenius, specialist i kirurgi
Sydostra sjukvardsregionen: Oliver Gimm, specialist i Kirurgi

Norra sjukvardsregionen: Christina Kjellman, specialist i onkologi

Sodra sjukvardsregionen: Pernilla Asp, specialist i onkologi

Vastra sjukvardsregionen: Peter Bernhardt, sjukhusfysiker
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Anders Sundin, specialist i radiologi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Staffan Welin, specialist i internmedicin
Patientforetradare: Camilla Andersson, Carpa NET
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella
hogspecialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell
hogspecialiserad vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som
behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje
sjukvardsregion for att kvaliteten, patientsakerheten och
kunskapsutvecklingen ska kunna uppréatthallas och ett effektivt anvandande
av halso- och sjukvardens resurser ska kunna uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller séllan
férekommande och om den kraver en viss volym, multidisciplinar kompetens
eller stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En dkad
samordning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre
forutsattningar for en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt
resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en maéjlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre
patientunderlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéandiga
forutsattningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och
rekrytera spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hélso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i
arbetet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell
karaktér.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) férvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i
arbetsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa
vardomraden som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de
sakkunniggrupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhamta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgéra nationell hogspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en
rehabiliterande insats) vid ett visst hélso- eller sjukdomstillstand har
Socialstyrelsen tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens béasta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss.
Socialstyrelsen sammanstéller inkomna synpunkter och dérefter kan
sakkunniggruppen komplettera sitt underlag eller géra eventuella
fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar lamnas 6éver till en
beredningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den
foreslagna varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hélso- och
sjukvardssystemet.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska
nivastruktureras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den
tillstandspliktiga varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka
region/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen fér ”’Neuroendokrina
tumorer” vardomradet ’Feokromocytom och abdominella paragangliom” och
lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens
forslag remitteras 6ppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in
synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, méjliggors en bredare
konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och pa hur méanga stallen varden ska bedrivas, kommer
aven en beredningsgrupp att lamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna
synpunkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den
hogspecialiserade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen
for detta arbete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med
att ta fram detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i
vardkedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt
rekommendera hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga

ska ha ett nationellt perspektiv med patientens basta som frémsta
malsattning.
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Ordlista

CT Datortomografi, en medicinsk avbildningsteknik, forkortas i
ofta dven DT

FEO/PG Feokromocytom och abdominella paragangliom

MDK Multidisciplindr konferens

MRT Magnetresonanstomografi, medicinsk avbildningsteknik med
s.k. magnetkamera

NET Neuroendokrin tumor

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PET Positronemissionstomografi, en medicinsk avbildningsteknik
som bygger pa anvandning av radioisotopmarkta preparat

SKG Sakkunniggrupp

SVF Standardiserat vardforlopp
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet
feokromocytom och abdominella paragangliom att

« kirurgi vid denna sjukdom ska utgéra nationell hogspecialiserad vard och
bedrivas vid fyra vardenheter

« onkologisk behandling vid denna sjukdom ska bedrivas vid tva av de fyra
vardenheterna.

Detta bedoms vara vard av komplex och sillan forekommande art, som
kraver en viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden bedéms ocksa
krdva stora investeringar och medféra hoga kostnader.

Varden ar multidisciplinar eftersom den kraver ett samarbete mellan bland
annat kirurg, anestesiolog, endokrinolog, onkolog, patolog, radiolog,
nuklearmedicinare, klinisk genetiker och genetisk vagledare, samtliga med
erfarenhet av diagnostik och behandling av feokromocytom och abdominella
paragangliom.

Uppskattningsvis diagnosticeras 120-130 personer per ar med
feokromocytom eller abdominella paragangliom. Det ar rimligt att férdela
dessa patienter pa fyra nationella hogspecialiserade vardenheter for kirurgisk
behandling, for att fa erfarenhets- och forskningsvinster. Samtidigt kan
omradet hallas ihop, och alla enheter kan operera alla typer av
feokromocytom och abdominella paragangliom. Sakkunniggruppen beddémer
alltsa inte att det vore andamalsenligt att koncentrera kirurgin for endast de
avancerade tumorerna ytterligare, till farre an fyra enheter.

For den onkologiska behandlingen &r tva enheter motiverat, eftersom
endast en liten andel av patienterna behéver sadan behandling. Endast en
enhet bedoms daremot vara for sarbart och otillrackligt nar det géller
tillgénglighet.

Konsekvenserna av att koncentrera kirurgin och den onkologiska
behandlingen vid feokromocytom och abdominella paragangliom &r
overvagande positiva. Patienterna ar relativt fa, varfor vardkoncentrationen
inte kommer att ge ndgra namnvarda undantrangningseffekter. De flesta av
patienterna blir inte heller akut sjuka till foljd av sin sjukdom, och darmed
bedoms akutsjukvarden inte paverkas namnvart.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Sakkunniggruppen (SKG) beddmer att vid bekréftad eller stark misstanke om
diagnosen feokromocytom och abdominella paragangliom ska patienten
skickas till en Nationell hogspecialiserad vardenhet (NHVe) for:

e Utredning samt eventuell kirurgi

e Stallningstagande till och vid behov utférande av onkologisk
behandling samt

e Stallningstagande till om den onkologiska behandlingen ska ske pa
NHVe eller pa hemort.

Antal enheter

For det definierade omradet bedomer sakkunniggruppen att kirurgisk
behandling bor bedrivas vid fyra enheter.

Av dessa ska tva enheter inneha tillstand att bedéma och vid behov utfora
onkologisk behandling for ovanstaende omrade.
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Avgransningar

| Socialstyrelsens arbete att tillsammans med SKG genomlysa vard som ska
bedrivas som nationell hogspecialiserad vard kan SKG ocksa identifiera
omraden som inte bor ingd i tillstdndet men bor nivastruktureras inom varje
sjukvardsregion. Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina
tumorer identifierat for sadan vard:

e Initial bedémning vid alla former av binjuretumarer, inklusive initial
diagnostik sésom 123I-MIBG-scintgrafi och ®Ga-DOTA-
somatostatinanalog-PET/CT och patologisk diagnostik

e Vard vid:

o Okomplicerade feokromocytom, uppféljning
o Binjurebarksadenom, aldosteronproducerande
o Binjuremetastaser fran annan lokal, kirurgi

o Neuroblastom

Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina tumorer har
genomlyst och som redovisas i separata underlag inom ramen for nationell
hogspecialiserad vard:

e Binjurebarkscancer

e Neuroendokrina tumorer (NET) i buken

Foljande omrade hanteras parallellt av en annan sakkunniggrupp:
e Paragangliom i huvud- och halsomradet — hanteras av
sakkunniggruppen for Huvud- och halstumarer
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Binjuretumorer ar vanliga. En forandring i en eller bada binjurarna ses i cirka
5 % av alla radiologiska undersokningar av buken och incidensen stiger med
patientens alder. De allra flesta av dessa forandringar kan efter utredning
avskrivas, da de inte utgor ett signifikant halsoproblem for patienten. Ibland
kan dock de radiologiska-biokemiska fynden vara avgorande, da potentiellt
livshotande tillstand kan upptéackas och behandlas i tid. Vissa patienter med
hypertoni liksom patienter med vissa metabola stérningar bor utredas
avseende hormonproducerande binjuretumérer. Feokromocytom och
abdominella paragangliom (FEO/PG) ar séllsynta men fordrar snabb
handlaggning med utredning och behandling som involverar flera olika
specialiteter: séarskilt inriktade radiologer inkluderande nuklearmedicinsk
expertis, endokrinologer, sarskilt inriktade kirurger med flera. Den stora
dvervagande andelen (cirka 90%) feokromocytom ar benigna men ca 10% &r
maligna. Symtom som bor leda till klinisk misstanke om FEO/PG &r
oforklarliga attacker av hjartklappning, hypertoni, angest, eller en episod av
svar hypotoni hos en i dvrigt hjartfrisk individ.

Metastaser till binjuren ar inte séllsynta och kan vara féremal for kirurgisk
behandling i de fall da de inte ar ett led i en generaliserad cancersjukdom.
Detta ar dock vard som inte kraver samma multidisciplinara kompetens som
vid FEO/PG eftersom Kirurgi av metastaser till binjuren per definition inte
ska vara komplicerad; beréknas den vara det torde indikationen behtva
omprovas. Den onkologiska behandlingen utgar ifran primartumaorens
ursprung vilket sker mer andamalsenligt regionalt snarare an vid en NHVe.

Arftlighetsmonster ses ofta vid cancer, och kan variera i vanlighet. Bland
binjuretumorer varierar arftlighetsmonstret patagligt, men har
uppmarksammats allt mer. Inte minst géller detta FEO/PG, dér
mutationsanalyser har pavisat en mycket hog andel patienter med arftligt
betingade mutationer i ett flertal olika gener, d&ven hos dem som inte har
arftlighetsanamnes. Detta far konsekvenser for patientens behandling och
uppféljning, och forstas aven for familj och slaktingar.

Vardvolymer

Uppskattningsvis drabbas ca 120-130 patienter/ar i Sverige av FEO/PG. En
exakt vardvolym &r dock svar att uppskatta eftersom det pa grund av brist pa
specifika ICD-koder saknas sdker statistik 6ver benigna FEO/PG. Antalet
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maligna FEO har senaste aren varit ca 20/ar enligt statistik ur
Cancerregistret, medan antalet abdominella PG varit ca 25/ar.

Forskning

| Sverige bedrivs idag forskning pa FEO/PG i foretradesvis fyra regioner som
ocksa har pagaende doktorandprojekt. Aven kirurgin sker huvudsakligen vid
fyra enheter och viss 6verlappning finns, &ven om det idag inte alltid &r
samma enheter som utfor den storre mangden forskning respektive Kirurgi.
Awven i andra regioner pagér projekt med viss anknytning till sjukdomen.
Genom koncentration skulle mojligheterna till att samarbeta kring resurser
sasom biobank och gemensamma kvalitetsregister 6ka. Mojligheterna for
multicenterstudier liksom att delta i internationella studier okar.

Internationell utblick

I Danmark har man centraliserat varden vid FEO/PG till 3 sjukhus. England,
Finland och Norge har &nnu ingen centralisering for dessa patienter.

Det europeiska natverket European Network for the Study of Adrenal
Tumors (ENSAT) anordnar moten samt samordnar studier vid
binjurebarkscancer och feokromocytom.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Alla patienter med FEO/PG bor tidigt i sjukdomsférloppet bedémas vid en
NHV-enhet (NHVe) for utredning, information och terapiinriktning. For att
underlatta remissgangen ska en NHVe tillhandahalla lattillgangliga
anvisningar for remittenter liksom for egenremisser for patienter, forslagsvis
pa en hemsida samt i pappersformat att anvanda vid behov. Efter att en
patient vistats pA NHVe bestams i samrad med hemorten vilken vardniva
patienten ska fortsatta att kontrolleras vid.

Vid NHV genomfors en samlad bedémning och stallningstagande till
behandling av ett multidisciplinart team med sérskild kompetens inom
FEO/PG, bestaende av bl.a. kirurg, anestesiolog, onkolog, endokrinolog,
patolog, radiolog och nuklearmedicinare. Avbildning vid feokromocytom
med typisk biokemi och/eller symptom omfattar i regel endast CT/ MRT men
for 6vriga patienter kravs erfarenhet inom bade radiologisk och
nuklearmedicinsk diagnostik eftersom bada ofta kravs for att stalla ratt
diagnos.

Pa NHV bor multidisciplinar konferens (MDK) genomforas dar
ovannamnda specialister deltar. Det &r 6nskvért att alla enheterna som
handhar FEO/PG inom NHV har en gemensam nationell MDK d&r man
diskuterar fall sinsemellan. Dér kan dven svara patientfall som angransar till,
men inte ingdr, i det aktuella tillstandet tas upp. En samordning av den
nationella MDK:n for FEO/PG med de fall som berdrs inom NHV for
neuroendokrina tumarer i buken liksom for binjurebarkscancer ar ocksa
onskvérd.

Vid kirurgi av FEO/PG behover anestesiologen ha erfarenhet av
premedicinering och narkos vid detta tillstand. Eftersom tumdren producerar
hormoner som paverkar blodtrycket kan detta svanga kraftigt under
operationen och patienten kan dven drabbas av takykardi (hjartrusning).
Samspelet mellan kirurg och anestesiolog ar av stor vikt och kraver att bada
har erfarenhet av kirurgi vid detta tillstand. I vissa fall kan dven den
kirurgiska behandlingen vara tekniskt komplex och kréva erfarenhet av det
specifika tillstandet. Kirurgin har dven tydliga beréringspunkter med andra
narliggande kirurgiska omraden, exempelvis Kirurgi av retroperitoneala
sarkom i avancerade fall, som idag sker pa tre enheter, liksom med kirurgi
for binjurebarkscancer. Alla patienter med FEO/PG bér genomga en genetisk
utredning med provtagning via NHVe. Vid konstaterad mutation remitteras
patienten till klinisk genetik i sin hemregion for information, radgivning och
stéllningstagande till familjeutredning.
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Onkologisk behandling vid maligna FEO/PG sker i praktiken vid
metastaserad sjukdom. Detta ar ett mycket ovanligt tillstdnd som bor
behandlas vid tva av de fyra NHV-enheterna. Den onkologiska behandlingen
kommer da att innefatta bade olika typer av radionuklidbehandling och
medicinsk behandling, vilket kréver ett multidisciplinart team med kunskap
och erfarenhet av bada. Liksom vid kirurgi finns risk for paverkan av
hormoner vid behandling och det &r darfor av stor vikt att erfarenhet finns for
att adekvat hantera detta. Vid radionuklidterapi behdvs ett multidisciplinart
team med erfarenhet av bdde PRRT och !I-MIBG terapi, som exempelvis
kan besta av nuklearmedicinare och onkologer. Enheterna ska bedriva aktiv
forskning, da behovet av kliniska studier &r stort.

Vid NHVe behdver det dagtid finnas schemalagd lakarresurs med god
FEO/PG-kunskap som kan svara pa kollegors fragor telefonledes och
brevledes om utredning och eventuella akuta handlaggningar. Ett team med
kurator och fysioterapeut bor finnas och cancerrehabilitering erbjudas alla
patienter med malignt FEO/PG. NHVe skall folja vardprogram och
standardiserade vardforlopp. Langtidsuppfoljning efter operation av sannolikt
benignt FEO/PG ska enligt vardprogram avslutas efter 10 ar; flera av dessa
kontroller kan ske pa hemort. Aven extern strélbehandling vid malignt
FEO/PG kan med fordel skétas pa hemorten.

Vid NHVe skall det finnas kontaktsjukskoterskor med god kunskap om
FEO/PG vilka patienterna skall kunna komma i kontakt med varje vardag.
Det &r viktigt att patienterna far information om hur de kommer i kontakt
med kontaktsjukskdterskorna och att det finns rutiner som tillser att patienter
far adekvat cancerrehabilitering. Patientutbildningar bor erbjudas regelbundet
i samverkan med olika professioner och med aktuell patientférening.
Patienter med stabil sjukdom samt vissa &rftlighetskontroller bor kunna
erbjudas vard pa distans om avstanden &r langa till NHV.

Aterkoppling till inremitterande sjukhus kan ske antingen via uppkoppling
till MDK eller via telefon, alternativt via remissvar vid mindre bradskande
fall. Hemsjukhuset bor dven fa en skriftlig vardplan fran samtliga
vardkontakter av de patienter som féljs pa NHV sa att de ar uppdaterade i
handelse av akuta sjukdomstillstand. Vid aterfall tas patienterna upp vid
MDK alternativt behandlingskonferens liknande MDK for beslut om ny
behandling.

Intresserade kollegor bor erbjudas auskultation pa NHVe, som éven ska
tillhandahalla méjlighet till randning for ST-lakare. Varje NHV ska ha en
aktiv forskning med fortlépande publikationer for att bidra med ny kunskap
inom omradet. Genom NHYV kan forhoppningsvis fler kliniska studier goras,
med storre patientunderlag, for att bidra till 6kad evidens for diagnostik samt
for hur behandlingar ska ges i forhallande till varandra for att ge optimal
effekt. Nationell koncentration okar forutsattningarna att implementera nya
behandlingsmetoder sker pa ett strukturerat satt. Ett exempel pa en
bilddiagnostisk metod under utveckling &r !C-hydroxy-efedrin-PET/CT,
som ger mojlighet att upptacka recidiv tidigare, liksom metastaser i
lymfkortlar och skelett, vilka ofta missas vid CT. Regionmdten dar &ven
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patientforetradare/patientférening har mojlighet att medverka bor ordnas.
Anstéllda vid NHVe bor delta aktivt i de nationella och internationella méten
som finns, med fordel &ven de for neuroendokrina tumorer. Samtliga
patienter skall registreras i kvalitetsregistret INCA av behandlande enhet.
NHV-enheterna ska rapportera in uppféljningsmatt till Socialstyrelsen, se
forslag pa sddana under rubriken ”Uppf6ljning och utvardering”.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda
villkor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras i foreskriften
for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstand. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand
fattas.

Kompetens och resurser

Lakare med sarskild kompetens inom de

tillstandsgivha omradena:

o Kirurgteam inkluderande
endokrinkirurg med erfarenhet av
mulfiorganresektion

e Endokrinolog

e Anestesiolog med sdrskild kompetens
for sdvning vid feokromocytom

e Patolog

e Radiolog

e Team med erfarenhet av PRRT och
1311-MIBG terapi, bestdende
exempelvis av nuklearmedicinare och
onkolog

¢ Nuklearmedicinare

e Klinisk genetiker

Kritisk medicinsk kompetens
(Iakare)

e Onkolog

Vid enhet som erbjuder onkologisk
behandling ska utéver ovanstadende dven
nedan angivha kompetenser finnas, med
sarskild kompetens inom det
tillstandsgivna omradet:

¢ Onkolog

Ovriga yrkesgrupper med sdrskild
kompetens inom de tillstandsgivna
omradena:

o  Genetisk vagledare

e Kontaktsjukskoterska

Andra typer av kompetens
(t.ex. specialkompetent
sjukskoterska, kurator, psykolog,
fysioterapeut)
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e  Kurator

e  Fysioterapeut

e Rontgensjukskodterska/biomedicinsk
analytiker med kompetens inom
nuklearmedicin

o Sjukhusfysiker

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etc.)

e  PET-kamera

e  Gammakamera

e Lokaler som uppfyller
Strélsékerhetsmyndighetens krav

Andra omrdden (ffa
medicinska) som &r en
férutsattning for att den
utredda vérden ska kunna
bedrivas

e Postoperativ vard
e Intensivvard

Kritiska diagnostiska metoder

Vid enhet som erbjuder onkologisk
behandling:
o  SSA-PET/CT(t.ex. 68Ga-DOTATOC)
o 123I-MIBG-skintigrafi

Behandling som behdéver finnas
men som inte ar definierat som
NHV (t.ex. medicinsk, kirurgisk,
interventionell radiologi)

Rehabilitering (sdarskilt
anpassad fill
behovet)

Ovrigt (krav p& NHVe att
utveckla t.ex. vérdplaner etc.)

e Samordnad MDK med NHVe som
innehar tillstdnd for GEP-NET och
FEO/PG

e Skriftlig vardplan vid utskrivning frdn
NHVe

e NHVe ska ansvara for
Overrapportering till hemorten samt
uppfdlining av patientrapporterade
matt
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att
sakerstalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora
negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen
(B1) utgar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att gora
en overgripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva
akut sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett
yttrande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2).
Beredningsgruppen ska tillsammans representera foljande perspektiv:
lanssjukvard, akut vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet.
Systemkonsekvenser t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter
samt utbildning och forskning far beaktas vid en férdelning av
tillstandet/tillstanden om det &r for att sékerstélla patientens basta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, Genom koncentration p& nationell
filgénglighet, ndrhet etc.) niva ges en jamilik tillgang fill
hogkvalitativ vard for FEO/PG
oavsett var man borilandet. Det
kan innebdra fler resor fér
patienterna, men & andra sidan en
mer sammanhdllen vérd med battre
diagnostik och behandling och
dérmed sannolikt ékad
patientsdkerhet.
Remitteringsvé&garna blir tydligare for
s&val hemortsldkare som patient och
bé&da far mojlighet till en
hdgspecialiserad réddgivning. Efter
att ha vardats vid NHVe far
patienten med sig en vardplan for
fortsatt vard vid hemortssjukhuset.

En potentiell nackdel vore att det tar
tid aft gbéra en rad diagnostiska
undersdkningar och beddmningar,
vilket medfoér ett behov av att bo pd
patienthotell, méjligen dven fér
anhdriga.
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Pa&verkan pd utbildning, kunskaps-
och kompetenséverféring

En méjlig risk ar att kunskapen om
vissa begrdnsade undergrupper
inom FEO/PG minskar vid enheter
som inte &@r NHV. Dock kommer
utredning och uppfoljning
fortfarande att ske i varje region s&
risken beddms &ndd som liten.

Dartill kompenseras eventuell
kompetensférlust genom att NHVe
fér ett tydligt utbildningsansvar séval
inom som utanfér NHVe. Genom
nationell koncentration dkar
mojligheterna fill kunskapsdverforing
inom NHVe. L&kare och andra
yrkesgrupper ges mojlighet till
randning/vidareutbildning vid
enheterna. NHVe bor erbjuda
nationella méten och utbildningar.
Okad kompetens &r gynnsamt dven
for patienter med angrdnsande
sjukdomar.

Pa&verkan pd forskning (t.ex.
forskarutbildning,
forskningsmeriterade
medarbetare, kliniska
prévningar)e

Inom de diagnoser som behandlas i
detta underlag bedrivs forskning pé
féretréadesvis fyra stallen idag.

Genom eft tydligt samverkansan-
svar och genom att koncentrera all
vard vid det ovanndmnda
vardomradet fill fyra respektive tvd
enheter, ges majlighet fill ett storre,
mer komplett forskningsunderlag
och 6kad mdéjlighet till biobankning.
Sannolikt bidrar uppdraget aven fill
battre kvalitet i det nationella
kvalitetsregistret. NHVe kan éven
fortsattningsvis samarbeta med
enheter utanfor tillstédndet i
forskningssammanhang.

Pa&verkan pd ndrliggande
omrdden

Maijoriteten av patienterna som ska
f& kirurgisk behandling i denna
grupp tas redan idag om hand pd&
fyra enheter i Sverige, viket gor att
detta inte kommer att trdnga undan
annan vérd i ndgon stor
utstrackning.
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Eftersom det &r mycket f& patienter
som ska f& onkologisk behandling
kommer detta inte att ge ndgra
ndmnvdarda
undantrngningseffekter.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard for detta omrddet i
stort.

Patienterna i denna grupp ar sdllan
akut sjuka i sin sjukdom, varfér en
koncentration inte medfér ndgra
n&mnvdarda konsekvenser for
akutsjukvérden vare sig fér NHVe
eller for enheter som inte innehar
tillst&Gnden.

Pd&verkan pd vardkedjan

Eventuellt finns en risk att patienter
remitteras direkt till NHV utan att
regionsjukhuset passeras men detta
har sannolikt en mindre p&verkan
eftersom det ror sig om s& pass f&
patienter. Samtidigt blir
remitteringsvagarna tydligare for
bdde |dkare och patient, vilket
sannolikt bidrar fill en snabbare
remitteringsgdng. Mojligheten till
konsultation blir dven tydligare for
remittenter.

Verksamhetsperspektiv
(konsekvenser av utbkad/minskad
verksamhet p& vardkvalitet,
resursférbrukning, kostnader,
kompetensforsorining etc.)

Ett tydligt uppdrag fér NHVe medfér
sannolikt att det blir I&ttare att
attrahera specialister inom samtliga
yrkesgrupper. Samarbete mellan
NHVe kan éven minska sdrbarheten
vid t.ex. tillfélliga problem med
kompetensforsorjning.

Eftersom vdrden redan idag till
storsta delen utfors vid fyra enheter
och man redan idag hdller bl.a.
MDK via videoldnk, medfor
tillstdndsgivningen inga storre
investeringar.

Eventuella konsekvenser for
sjuktransporter

For patienterna kommer antalet
resor eventuellt att 6ka ndgot, men
det kommer sannolikt inte att
medféra négra stora skillnader i
antal sjuktransporter. Antalet akuta
fransporter kommer sannolikt inte aft
o6ka alls.

Forutsattningar att utdka aktuell
verksamhet och framfidsvisioner

Vardvolymerna ékar ldngsamt men
det finns ingenting som tyder p& att
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det inom en ndra tid kommer att ske
en drastisk 6kning och den
I&ngsamma férandringen kommer
inte att pdverka antalet enheter som
bedriver denna vard.

En koncentration kan ge en béattre
nationell dverblick &ver hela
sjukdomsgruppen.

Ovriga kommentarer:
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for
uppfoljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inldmning av
arsrapporter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens
egenkontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvéardering av
tillstanden for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppf6ljningsmatt som de
anser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen).
Uppféljningsmatten kan komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med
framtida tillstandsinnehavare.

Uppfdljningsmatt Beskrivning

Antal patienter

Antal behandlingar

Alder

Remitterande region

Andel patienter som besdker NHV enhet inom
X dygn efter inkommen remiss fill NHV

Andel patienter som behandlats/opererats

Bakgrundsmatt

Tilganglighetsmatt

Tillgénglighetsmdatt inom det antal dygn som rekommenderas
inom SVF efter diagnos

Medicinskt matt Genetisk utredning i samband med kirurgi

Medicinskt matt Kurativ kirurgi som blivit icke-radikal

Patientrapporterade

matt Andel patienter dar patientndjdhet foljs upp

f:(; 'ﬁmmppo”emde Andel patienter dér livskvalitet flis upp

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "FEOKROMOCYTOM OCH ABDOMINELLA PARAGANGLIOM” SOM NATIONELL
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Referenser

Regionala cancercentrum i samverkan. Nationellt vardprogram
Binjuretumdrer,
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/binjuretumorer/, 2020
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Jan Zedenius, specialist i Kirurgi
Sydostra sjukvardsregionen: Oliver Gimm, specialist i kirurgi

Norra sjukvardsregionen: Christina Kjellman, specialist i onkologi

Sodra sjukvardsregionen: Pernilla Asp, specialist i onkologi

Vastra sjukvardsregionen: Peter Bernhardt, sjukhusfysiker
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Anders Sundin, specialist i radiologi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Staffan Welin, specialist i internmedicin
Patientforetradare: Camilla Andersson, Carpa NET
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella
hogspecialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell
hogspecialiserad vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som
behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje
sjukvardsregion for att kvaliteten, patientsakerheten och
kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas och ett effektivt anvandande
av halso- och sjukvardens resurser ska kunna uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller séllan
férekommande och om den kraver en viss volym, multidisciplinar kompetens
eller stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad
samordning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre
forutsattningar for en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt
resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre
patientunderlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéandiga
forutsattningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och
rekrytera spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hélso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i
arbetet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell
karaktér.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i
arbetsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa
vardomraden som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de
sakkunniggrupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhamta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgéra nationell hogspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en
rehabiliterande insats) vid ett visst hélso- eller sjukdomstillstand har
Socialstyrelsen tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens béasta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss.
Socialstyrelsen sammanstéller inkomna synpunkter och dérefter kan
sakkunniggruppen komplettera sitt underlag eller gora eventuella
fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar lamnas 6éver till en
beredningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den
foreslagna varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och
sjukvardssystemet.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska
nivastruktureras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den
tillstandspliktiga varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka
region/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen fér ”’Neuroendokrina
tumorer” vardomradet ”Binjurebarkscancer” och lamnar sitt forslag till
nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras 6ppet
for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in synpunkter pa
sakkunniggruppens forslag i processen, mojliggors en bredare
konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och pa hur méanga stallen varden ska bedrivas, kommer
aven en beredningsgrupp att lamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna
synpunkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den
hogspecialiserade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen
for detta arbete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med
att ta fram detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i
vardkedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt
rekommendera hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga

ska ha ett nationellt perspektiv med patientens basta som frémsta
malsattning.
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Ordlista

CT Datortomografi, en medicinsk avbildningsteknik, forkortas i
ofta &ven DT

MDK Multidisciplinar konferens

NET Neuroendokrin tumor

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

PET Positronemissionstomografi, en medicinsk avbildningsteknik
som bygger pa anvandning av isotopmarkta preparat

SKG Sakkunniggrupp

SVF Standardiserat vardforlopp
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet
binjurebarkscancer att

« kirurgi vid denna sjukdom ska utgéra nationell hogspecialiserad vard och
bedrivas vid fyra vardenheter

« onkologisk behandling vid denna sjukdom ska bedrivas vid tva av de fyra
vardenheterna.

Detta bedoms vara vard av komplex och sallan forekommande art, som
kraver en viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden bedéms ocksa
krdva stora investeringar och medféra hoga kostnader.

Varden ar multidisciplinar eftersom den kraver ett samarbete mellan bland
annat kirurg, anestesiolog, endokrinolog, onkolog, patolog, radiolog och
nuklearmedicinare, samtliga med erfarenhet av diagnostik och behandling av
binjurebarkscancer.

Ur forskningssynpunkt ar fyra nationella hogspecialiserade vardenheter
rimligt, for att bevara den forskning som finns i dag och dessutom oka
mojligheterna att samla storre patientgrupper att studera. Farre enheter
bedoms inte andamalsenligt, eftersom betydligt fler patienter &n de som far
diagnosen binjurebarkscancer kommer att behdva utredas vid en nationell
hogspecialiserad vardenhet.

For den onkologiska behandlingen &r tva enheter motiverat, eftersom inte
alla patienter som far diagnosen binjurebarkscancer kommer att behéva
onkologisk behandling. Endast en enhet bedéms daremot vara fér sarbart och
otillrackligt nar det galler tillganglighet. Aven denna vardkoncentration
skulle sannolikt 6ka forutsattningarna for forskning, eftersom fler patienter
an i dag skulle bedomas och i forekommande fall behandlas pa samma
enheter.

Konsekvenserna av att koncentrera kirurgin och den onkologiska
behandlingen vid binjurebarkscancer ar évervdagande positiva. Majoriteten av
de patienter som ska opereras tas till exempel redan i dag om hand vid fyra
enheter i Sverige. Darmed kommer vardkoncentrationen inte att tranga undan
annan vard i nagon storre utstrackning pa nationell niva. Inte heller
koncentrationen av den onkologiska behandlingen kommer att ge nagra
undantrangningseffekter, eftersom det handlar om fa patienter. De flesta
patienter med binjurebarkscancer blir inte heller akut sjuka till foljd av
sjukdomen, och darmed bedoms akutsjukvarden inte paverkas namnvart.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Sakkunniggruppen (SKG) beddmer att vid misstanke om diagnosen
binjurebarkscancer ska patienten skickas till en Nationell hogspecialiserad
vardenhet (NHVe) for:

e Utredning samt eventuell kirurgi

e Stallningstagande till och vid behov utférande av onkologisk
behandling samt

e Stallningstagande till om den onkologiska behandlingen ska ske pa
NHVe eller pa hemorten.

Antal enheter

For det definierade omradet bedomer sakkunniggruppen att kirurgisk
behandling bor bedrivas vid fyra enheter.

Av dessa ska tva enheter inneha tillstand att beddma och vid behov utfora
onkologisk behandling for ovanstdende omrade.
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Avgransningar

| Socialstyrelsens arbete att tillsammans med SKG genomlysa vard som ska
bedrivas som nationell hogspecialiserad vard kan SKG ocksa identifiera
omraden som inte bor ingd i tillstdndet men bor nivastruktureras inom varje
sjukvardsregion. Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina
tumorer identifierat for sadan vard:

e Initial bedémning vid alla former av binjuretumarer, inklusive initial
diagnostik sdsom exempelvis FDG PET eller *C-metomidat-PET/CT
och patologisk diagnostik

e Vard vid:

o Binjurebarksadenom, aldosteronproducerande

o Binjuretumorer 4-6 cm med radiologiskt benigna
karakteristika

o Cushingtumérer utan malignitetsmisstanke

o Binjuremetastaser fran annan lokal, avser framst kirurgi

o Neuroblastom

Nedan foljer de omraden som SKG for Neuroendokrina tumorer har
genomlyst och som redovisas i separata underlag inom ramen for nationell
hogspecialiserad vard:

e Feokromocytom och abdominella paragangliom

e Neuroendokrina tumdrer (NET) i buken
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Binjuretumorer ar vanliga. En forandring i en eller bada binjurarna ses i cirka
5 % av alla datortomografiska undersokningar av buken och incidensen
stiger med patientens alder. De allra flesta av dessa forandringar kan efter
radiologisk karakterisering och/eller uppféljning och biokemisk utredning
avskrivas, da de inte utgor ett signifikant halsoproblem for patienten. Ibland
kan dock de radiologiska-biokemiska fynden vara avgorande, da potentiellt
livshotande tillstand kan upptéackas och behandlas i tid. Vissa patienter med
hypertoni liksom patienter med vissa metabola stérningar bor utredas
avseende hormonproducerande binjuretumérer. Misstanke om
binjurebarkscancer véacks vid resistens i buken, allménna tumérsymtom och
vid vissa radiologiska fynd, sarskilt i kombination med kliniska symtom och
fynd tydande pa 6verproduktion av binjurebarkshormoner. Primar malignitet
i binjuren &r ytterst séllsynt, men fordrar snabb handlaggning med utredning
och behandling som involverar flera olika specialiteter: sarskilt inriktade
radiologer med nuklearmedicinsk expertis framforallt rérande PET/CT
diagnostik med specifika sparsubstanser (sa kallade tracers), endokrinologer,
séarskilt inriktade Kirurger med flera.

Metastaser till binjuren ar vanligare och kan vara foremal for kirurgisk
behandling i de fall da de inte ar ett led i en generaliserad cancersjukdom.
Detta ar dock vard som inte kraver samma multidisciplinara kompetens som
vid primér binjurebarkscancer eftersom kirurgi av metastaser till binjuren per
definition inte ska vara komplicerad; beréknas den vara det torde
indikationen behdva omprévas. Den onkologiska behandlingen utgar ifran
primartumarens ursprung vilket sker mer andamalsenligt regionalt snarare an
vid en NHVe.

Vardvolymer

Uppskattningsvis ror det sig om ca 40-50 patienter per ar som drabbas av
binjurebarkscancer i Sverige, enligt aktuella uppgifter ur Cancerregistret. Det
ar svart att uppskatta vardvolymer for det storre antal patienter som kommer
att behdva bedémas vid NHV for misstankt binjurebarkscancer och som i
slutdanden far en annan diagnos. Av de ca 250 patienter per ar i Sverige som
opereras for binjuretumorer ar det dock farre som behover utredas for
missténkt binjurebarkscancer.

Forskning

| Sverige bedrivs idag forskning pa binjurebarkscancer i foretradesvis tva
sjukvardsregioner, men &ven i andra regioner pagar projekt med viss anknytning
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till sjukdomen. Idag finns kvalitetsregister for patienter som genomgatt kirurgisk
behandling, men inte for onkologi. Genom koncentration skulle mojligheterna
till att samarbeta kring resurser sasom biobank och gemensamma
kvalitetsregister dka. Likaséa skulle mojligheterna for multicenterstudier liksom
att delta i internationella studier oka.

Internationell utblick

I Danmark har man centraliserat varden vid binjurebarkscancer till 3
Universitetssjukhus. I Norge, Finland och England finns &nnu ingen
centralisering.

Det europeiska natverket European network for the study of adrenal
tumors (ENSAT) anordnar méten samt samordnar studier vid
binjurebarkscancer och feokromocytom.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
natfionellt cenfrum

Alla patienter med binjurebarkscancer bor tidigt i sjukdomsférloppet
beddmas vid en NHV-enhet (NHVe) for utredning, information och
terapiinriktning. For att underlatta remissgangen ska en NHVe tillhandahalla
lattillgangliga anvisningar for remittenter liksom for egenremisser for
patienter, forslagsvis pa en hemsida samt i pappersformat att anvanda vid
behov. Efter att en patient vistats pA NHVe bestams i samrad med hemorten
vilken vardniva patienten ska fortsatta att kontrolleras vid.

Vid NHV genomfoérs en samlad bedémning och stéllningstagande till
behandling av ett multidisciplinart team med sérskild kompetens inom
binjurebarkscancer, bestdende av bl.a. kirurg, anestesiolog, onkolog,
endokrinolog, patolog, radiolog och nuklearmedicinare med sarskild kunskap
inom omradet. Det multidisciplinara teamet bor aven ha goda kunskaper om
neuroendokrina tumdrer och feokromocytom.

Pa NHV bor multidisciplinar konferens (MDK) genomforas dar ovan-
namnda specialister deltar. Det ar 6nskvart att alla enheterna som handhar
binjurebarkscancer inom NHV har en gemensam nationell MDK dar man
diskuterar fall sinsemellan. Dér kan dven svara patientfall som angransar till,
men inte ingdr, i det aktuella tillstandet tas upp. En samordning av den
nationella MDK:n for binjurebarkscancer med de fall som berérs inom NHV
for neuroendokrina tumaorer i buken liksom for feokromocytom och
abdominella paragangliom ar ocksa onskvard.

Den radiologiska utredningen kréaver erfarenhet inom bade radiologisk och
nuklearmedicinsk diagnostik eftersom bada metoderna kravs for att stalla ratt
diagnos. Under utredningen av binjuretumdrer finns ofta flera potentiella
differentialdiagnoser varfor kunskaper om alla dessa ar nddvandig. Vid
kirurgi av binjurebarkscancer behdver anestesiologen ha erfarenhet av
premedicinering och narkos vid detta tillstand. Eftersom vissa av dessa
tumorer producerar hormoner som paverkar blodtrycket kan detta svanga
kraftigt under operationen och patienten kan aven drabbas av takykardi
(hjartrusning). Aven den kirurgiska behandlingen i sig kan vara tekniskt
komplex och kraver da erfarenhet. For den kirurgiska behandlingen finns
tydliga berdringspunkter med avancerad Kirurgi av retroperitoneala sarkom
som idag bedrivs pa tre enheter, liksom med kirurgi vid feokromocytom och
abdominella paragangliom.

De patienter som kommer att bli aktuella for onkologisk behandling vid
nationell enhet &r mycket fa till antalet vilket motiverar tva enheter. Vid de
tva enheter som innehar tillstand for onkologisk behandling ska finnas
kompetens och erfarenhet av att bedriva onkologisk behandling av
sjukdomen, inkluderande komplexa endokrinologiska tillstand som ofta
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foljer med sjukdomen i sig och som biverkning av given behandling. De ska
bedriva aktiv forskning med majlighet att inkludera patienter i kliniska
studier, da de onkologiska behandlingsmajligheterna ar mycket begransade
och i behov att utvecklas. Extern stralbehandling kan med fordel skotas pa
hemorten.

Vid NHVe behdver det dagtid finnas schemalagd lakarresurs med god
kunskap om binjurebarkscancer som kan svara pa kollegors fragor
telefonledes och brevledes om utredning och eventuella akuta
handlaggningar. Ett team med kurator och fysioterapeut bor finnas och
cancerrehabilitering erbjudas alla patienter. NHVe skall folja vardprogram
och standardiserade vardforlopp; det bor noteras i sammanhanget att
ledtiderna i de standardiserade vardforloppen for binjurebarkscancer ar korta
pga sjukdomens aggressiva karaktar. Uppfoljning efter operation kan pa sikt
ske vid hemortssjukhuset. Langtidsuppfoljning sker med CT alternativt med
MR f6r yngre patienter.

Vid NHVe skall det finnas kontaktsjukskdterskor med god kunskap om
binjurebarkscancer vilka patienterna skall kunna komma i kontakt med varje
vardag. Det ar viktigt att patienterna far information om hur de kommer i
kontakt med kontaktsjukskoterskorna och att det finns rutiner som tillser att
patienter far adekvat cancerrehabilitering. Patientutbildningar bor erbjudas
regelbundet i samverkan med olika professioner och med aktuell
patientforening. Patienter med stabil sjukdom bor kunna erbjudas vard pa
distans om avstanden &r langa till NHV.

Aterkoppling till inremitterande sjukhus kan ske antingen via uppkoppling
till MDK eller via telefon, alternativt via remissvar vid mindre bradskande
fall. Hemsjukhuset bor dven fa en journalkopia fran samtliga vardkontakter
av de patienter som foljs pa NHV sa att de &r uppdaterade i handelse av akuta
sjukdomstillstand. Det ar viktigt att det framgar i vardplanen hur patientens
kortisolsubstitution ska ske. Vid aterfall tas patienterna upp vid MDK
alternativt behandlingskonferens liknande MDK for beslut om ny
behandling.

Intresserade kollegor bor erbjudas auskultation pa NHVe, som dven ska
tillhandahalla méjlighet till randning for ST-lakare. Varje NHV ska ha en
aktiv forskning med fortlépande publikationer for att bidra med ny kunskap
inom omradet. Genom NHYV kan forhoppningsvis fler kliniska studier goras,
med storre patientunderlag, for att bidra till 6kad evidens for diagnostik samt
for hur behandlingar ska ges i forhallande till varandra for att ge optimal
effekt. Nationell koncentration dkar forutsattningarna att implementera nya
behandlingsmetoder sker pa ett strukturerat satt. Ett exempel pa en
bilddiagnostisk metod under utveckling ar *!C-metomidat-PET/CT, som ger
mojlighet att upptacka recidiv tidigare, liksom metastaser i lymfkortlar och
skelett, vilka ofta missas vid CT. Regionm0ten dér &ven
patientforetradare/patientférening har majlighet att medverka bor ordnas.
Anstéllda vid NHVe bor delta aktivt i de nationella och internationella moéten
som finns, med fordel &ven de for neuroendokrina tumérer. Samtliga
patienter skall registreras i kvalitetsregistret INCA av behandlande enhet.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET "BINJUREBARKSCANCER” SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN 2D(?r 5.3-12838/2019- 13(24)

NHV-enheterna ska rapportera in uppféljningsmatt till Socialstyrelsen, se
forslag pa sddana under rubriken ”Uppf6ljning och utvardering”.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sérskilda
villkor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras i foreskriften

for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstand. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens
(Iakare)

Lakare med sdrskild kompetens inom
det tillstandsgivha omradet:

Kirurgisk behandling

e Kirurgteam inkluderande
endokrinkirurg med erfarenhet av
multiorganresektion

e Endokrinolog

e Radiolog

¢ Nuklearmedicinare

e Anestesiolog

¢ Patolog

¢ Onkolog

Vid enhet som erbjuder onkologisk
behandling ska utdver ovanstdende
dven nedan angivna kompetenser
finnas, med sarskild erfarenhet inom det
tillstandsgivna omradet:

o Onkolog

Andra typer av kompetens
(t.ex. specialkompetent

fysioterapeut)

sjukskoterska, kurator, psykolog,

o Kontaktsjukskdterska med erfarenhet
av binjurebarkscancer

e Kurator

e Fysioterapeut

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etfc.)

e PET-kamera
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Andra omréden (ffa
medicinska) som ar en
férutsattning for att den
utredda varden ska kunna
bedrivas

e Postoperativ vard
¢ Intensivvard

Kritiska diagnostiska metoder

Behandling som behdver finnas
men som inte &r definierat som
NHV (t.ex. medicinsk, kirurgisk,
interventionell radiologi)

Rehabilitering (sdarskilt
anpassad fill
behovet)

Ovrigt (krav p& NHVe att
utveckla t.ex. vérdplaner etc.)

¢ Samordnad MDK med NHVe som
innehar tillstdnd for GEP-NET

o Skriftlig vérdplan vid utskrivning fréin
NHVe

o NHVe ska ansvara for
overrapportering till hemorten samt
uppfdlining av patientrapporterade
matt
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att
sakerstalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora
negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen
(B1) utgar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att gora
en dvergripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva
akut sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett
yttrande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2).
Beredningsgruppen ska tillsammans representera foljande perspektiv:
lanssjukvard, akut vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet.
Systemkonsekvenser t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter
samt utbildning och forskning far beaktas vid en fordelning av
tillstandet/tillstanden om det &r for att sékerstélla patientens basta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, Genom koncentration p&
filgénglighet, ndrhet etc.) nationell nivé ges en jamlik
tilgang till hdgkvalitativ vard for
binjurebarkscancer oavsett var
man bor i landet. Det kan
innebdara fler resor fér patienterna,
men & andra sidan en mer
sammanhdllen vérd med battre
diagnostik och behandling och
dérmed sannolikt ékad
patientsdkerhet.
Remitteringsvégarna blir tydligare
for sGval hemortsldkare som
patient och bada far mojlighet Hill
en hogspecialiserad rddgivning.
Efter att ha vardats vid NHVe fér
patienten med sig en vardplan for
fortsatt vard vid hemortssjukhuset.

En potentiell nackdel vore aft det
tar tid att gbéra en rad
diagnostiska undersdkningar och
beddmningar, viket medfor ett
behov av att bo pd patienthotell,
mdjligen dven fér anhoériga.
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Pa&verkan pd utbildning, kunskaps-
och kompetenséverféring

En méjlig risk ar att kunskapen om
vissa begrdnsade undergrupper
inom binjurebarkscancer minskar
vid enheter som inte &r NHV.

Detta kompenseras genom att
NHVe fér ett tydligt
utbildningsansvar s@val inom som
utanfér NHVe. Genom nationell
koncentration dkar mojligheterna
till kunskapsoverféring inom NHVe.
L&kare och andra yrkesgrupper
ges majlighet till
randning/vidareutbildning vid
enheterna. NHVe bor erbjuda
nationella mdten och
utbildningar. Okad kompetens &r
gynnsamt aven for patienter med
angrénsande sjukdomar.

Pd&verkan pd forskning (t.ex.
forskarutbildning,
forskningsmeriterade
medarbetare, kliniska
prévningar) 2

Inom de diagnoser som
behandlas i detta underlag
bedrivs forskning pd foretr&desvis
tva stallen idag.

Genom eft tydligt samverkansan-
svar och genom aftt inte sprida
den kirurgiska varden ytterligare,
ges mojlighet till ett stdérre, mer
komplett forskningsunderlag och
okad mojlighet till biobankning.
Att koncentrera den onkologiska
varden till tvé enheter skulle
sannolikt &ka forutsattningarna fill
forskning inom detta omrdde.
Sannolikt bidrar uppdraget dven
fill battre kvalitet i det nationella
kvalitetsregistret. NHVe kan &ven
fortsattningsvis samarbeta med
enheter utanfor tillstédndet i
forskningssammanhang.

Pa&verkan pd ndrliggande
omrdden

Maijoriteten av patienterna som
ska & kirurgisk behandling i denna
grupp tas redan idag om hand pé&
fyra enheteri Sverige, vilkket gor aft
detta inte kommer att franga
undan annan vard i ndgon stor
utstrackning.
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Eftersom det ar f& patienter som
ska f& onkologisk behandling
kommer detta inte att ge ndgra
undantrangningseffekter.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard for detta omréde i
stort.

Patienterna i denna grupp ar
sallan akut sjuka i sin sjukdom,
varfér en koncentration inte
medfoér ndgra ndmnvarda
konsekvenser for akutsjukvérden
vare sig for NHVe eller fér enheter
som inte innehar tillstdnden.

Pa&verkan pd vérdkedjan

Eventuellt finns en risk att patienter
remitteras direkt till NHV utan aft
regionsjukhuset passeras men
detta har sannolikt en mindre
pd&verkan eftersom det ror sig om
s& pass f& patienter. Samtidigt blir
remitteringsvagarna tydligare for
bdade |&kare och patient, vilket
sannolikt bidrar fill en snabbare
remitteringsgdng. Mojligheten till
konsultation blir dven tydligare for
remittenter.

Verksamhetsperspektiv
(konsekvenser av utbkad/minskad
verksamhet p& vardkvalitet,
resursférbrukning, kostnader,
kompetensforsorining etc.)

Eft tydligt uppdrag fér NHVe
medfdr sannolikt att det blir IGttare
att attrahera specialister inom
samtliga yrkesgrupper. Samarbete
mellan NHVe kan dven minska
sdrbarheten vid t.ex. tillfalliga
problem med
kompetensforsorjning.

Eftersom vdrden redan idag till
storsta delen utfors vid fyra
enheter och man redan idag
héller bl.a. MDK via videoldnk,
medfor tillstdndsgivningen inga
storre investeringar.

Eventuella konsekvenser for
sjuktransporter

For patienterna kommer antalet
resor eventuellt att 6ka ndgot,
men det kommer sannolikt inte aft
medféra ndgra stora skillnader i
antal sjuktransporter. Antalet
akuta transporter kommer
sannolikt inte aft 6ka alls.
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Forutsattningar att utdka aktuell
verksamhet och framfidsvisioner

Det finns ingenting som tyder p&
aft det framdver kommer aftt bl
en drastisk okning av vérdvolymer
inom omrédet. Dock kan det
komma att behdvas ta hojd for att
det ar fler patienter som kommer
atft behdva utredas vid NHV for
missténkt binjurebarkscancer an
de som faktiskt f&r diagnosen,
varfor det ar motiverat med fyra
enhefter istdllet for tre.

En koncentration kan ge en batire
nationell dverblick &ver hela
sjukdomsgruppen.

Ovriga kommentarer:
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for
uppfoljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inldmning av
arsrapporter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens
egenkontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av
tillstanden for nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de anser
relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen).
Uppfoljningsmatten kan komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med
framtida tillstandsinnehavare.

Uppfdljningsmatt

Beskrivning

Bakgrundsmatt

Antal patienter
Antal behandlingar
Alder

Remitterande region

Tillgénglighetsmdatt

Andel patienter som besdker NHV enhet inom
X dygn efter inkommen remiss fill NHV

Tillgénglighetsmatt

Andel patienter som behandlats/opererats
inom det antal dygn som rekommenderas
inom SVF efter diagnos

Medicinskt matt

Hypokortisolism efter operation

Medicinskt matt

Kurativ kirurgi som blivit icke-radikal

Patientrapporterade
matt

Andel patienter dér patientndjdhet foljs upp

Patientrapporterade
matt

Andel patienter dar livskvalitet foljs upp

Forslag till . L .
9 Mitotankoncentration i blodet efter 1 ar
egenkontroll
.. . Overlevnad efter 1 &r (denna &r férvantat Iag
Forslag till e o
men bor fdljas eftersom den kan férandras
egenkontroll

genom nya behandlingsmetoder)
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Referenser

Regionala cancercentrum i samverkan. Nationellt vardprogram

Binjuretumdrer,
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/binjuretumorer/, 2020
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Jan Zedenius, specialist i Kirurgi
Sydostra sjukvardsregionen: Oliver Gimm, specialist i kirurgi

Norra sjukvardsregionen: Christina Kjellman, specialist i onkologi

Sodra sjukvardsregionen: Pernilla Asp, specialist i onkologi

Vastra sjukvardsregionen: Peter Bernhardt, sjukhusfysiker
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Anders Sundin, specialist i radiologi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Staffan Welin, specialist i internmedicin
Patientforetradare: Camilla Andersson, Carpa NET
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella
hogspecialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell
hogspecialiserad vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som
behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje
sjukvardsregion for att kvaliteten, patientsakerheten och
kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas och ett effektivt anvandande
av halso- och sjukvardens resurser ska kunna uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller sallan
férekommande och om den kraver en viss volym, multidisciplinar kompetens
eller stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En tkad
samordning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre
forutsattningar for en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt
resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en méjlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre
patientunderlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéandiga
forutsattningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och
rekrytera spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hélso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i
arbetet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell
karaktér.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i
arbetsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa
vardomraden som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de
sakkunniggrupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhamta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgora nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en
rehabiliterande insats) vid ett visst hélso- eller sjukdomstillstand har
Socialstyrelsen tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens béasta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss.
Socialstyrelsen sammanstéller inkomna synpunkter och dérefter kan
sakkunniggruppen komplettera sitt underlag eller géra eventuella
fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar lamnas 6éver till en
beredningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den
foreslagna varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hélso- och
sjukvardssystemet.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska
nivastruktureras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den
tillstandspliktiga varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka
region/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for osteogenesis imperfecta
(O]) vardomrédet OI och ldmnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad
vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras 6ppet for synpunkter fran alla in-
tresserade. Genom att fa in synpunkter pd sakkunniggruppens forslag i pro-
cessen, mojliggdrs en bredare konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgdra nationell hdgspeciali-
serad vard och pa hur méanga stéllen varden ska bedrivas, kommer dven en
beredningsgrupp att ldmna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspeciali-
serade varden pa nationell nivd och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag dr att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur ménga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens bésta som frimsta malsittning.
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Ordlista

Benmatrix  Del av benvédvnad innehallande kollagenfibrer

BI Basildr impression

BMD Bone mineral density

de novo

variant Genmutation som uppstatt i en fordlders konscell eller under
embryogenesen

DI Dentinogenesis imperfecta

MDK Multidisciplindr konferens

NHV Nationell hogspecialiserad vard

NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet

Ol Osteogenesis imperfecta

WES Whole exome sequencing

WGS Whole genome sequencing
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet osteogenesis
imperfecta (OI) att det som framgér av definitionen nedan ska utgora nation-
ell hogspecialiserad vard och bedrivas vid tre vardenheter enligt foljande
uppdelning:

* En enhet
— utfor genetisk diagnostik vid misstanke om OI
— utfor ortopediska ingrepp vid OI (oavsett alder)
— vardar barn med OL.

* Tva enheter vardar vuxna med OI, varav en ocksa utfor genetisk dia-
gnostik av OI.

En nationell hogspecialiserad virdenhet som vardar vuxna kan samlokali-
seras med enheten som vérdar barn.

Defekten 1 benmatrix gor att bade ortopedisk behandling och ldkemedels-
behandling av benskorhet ar sérskilt komplext vid vard av patienter med OI.
Det ir séllan forekommande vard som kréaver en viss volym och multidisci-
plindr kompetens. Véarden ar multidisciplinér eftersom den kraver bland an-
nat specialister 1 klinisk genetik, neurologi, ortopedi och endokrinologi lik-
som fysioterapeut, arbetsterapeut och ortopedtekniska ingenjorer. Vid
enheten som ansvarar for barn kridvs dven specialister 1 pediatrik.

Sakkunniggruppen anser att vardvolymen motiverar att varden koncentre-
ras. For att undvika undantrdngning av exempelvis annan endokrinologisk
vard och med hinsyn till tillgdngligheten for patienterna med OI ska delar av
vardkedjan koncentreras till tre enheter, varav en ska omhéinderta barn. Till
enheten som vardar barn koncentreras ocksé ortopedisk kirurgi av vuxna med
Ol eftersom dessa ingrepp dr mycket lika eller delvis utfors av samma opera-
tor pa barn och vuxna.

Konsekvenserna av att koncentrera virden ar dvervigande positiva. Det
blir till exempel mdjligt att utveckla kunskap och forskning pé ett mer struk-
turerat sdtt 4n idag. Alla patienter med Ol kommer att {4 minst en bedémning
vid en nationell hogspecialiserad vardenhet och en vardplan, vilket kommer
att utveckla vdrden dven pé patienternas hemorter. Dessutom kommer pati-
entsidkerheten 6ka och samhéllskostnaderna troligtvis att minska nir bedom-
ningen av frakturer pé langa rorben koncentreras till en enhet.

Vidare bedoms akutsjukvérden inte paverkas nimnvért av en koncentrat-
ion. Patienter med akuta frakturer kommer ofta att kunna behandlas pd hem-
orten, med rad fran en nationell hogspecialiserad vardenhet.

Sakkunniggruppen bedomer att en koncentration av foreslagen vérd inte
kommer att orsaka undantrangningseffekter i ndgon storre omfattning pa om-
kringliggande omraden.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Genetisk diagnostik och bedomning

Genetisk diagnostik/utredning vid misstinkt OI (utan kind &rftlig for-
andring)

En forsta bedomning av patienter med OI-diagnos (oavsett alder)

Vid misstanke om OI intrauterint ska nationell hogspecialiserad var-
denhet (NHVe) konsulteras

Vid misstanke om OI vid fodsel ska skelettrontgenbilder av nyfodd
bedomas av NHVe

Likemedelsbehandling

Barn med OI och vuxna med OI typ III, klinisk bild som vid typ III
och svérare former av OI typ IV som bedomts av NHVe vara i behov
av lakemedelsbehandling skall behandlas och f6ljas upp enligt in-
struktion frdn NHVe.

Ortopediska ingrepp

All elektiv ortopedisk kirurgi som syftar till att forebygga frakturer
eller korrigera/forebygga felstéillningar i rygg och rorben hos barn
med OI och vuxna med OI typ III, klinisk bild som vid typ III och
svérare former av OI typ IV, ska utforas vid NHVe.

Alla frakturer av langa rorben och rygg hos barn med OI och vuxna
med OI typ III, klinisk bild som vid typ III och svarare former av OI
typ IV, ska bedomas av NHVe for beslut om var och hur frakturen
ska behandlas.

Korsettutprovning

Stillningstagande till och utprovning av korsett for barn

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET OSTEOGENESIS IMPERFECTA SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Antal enheter

Varden i ovanstdende definition ska utforas pa tre NHVe enligt uppdelning
nedan (Fig. 1).
e Vard av barn ska koncentreras till en enhet (barnenhet). Denna enhet
ska dven utfora alla ortopediska ingrepp pa vuxna inom definitionen.
e Den genetiska diagnostiken ska utforas vid tvd NHVe, varav den ena
ska vara samma enhet som ansvarar for barn med OI.
e Bedomningen av vuxna med OI och ldkemedelsbehandling av vuxna
med OI ska utforas vid tva NHV-enheter (vuxenenheter). En av vux-
enenheterna skulle kunna samlokaliseras med barnenheten.

Barnenhet Vuxenenhet Vuxenenhet

Barn

Beddémning

Genetisk diagnostik

Likemedelsbehandling Bedomning

Korsettutprovning

Beddmning

Vuxna & Barn

Genetisk diagnostik Lakemedelsbehandling

Lakemedelsbehandling

|
/
/
/

Ortopediska ingrepp och
frakturbedémning

Figur 1. Fordelning av ansvar pa tre nationella enheter. En enhet ska ansvara for
all vard av barn dér dven ortopedi och genetisk diagnostik av vuxna utfoérs. Bedom-
ning och likemedelsbehandling av vuxna ska koncentreras till tva enheter varav en
ocksa ska utfora genetisk diagnostik.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper (SKG) ge-
nomlysa vard som ska bedrivas som nationell hogspecialiserad vard kan
SKG ocksa identifiera omrdden som bor nivastruktureras inom varje sjuk-
vardsregion. Nedan foljer de omrdden som SKG for OI identifierat:

1. Ultraljud hos foster dér OI misstinks bor koncentreras pa regional
niva

2. Forlossningar av barn som misstdnkts ha OI bor koncentreras pa
regional niva.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vardkedjan

Osteogenesis imperfecta ar en sillsynt medfodd bindvévssjukdom med stor
variabilitet nér det géller svirighetsgrad och med symptom fran manga delar
av kroppen. Incidensen ar 1/10 000-20 000 nyfédda. Diagnosen &r klinisk,
inkluderande radiologi, men sdkerstills med genetisk utredning. Nya sjuk-
domsorsakande varianter rapporteras kontinuerligt. For nirvarande

finns sjukdomsorsakande varianter 1 18 olika gener beskrivna som orsak till
OI dir de vanligaste resulterar i nedsatt kollagenproduktion eller defekt kol-
lagen. En for liten méngd kollagen, eller avvikande struktur och funktion pd
bildat kollagen, kan leda till flera olika symptom fran bl.a. ben, senor, led-
band och hud men dven blodkérl och hjartklaffar, lungor och 6gats binde-
hinna. Vanligt &r varierande grad av benskorhet med frakturer, skelettfelstill-
ningar och skelettsmértor samt overrorlighet i leder. Komplikationer 1 hjérta
och lungor forekommer vid OI och kan leda till 6kad morbiditet och mortali-
tet. Hos cirka 25 % finner man blddnings- och koagulationsrubbningar. And-
ningssvikt dr den vanligaste dodsorsaken och associerad fram for allt med
thoraxdeformitet, dér brostkorgen blir for trang och andningsmuskulaturen
ddrmed far samre funktion. Eventuell skolios komprimerar ytterligare lung-
volymen. Sammantaget leder detta till hypoventilation och &dven obstruktiv
somnapné. Cirka hélften far horselnedséttning och det ar vanligt med olika
tandproblem dér ca hilften har dentinogenesis imperfecta (DI), och det dr
okad risk for bettstorningar och avsaknad av tandanlag. Vidare kan skelett-
och ledbandsproblem leda till motorisk paverkan.

Sedan 1979 har Ol delats in i 4 typer (typ I-IV) utifrén klinisk svarighets-
grad och rontgenfynd. Framsteg i1 genetisk diagnostik har lett till upptickten
av nya mer ovanliga mutationer i olika gener och en genetisk indelning i flera
typer som oftast inte kliniskt kan sérskiljas. Den svéraste formen av OI (typ
IT) dr inte forenad med Overlevnad pd grund av extremt skort skelett och
lunghypoplasi (underutvecklade lungor). Vid svar/medelsvar OI (typ III/typ
IV) fods barnen med benbrott och/eller bojda extremiteter. Vid lindrig OI
(typ 1) stiills diagnosen ofta senare i barndomen eller vuxenlivet. Aven vid de
lindrigare formerna kan patienterna fa problem med blamérken, 6verbdjliga
leder, skora missfargade tinder, horseln samt 6gonen och deras 6gonvitor
kan vara bla vid lindrig OI.

Vid svérare form av Ol stélls diagnosen oftast redan intrauterint via ult-
raljudundersokning eller tidigt efter fodseln. Vid misstanke om OI remitteras
den blivande modern till fostermedicin for vidare utredning med upprepade
ultraljud och ibland lagdos CT med 3D rekonstruktion. Granskning av ske-
lettinriktad specialist (genetiker, radiolog) dr extremt vardefullt for diagnos
och genetisk utredning gors ofta da eller vid fodseln. Denna fostermedicinska
beddmning anser sakkunniggruppen bor ske pa regional nivd. Om medelsvér
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eller svar Ol-form konstaterats sa forloses barnet med kejsarsnitt och forsik-
tigt handhavande. Redan inom forsta levnadsdygnet bor hela kroppen rontgas
for att lokalisera frakturer s att dessa kan immobiliseras och adekvat smart-
lindring ges. Bilderna bor beddomas av kunnig barnradiolog dir dven fore-
komst av suturben, basilar impression och kotkompressioner bedoms. I denna
alder ldker frakturerna pé ca en vecka.

Genetisk diagnostik

Diagnosen stélls genom att pavisa en eller tva sjukdomsorsakande varianter
med molekyldrgenetisk testning i ndgon av de kinda generna for OI. Ca 90
procent av dessa varianter finns i gener som kodar for kollagen. Sjukdoms-
bilden kan variera mellan individer med samma genvariant och dven inom
samma familj. Det vanligaste neddrvningsmonstret for Ol dr autosomalt do-
minant, som t.ex. for de gener som kodar for kollagen, men det forekommer
dven autosomalt recessiva former av Ol. De svaraste formerna av OI orsakas
1 praktiken av de novo-varianter eller varianter nedirvda frin fordldrar eller
en fordlder som enbart bar mutationen i en del av sina konsceller.

Genetisk diagnostik utfors 1 diagnostiskt och prognostiskt syfte. Den utfors
ofta med en sa kallad Ol/osteoporospanel som innehaller kdnda gener for OI.
Det finns idag mer &n 1500 kénda sjukdomsorsakande varianter fordelade 1
18 olika gener. Den genetiska diagnostiken kan vara komplex och ofta pavi-
sas genetiska varianter vars betydelse noga méste virderas tillsammans med
kliniska fynd. Resultatet av den genetiska analysen bor darfor bedomas i ett
multidisciplinért team bestdende av ldkare med kunskap om OI, lékare speci-
aliserade inom genetik, bioinformatiker, samt molekylarbiologer. Korrekt be-
domning underléttas av att tolkningen utfors av laboratorier med erfarenhet
av den genetiska analysen av gener kopplade till OI och av sjélva sjukdomen.
Detta motiverar att den genetiska diagnostiken centraliseras till enheter dér
dessa kompetenser kan samlas. En svarighet med centralisering ér de for nir-
varande relativt ldnga svarstiderna jamfort med de kommersiella laboratori-
erna. Detta, parat med att tekniska problem kan intridffa avseende instrument
och bioinformatiska pipe-lines, motiverar att tvA NHVe for genetisk dia-
gnostik inrédttas for att minska sarbarheten. I de fall dér det finns en genetiskt
verifierad diagnos 1 sldkten kan regionala enheter med DNA-prov bekréfta
diagnos hos symptomatiska sléktingar.

Multidiscipliniir bedomning

Det dr viktigt med multidisciplindr teamuppfoljning framforallt under barn-
domen och med individualisering av ldmpliga bedomningar och rekommen-
dationer inklusive av intervallen mellan bedomningar. Patienter med OI ska
bedomas avseende t.ex. bentithet, felstdllningar, 6verrorlighet, andning,
koagulation, horsel och tdnder. Kunskap om hur symtombilden utvecklas
over tid vid olika former av OI 4r mycket viktig for att kunna anpassa be-
domningen utifrdn aktuell problematik och dirmed forebygga uppkomst av
komplikationer utan att ha onddiga kontroller. Av denna anledning 4r det
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viktigt att patienter, bade barn och vuxna kommer till en enhet som har vana
av att bedoma dessa patienter. Ménga kontrolleras idag pa lanssjukhus eller
pa regionsjukhus. Detta innebér att manga patienter kan fa sin behandling i
sin hemregion och da aldrig triffa ett multidisciplinirt team inriktade péd Ol.
Givet ovanligheten av sjukdomstillstdndet ar det vanligt att vuxna som har
lindrig OI inte har ndgon behandlande ldkare. Det finns ett Ol-team for barn
vid Karolinska Universitetssjukhuset i Solna. Det finns inget uttalat team for
vuxna med Ol men méinga remitteras till Akademiska sjukhuset 1 Uppsala.

Likemedelsbehandling

Benskorheten som dr karaktéristisk for OI kan behandlas (men dnnu inte bo-
tas) med likemedel som forhindrar bennedbrytning eller 6kar nybildning av
ben. Behandlingen av benskorhet hos vuxna och barn med OI bor koncentre-
ras till experter pd omradet av flera skal.

Det finns ett antal likemedel som himmar nedbrytning av benmassan
sédsom bisfosfonater och RANKL-antikroppar (denosumab), och andra som
okar benmassan sasom paratyroideahormon (teriparatid) och sklerostinan-
tikroppar (romosozumab). Dessa ger en effektiv reduktion av frakturincidens
ndr det giller vanlig benskorhet, osteoporos, hos kvinnor och mén. Bisfos-
fonater dr den mest anvéinda behandlingen vid OI hos barn och leder till
minskad smérta, forbattrad rorlighet, 6kad bentéithet (bone mineral density,
BMD) och minskning av benbrott och kan bromsa skoliosutveckling. Hos
vuxna ses paverkan pé bentithet men effekten av bisfosfonater pé frakturrisk
hos vuxna ir fortfarande omdebatterad. Aven studier av teriparatid och
denosumab har visat pa en positiv effekt pa bentithet hos vuxna, men antalet
randomiserade studier dr mycket fa. For barn dr andra mediciner dn bisfos-
fonater som anvédnds hos vuxna @nnu bara testade i forskningsstudier eller har
bedomts som oldmpliga. En koncentration av dessa patienter skulle 6ka moj-
ligheten att delta i multi-nationella 1dkemedelsstudier, vilket skulle kunna bi-
dra till béttre och nya ldkemedelsbehandlingar for bdde vuxna och barn med
OL

Indikationen for behandling och huruvida Ol-patienter svarar pa behand-
ling skiljer sig markant fran osteoporospatienter i 6vrigt. Erfarenhet av att be-
doma patienter med OI 4r a och 0 om man ska forstd hur dessa patienter ska
behandlas. Komplexiteten ligger inte bara i sjilva bentidtheten utan framfor-
allt 1 kvaliteten pd benmatrix hos Ol-patienter. Till exempel kan det vara ak-
tuellt med bisfosfonatbehandling vid normal bentéthet hos Ol-patienter med
frakturer och det ér inte heller sékert att ldkemedelsbehandlingen minskar
fraktur-incidensen hos Ol-patienter. Ol-patienter som star pa bisfosfonatbe-
handling eller annan behandling som syftar till att 6ka benmassan maste
dessutom foljas mycket noga da en dverbehandling kan leda till hypermine-
ralisering och 6kad frakturrisk. Enbart 1dg bentdthet utan symptom (smérta,
kotkompressioner, flera frakturer) behover oftast inte behandlas hos barn
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men ska foljas. For att kunna jdmfora bentédthetens utveckling ar det avgo-
rande att upprepade métningar gors pa samma kvalitetskontrollerade utrust-
ning varje gang med tillgang till aldersmatchade referensvirden.

Barn har svért att svélja tabletter och kapslar och dven vuxna med svér Ol
kan ha problem med detta. De bisfosfonater som finns i tablettform tas upp
déligt frdn mag-tarm-kanalen och har stark affinitet till slemhinnan i mat-
strupe och magsick, vilket dkar risken for magkatarr eller magsar. Pa barn
ges behandlingen dérfor som intravendst dropp via inopererad intravends
port. Sjdlva portséttningen kréver erfarenhet av barn med OI da det dr kom-
plicerat att sva dessa patienter som dessutom kan ha koagulationsrubbningar
och mycket skora kérl.

Likemedelsbehandling med bisfosfonat ges numera till barn vid svar Ol
(typ IlI-fenotyp) redan fran nadgra ménaders alder och behandlingen fortsitter
till avslutad langdtillvaxt. Vid medelsvar form (typ [V-fenotyp) anvénds 13-
kemedelsbehandling vid multipla frakturer i langa roérben, kotkompressioner
eller skelettsmértor och vid lindrigare typ (typ I-fenotyp) vid progredierande
kotkompressioner, skelettsmértor eller tita frakturer.

Hos vuxna ges fortsatt behandling med benspecifika likemedel om patien-
terna fortsétter drabbas av frakturer eller minskar signifikant i benmassa. Vid
de svarare typerna av Ol innebér detta ibland livslang behandling med ldke-
medel, ddr kunskap om OI och benmetabolism krivs for att veta om man kan
gora uppehdll med behandling. For den oftast mildare OI typ I kan diagnosen
ibland komma i vuxen alder, och beroende pa svérighetsgrad kan dven typ 1
OI behova behandling med benspecifika lidkemedel bade i barndom och i
vuxenlivet, &ven om manga kan ha manga ar som vuxna utan att behdva la-
kemedelsbehandling.

Ortopedkirurgisk behandling med teleskoperande mdirgspikar
Da skelettet hos OI patienter &dr svagt i forhallande till musklerna uppstar ofta
felstdllningar i rorbenen i armar och ben. Dessa felstéllningar kan korrigeras
med hjélp av uppritning av benet med teleskoperande spikar som forlédngs av
tillvaxten hos barnets skelett. Uppkomna frakturer hos barn med OI kan
ocksa behandlas pé detta sétt. Skelettet hos Ol-patienter dr ibland vildigt
skort och kurverat och operationsmetoden med teleskoperande spikar kriaver
sérskild operationsutrustning. Operationsmetodiken &dr i ménga fall olik an-
nan ortopedkirurgisk teknik. Detta stéller stora krav pé erfarenhet av sjdlva
ingreppet och en forstaelse for nér kirurgi dr aktuellt for att uppna ett gott re-
sultat och undvika onddiga operationer. Vidare ar forutsdttningarna for om-
vardnad, sovning och smirtlindring samt mobilisering alla komplexa vid OI
med risk for t.ex. malign hypertermi vid narkos, vilket d&ven det kréver stor
vana och erfarenhet av patientgruppen.

Sedan 1990-talet har majoriteten av de Ol-patienter som opererats for frak-
turer eller profylaktiska uppritningar och armering gjort detta pa Karolinska
Universitetssjukhuset 1 Stockholm dér erfarenhet ddrmed kunnat byggas upp.
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Det har ocksa gjort att operationsmetoderna har utvecklats s som tidig pro-

fylaktisk uppréttning och mérgspikning med teleskoperande mirgspik. Detta
har bidragit till att det totala antalet operationer kunnat minskas, sarskilt hos

de yngre barnen som ju numera blir tidigt opererade profylaktiskt.

Kirurgisk behandling av ryggdeformiteter

Forekomsten av ryggdeformation hos patienter med OI ar hog. Skoliosut-
veckling beror pa OlI-typ och har en stark koppling till benskorhet. Progres-
siva kurvor innebér balansforlust, progressiva brostdeformiteter, smérta, ned-
satt lungfunktion och kraver s smaningom kirurgisk stabilisering, vanligtvis
runt puberteten. Kirurgisk behandling av dessa deformiteter kan vara svar
framst pd grund av délig benkvalitet och deformitetsstyvhet. Problem som
ofta kan uppsta &r att ben gar sonder vid operation, att inlagda implantat gar
sonder och som foljd av detta utebliven korrigering. Tillkommande proble-
matik &r att brott pa och glidning av kotkroppar i lindryggen &r vanligare hos
patienter med OI 4n i befolkningen 1 Gvrigt.

Nya operativa metoder och instrumentarium kan ge béttre stabilitet. For att
kunna utveckla bittre operationsmetoder for deformiteter vid dessa séllsynta
tillstand behdvs det en koncentration av patientgruppen. Ytterligare en anled-
ning till att koncentrera dessa patienter &r att det som ortopedkirurg vid sjuk-
hus med litet befolkningsunderlag ar svart att halla sig uppdaterad kring ki-
rurgiska metoder och eftervard for denna forhallandevis lilla patientgrupp.

Bedomning av frakturer

Felaktig behandling av frakturer 1 rygg och ldnga rorben (arm och ben) kan
leda till felstéllning med risk for funktionsnedséttning och dkad risk for flera
frakturer. Om patienten immobiliseras ldngre dn nddvindigt kan detta ocksd
forvérra benskorheten och oka risken for nya frakturer. Savil sjélva kirurgin
som foljande immobilisering stiller diarfor hdga krav pé specifik kunskap om
OL. Vid dessa typer av frakturer hos Ol-patienter ska déarfor behandlande 1a-
kare pa hemorten konsultera ansvarig ortoped pA NHVe for rad kring hur och
var (hemortssjukhus, regionsjukhus eller NHVe) frakturen bor behandlas.

Korsettbehandling

P& grund av skelettets skorhet var korsettbehandling av ryggdeformiteter vid
OI lange en omdjlighet. Med bisfosfonatbehandling och noggrann klinisk
uppfoljning dr laget idag ett annat. For att behandlingen ska kunna genomfo-
ras framgéngsrikt kravs forutom sjélva Ol-teamet en ortopedingenjor med
kunskap om OI hos barn och erfarenhet av korsettbehandling. Darfor foror-
das att all korsettutprovning sker inom NHVe.

Genom att koncentrera ovanstdende vardatgirder till NHVe kan alla med
OI oavsett hemregion fa tillgng till en expertbeddmning av sina behov.
Detta formodas leda till att patienterna far ett bittre omhindertagande och 1
forlangningen férre frakturer och férre kirurgiska ingrepp inklusive férre fel-
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aktiga sadana. En koncentration av dessa patienter skulle ocksa 6ka mojlig-
heten att kvalitetsutveckla varden. Det ér en patientgrupp med en ovanlig
sjukdom och utvecklingen av varden skulle gynnas av att vissa ldkare och an-
nan véardpersonal skulle fa traffa fler patienter med Ol.

Vardvolymer

Sakkunniggruppen gor foljande volymskattningar for vardatgérderna fore-
slagna att definieras som NHV. Genetiska utredningar vid misstanke om OI
uppgér till hogst ett hundratal arligen varav cirka en tredjedel utgors av ana-
lys av anlagsbédrare (omfattas ej av NHV-definitionen). Antal barn som konti-
nuerligt behandlas med ldkemedel mot benskorhet vid OI uppgar till knappt
90 patienter per ar och for vuxna &r siffran ca: 100 per &r men forvintas oka
da fler barn med svér OI tack vare béttre diagnostik, behandling och uppfolj-
ning lever lingre 4n tidigare.

Elektiva operationer med profylaktisk uppritning av felstillningar (med te-
leskoperande spikar) gors pa ca 5 barn per ar (ungefar 10 operationer/ar).
Varje operation kan omfatta flera segment t.ex. lar- och underben eller 6ver-
och underarm i samma seans. Till dessa ingrepp kommer ocksé spikbyten
som dr ungefar 5 operationer/ar. Antal dylika elektiva ortopediska ingrepp
hos vuxna dr svért att uppskatta men det ror sig otvivelaktigt om férre in-
grepp an pa barn. Likasa ar antalet ryggoperationer pad patienter med OI
mycket fi (max 1 per/ar). Start av korsettbehandling &r 1-3 barn/ar ungefir.

Vid akuta frakturer hos patienter med OI ska NHVe konsulteras. Sakkun-
niggruppens uppskattning ér att drygt 100 patienters (varav 5-10 vuxna) ront-
genbilder kommer att behova bedomas avseende handlaggning pd NHVe el-
ler pa annat sjukhus. Uppskattningsvis kommer ungefar 5-10 av dessa att
behdva opereras vid NHVe.

Samtliga patienter med OI, som enligt definitionen av NHV ska f4 minst
en bedomning av sina behov vid NHVe uppskattas till ca: 800-1000 patienter
varav ca: 180 dr barn (<18 ar).

Ol/benskdrhetsteamet for barn vid Astrid Lindgrens barnsjukhus/Karo-
linska universitetssjukhuset bedomer barn fran hela landet och har {for nirva-
rande 140 aktuella barn och ungdomar <18 ars dlder med OI eller stark OI-
misstanke.

Forskning

Forskning rorande OlI-patienter bedrivs i Sverige idag endast i Stockholm
och Uppsala. Stockholm som har ett uppbyggt team kring barn och Uppsala
som tar emot vuxna patienter med OI fran hela landet samarbetar kring bade
grundforskning och klinisk forskning sdsom uppfoljning av bisfosfonatbe-
handling, margspikning och behandling med anpassade skor och fotbdddar
mot 6verbojliga leder. Vidare studeras t.ex. ocksé tandfordndringar och bett-
utveckling hos barn med OI med och utan bisfosfonatbehandling. For att i
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framtiden fa forutsittningar att fortsitta bedriva en bra forskning och mojlig-
gora for fler patienter att vara med i studier dr koncentration av varden 6nsk-
vérd.

For nirvarande finns inget kvalitetsregister for Ol 1 Sverige. Det har funnit
diskussioner om att starta ett kvalitetsregister for Ol-patienter. Ryggkirur-
giska operationer rapporteras till kvalitetsregistret Swespine. Att koncentrera
varden skulle kunna bidra till utvecklingen av ett kvalitetsregister for OI-
patienter.

Internationell utblick

I vara nordiska grannlénder har varden av Ol-patienter koncentrerats till viss
del, oftast pa informell basis utifrén personligt intresse av kliniker och fors-
kare och ibland mer formaliserat. I Norge gors beddmningar av Ol-patienter i
alla aldrar pa ett stille (Enhet under kompetenscentrum for séllsynta diagno-
ser) som ocksa bistdr med radgivning, emedan all behandling sker vid uni-
versitetssjukhusen. Kirurgin &r 1 stort koncentrerad till en nationell behand-
lingstjanst for medfodda deformiteter vid Oslo Universitetssjukhus. I Finland
beddms och behandlas i viss méin de flesta barn med svar Ol 1 Helsingfors
och vuxna och barn med lindrigare OI skots oftast via universitetssjukhusen.
Likasd 1 Danmark &r det oftast universitetssjukhus som skoter patienter med
OL. Klinisk genetik vid Rigshospitalet sorjer for genetiska utredningar och
vid samma sjukhus sker teamuppfoljning av vuxna och barn med OI. Team-
uppfoljning finns ocksé vid universitetssjukhusen i Odense (vuxna) och Ar-
hus och till sistndmnda 4r ocksé kirurgi pd barn med OI koncentrerat.

I resten av Europa ser det lite olika ut men pa manga stdllen har man kon-
centrerat bade vdrden av barn och vuxna med OI. Det som skiljer ldnderna at
ar hur mycket man valt att koncentrera. Pa vissa stillen endast den genetiska
utredningen medan andra stéllen har koncentrerat mer vard. Oaktat hur
mycket av varden som ldnderna valt att koncentrera sa finns mellan ett halvt
och tre Ol-center per 10 miljoner invénare 1 Frankrike, Nederldnderna, Eng-
land, Italien, Portugal och Polen emedan Tyskland endast har ett inofficiellt
center 1 KSln och stor variation i hur virden dr organiserad i olika Bundeslén-
der.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET OSTEOGENESIS IMPERFECTA SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12954/2019 17(30)

Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Framtida NHVe ska kunna ta emot patienter enligt definitionen. De ska
ocksé kunna fungera som stod for hemorten dé patienten i de flesta fall kom-
mer att vardas pa hemorten.

Genetisk diagnostik

Alla patienter med missténkt OI ska erbjudas genetisk diagnostik. Om det
inte finns en kind sjukdomsorsakande variant i sldkten skall analysen och
tolkningen av provsvar ske vid NHVe. En molekyldrgenetisk verifierad dia-
gnos krivs for att kunna erbjuda prenataldiagnostik till de individer som 16-
per risk for att fa ett affekterat barn. Tidpunkten for genetisk vigledning

dér frdgor om bl.a. familjebildning, arftlighet och prenataldiagnostik lyfts bor
helst ske innan en eventuell graviditet. Darfor ar det viktigt att denna vagled-
ning erbjuds till alla unga vuxna individer med Ol inklusive familjemedlem-
mar.

Funktionsbedomning

Alla patienter med OI oavsett alder ska beredas mojlighet att komma till en
NHVe och dé fa en vardplan med sig hem dir det ska framgé vilken vard
som planeras samt hur, var och nir virden ska f6ljas upp. Det viktigaste vid
detta besok ar att tidigt kunna komma in med rétt behandling till patienten
och att forédldrar/ dldre nydiagnostiserad patient far individanpassad informat-
ion om OI och alla dess aspekter.

Vad géller barn med OI s& gors efter remiss fran hemorten en individuali-
serad vardplanering vid NHVe. Dérefter vidtar (koordinerat av barnsjuksko-
terska och barnskoterska) en multiprofessionell teambedomning (i dagvard).
Barnlikare bedomer helhetsbilden inkluderande svarighetsgrad och kartlag-
ger symptom frén olika vdvnader och organ och gor en prognos beroende pa
samsjuklighet och bedomer behovet av vidare utredning och medicinering.
Barnfysioterapeut bedomer ledrorlighet, fotstéllning, forflyttningsforméga
etc. med standardiserade instrument, samt patientens behov av fotbdddar, or-
toser etc. Barnarbetsterapeut bedomer funktionsférmaga och finmotorisk ut-
vecklingsniva samt bedomer hjélpmedelsbehov och forslag pa optimering av
befintliga hjdlpmedel. Utifrdn barnets dlder och svarighetsgrad planeras till-
sammans med barnortoped utredningar med skelettradiologi (alternativt de-
monstration av lankade bilder frdn hemorten) samt bentdthetsmétning. Efter
OI-rontgenrond sker Ol-teamsrond inkluderande ortopedingenjor. Efter vard-
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tillfallet skrivs en sammanfattning (epikris) fran vardtillfallet och samtliga ut-
latanden frin respektive yrkeskategori skickas med tillsammans med teamets

rekommendationer for fortsatt behandling inklusive uppfoljning och kontrol-

ler (samt pé vilken vardniva).

For vuxna som diagnosticeras med OI gors pa samma sitt som for barn ef-
ter remiss frin hemorten en individualiserad vardplanering vid NHVe. Déref-
ter vidtar (koordinerat av skdterska) vid behov en multiprofessionell teambe-
démning i dagvard, medan det vid mildare fall oftast racker med ldkarbesok
for att utarbeta vardplaneringen inklusive behandlings- och uppfoljningsre-
kommendationer.

En NHVe ska vara behjilplig vid tandproblem hos bade barn och vuxna
dér en tidig specialistbeddmning dr vésentlig for att diagnosticera t.ex. DI
och avsaknad av tandanlag samt forhindra nedslitning av tdnder, undvika fel-
behandlingar och forsdmrad tandhilsa resten av livet.

En NHVe ska ockséd kunna vara behjilplig eller ge radgivning om and-
ningsproblematik hos Ol-patienter. Symtom pa andningssvikt kommer ofta
smygande och det rekommenderas att man regelbundet anvénder strukture-
rade frdgor for att uppticka symtom pa somnapné/hypoventilation. For att
bromsa morbiditet kopplat till andningssvikt ska patienter med 6kad risk for
nattlig somnapné/hypoventilation genomga nattlig andningsregistrering/po-
lysomnografi. Utredning och inséttning/uppfoljning av icke-invasiv ventilat-
ionsbehandling kan goras lokalt i samrdd med NHVe hos vardgivare som har
erfarenhet av detta hos barn respektive vuxna.

Ett hogspecialiserat omhéndertagande och individualiserad information
oOkar savil familjens som hemteamets (habilitering etc.) trygghet. Tidig in-
formation och beddmning kan hindra uppkomst av felstdllningar och funkt-
ionsnedséttningar till foljd av dessa. Detta ger sikrare och mer kostnadset-
fektiv vard och onddiga/felaktiga behandlingar kan undvikas.

Behandling

Utprovning, behandling och uppfoljning av korsettbehandling sker av orto-
ped och ortopedingenjor vid NHVe. Likasa likemedelsbehandling ska efter
initial beddmning séttas in via NHVe, vid behov via intravends port. Dérefter
kan fortsatt behandling ske pd hemorten men monitoreras via NHVe. NHVe
ska sikerstélla att uppfoljning av lidkemedelsbehandling med bentdthetsmét-
ning utfors pd ett korrekt stt.

Barn med OI ska utifran individuella behov beddmas ur ortopedisk synvin-
kel for stillningstagande till profylaktisk och/eller korrigerande kirurgi som
utfors vid NHVe. Postoperativt omhédndertagande och arliga kontroller (eller
annat intervall bestdmt av barnortoped vid NHVe) med klinisk bedomning
och rontgen ska ocksa goras pa NHVe. Vid eventuella problem med te-
leskoperande mérgspikar hos barn och vuxna skall NHVe konsulteras. Reha-
bilitering efter kirurgi ska ske pa hemorten men vid behov ska detta kunna
ske vid NHVe.
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Vid akuta frakturer ska NHVe konsulteras, for beddomning av huruvida en
operation kan ske pa hemort eller vid NHVe. Konsultationen kan ske via te-
lefon efter ldnkning av rontgenbilder och planen dokumenteras i journaltext
pa bdde NHVe och hemklinik. I de fall operation utfors pA NHVe sker dven
det postoperativa omhédndertagandet vid NHVe men oftast kan patientens re-
habilitering och frakturuppfoljning ske pd hemorten.

Det mjuka skelettet vid OI kan i sdllsynta fall ge en inbuktning av skallba-
sen med en forskjutning uppat av halsryggraden (basildr impression, BI) som
foljd. Detta kan vara ett stationirt eller ett progressivt tillstind med risk for
allvarliga neurologiska konsekvenser sdsom exempelvis problem med tal,
sviljning, andningspdverkan och handfunktion. Kirurgisk dekomprimering
av hjarnstammen kan krévas, inte bara for att stoppa sjukdomens progression
utan dven for ett hallbart langsiktigt och funktionellt resultat. NHVe maste
kunna identifiera BI vid OI och veta nir och var de ska konsultera neuroki-
rurgisk kompetens for ytterligare bedomning och eventuell operation. Denna
kompetens mdste inte nddvandigtvis finnas i Sverige.

Overfiring mellan barn- och vuxenvird

En standardiserad overforing fran barn-NHVe till vuxen-NHVe skall sédkras,
dér patientens uppfoljnings- och behandlingsplan uppdateras i samradd med
vuxen-NHVe. Dér sa ir befogat och mdjligt kan samordnade avslutande be-
sok pa barn-NHVe med deltagare fran vuxen-NHVe genomforas. Uppfol;-
nings- och behandlingsplanen skall ockséd kommuniceras med relevanta mot-
tagare pd barnklinik och vuxenklinik pé patientens hemortssjukhus, och i
fallet vuxna patienter bor universitetssjukhusens osteoporosmottagningar in-
volveras.

Kvinnor med OI som planerar for framtida graviditet skall erbjudas radgiv-
ning och uppfoljning via NHVe, eftersom en graviditet och amning innebér
risker for modern, och eftersom dven fostermedicinska aspekter behover tas
med 1 bedomningen.

Vairdprogram, forskning och utbildning

NHVe ska tillsammans utarbeta ett nationellt vardprogram som bland annat
bor ta upp rutiner for screening av lungfunktion, rutiner for 6verforing till
hemort och rutiner kring gipsbehandling.

Att koncentrera varden for Ol-patienter ger en kritisk mojlighet att bedriva
forskning bdde péd grundforskningsplanet for att karakterisera ovanliga for-
mer av Ol, och for att optimera omhéndertagande och uppf6ljning av patien-
ter och studera behandlingseffekter.
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Forslag till sarskilda villkor

Néamnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sdrskilda vill-
kor som ska gélla for tillstdnden. Generella villkor regleras 1 foreskriften for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sarskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
véigledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sérskilda villkoren for
aktuellt tillstdnd kan komma att justeras av nimnden nér beslut om tillstdnd
fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (IGkare)
Enheter som bedriver vard fér vuxna

Specidalistidkare med erfarenhet av arbete med patien-
ter med Ol. t.ex.
e Endokrinolog, ortoped, geriatriker, reumatolog

Enhet som bedriver vard fér barn

Specidalistidkare med erfarenhet av arbete med patien-

ter med Ol. t.ex.

e Barnldkare med specialisering inom neurologi eller
endokrinologi

Enhet som utfér ortopediska ingrepp

e Barnkirurg

e Ortoped med barnerfarenhet och erfarenhet av in-
grepp med teleskoperande spikar

e Barnradiolog med skelettkompetens

¢ Anestesiolog med erfarenhet av att séva barn

e Barnkirurg med erfarenhet av intravends portoperat-
ion

Enheter som bedriver genetisk diagnostik
e Kliniska genetiker
e Genetisk vagledare

Andra typer av kompetens (t.ex. speci- Nedanstaende gdller om inte annat anges bade enhet

. . som bedriver vard fér barn och enheter som bedriver
alkompetent sjukskdterska, kurator,

. vard foér vuxna. Féljande ska ha kunskap och erfaren-
psykolog, fysioterapeut)
het av arbete med patienter med OI

o Arbetsterapeut

e Fysioterapeut
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¢ Ortopedteknisk ingenjor

e Koordinator

o Administratér for uppfdlining och rapportering
e Sjukskoterska

e Barnskdterska

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etfc.)

o Kvalitetssdkrad bentdthetsmdatare (fér barnenhet
med apparat som kan anvéndas dven vid patientvikt
< 10 kg) med dldersmatchade referensvarden (finns
f.n. fr&n 3 ars alder).

Enhet som utfér orfopediska ingrepp

e O-arm vid ryggkirurgi

e Utrustning fér att elektroniskt kunna ta emot och be-
déma rontgenbilder frén alla Sveriges regioner

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en forutsattning for att den utredda

varden ska kunna bedrivas

e Tillgdng fill orfopedteknik med vana att hantera pati-
enter med Ol.

e Specialisttandvérd med majlighet att bedéma och
genomfdra kdkkirurgiska interventioner

e Anestesiavdelning

e Lungldkare

e Kardiolog

e Koagulationskonsult

e Neurokirurgkonsult

Kritiska diagnostiska metoder

e Mdjlighet att genomféra nattliga andningsregistre-
ringar samt tolka dessa

o Mojlighet att kliniskt diagnosticera patienter med pa-
verkad andning (nedsatt bréstkorgsrorlighet, paver-
kad lungfunktion, symptom pd& nattlig andningsfor-
samring)

Enheter som utfér genetisk diagnostik
¢ Tolka helgenom/helexomanalyser

Behandling som behdver finnas men
som inte &r definierat som NHV (t.ex.
medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-

ologi)

e Kompetens for bedémning av basildr impression och
mojlighet att bedéma om patienten behdver be-
handling och i s& fall var denna ska utféras

¢ Kunskap om benfériédngning och majlighet att be-
déma om patienten behdver behandling ochi sé fall
var denna ska utféras

Rehabilitering (sérskilt anpassad fill
behovet)

o Mdjlighet till postoperativ kortvarig rehabilitering efter
komplicerade ortopediska operationer vid komplexa
falll
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Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner efc.)

o Patienter som beddmts p& NHVe ska ha en vardplan
med sig tillbaka till hemortssjukhuset.

¢ NHVe ska filsammans utarbeta ett nationellt vardpro-
gram for Ol patienter. Detta ska utformas fillsammans
av de som bedriver vard for barn och vuxna.

« Overrapportering till hemortssjukhus i anslutning fill pa-
tientens vardtillfalle ska sGkerstdllas av NHVe.

e NHVe ska mata patientens upplevelse av varden.

e NHVe ska ta fram hemsida med patient- och profess-
ionsinriktad information.

e NHVe ska bedriva aktiv forskning inom omrédet.
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att séker-
stélla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for hélso- och sjukvérdssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gér fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en dver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksé att inhdmta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: ldnssjukvérd, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. pdverkan pa akutsjukvérden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for

att sdkerstélla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, tilgénglig-
het, ndrhet efc.)

Overvéger mdjligheten och tillgangen fill
NHVe nackdelen med &kat avsténd/resore

Koncentration av vérd av patienter med
Ol enligt definitionen i detta dokument for-
vantas ge:

O6kad tydlighet kring remittering till NHVe
och mer jamlik vérd oavsett var man bor i
landet

ratt och fidigt omhdndertagande, vilket le-
der fill

farre deformationer och komplikationer
hos patienterna vilket ger chans fill IGngre
liv och &kad livskvalitet.

Patienter kommer behdva resa Iangre for
att f& denna vard. MAnga patienter och
anhoriga tycker att de kan resa for att f&
bra vard.

Ett fatal patienter kommer att tycka att det
ar besvarligt atft resa.

Pé&verkan pd utbildning, kunskaps- och
kompetenséverfoéring

Vad hdnder med de enheter som ev. blir
av med viss vard?e Finns det ndgra nega-
fiva konsekvenser for de enheter som kom-
mer att bedriva nationell vard?

Eftersom patienten kommer att skétas Hill
stor del lokalt, ibland med instruktion frén
NHVe, kommer inte kunskapen att minska
dar den hogspecialiserade vérden av Ol
inte bedrivs.

Snarare kommer kunskapen att &ka lokalt
ndér alla patienter far en vardplan med sig
hem.
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En koncentration av denna vard férvéntas
inte p&verka utbildning i nGgon stérre om-
fattning d& det ror sig om en mycket be-
gransad patientgrupp.

En koncentration kan ge battre mdjlighet
att hélla utbildningar vid NHVe fér remit-
tenter.

Pa&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)2

Forb&ttrad maojlighet att bedriva forskning
ndr det blir mer formaliserat vilka enheter
som bedriver varden.

Lattare att bedriva dven kliniska prov-
ningar.

L&ttare med kliniska férbattringsarbeten.

Paverkan pd narliggande omrdden

Ar det ndgot som tréngs undan om detta
omrdde blir NHVe?

Givet antalet féreslagna NHVe kan SKG
inte se att den till en bdrjan 6kade mang-
den patienter som ska beddmas kommer
att trdnga undan andra patientkategorier.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

Blir en 6kad volym en 6kad belastning fér
akutsjukvarden pd NHVe?

Beskriv ocksd konsekvenserna for akutverk-
samheterna om denna vard forsvinner frdn
sjukhusen.

En koncentration férvantas i princip inte
pdverka akutsjukvarden varken hos inre-
mitterande enhet eller vid NHVe.

Nagra f& patienter kommer att behéva
fransporteras akut fill NHVe (kirurgiska in-
grepp).

P&verkan pd vardkedjan

Kommer den vardkedja som finns idag att
paverkase T.ex. att ldnssjukhuset hoppar
oOver regionsjukhuset ndr en diagnos ska
konfirmeras och remitterar direkt fill NHVe?2

Givet att patientvolymen éar mycket be-
gransad férvantas inte vardkedjan péver-
kas nGmnvart jamfért med hur det &ridag.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utékad/minskad verksamhet p& vardkvali-
tet, resursforbrukning, kostnader, kompe-
tensforsdrining etc.)

P&verkan pd planering, ledning och kon-
troll av verksamheten pd ett satt som leder
till att kraven p& god vard i HSL uppratt-
halls. Inkludera Gven ett resonemang som
gdller paverkan for remittenten.

Behdver vardgivaren investera i ndgot som
inte finns idag? Medfér det dkade kostna-
der att ansvara fér NHVe? Observera att
samverkan mellan tillstdndsinnehavare och
remittenter regleras i féreskrifterna.

Tillstdndsinnehavarna kommer att behdva
investera for att den personal som ska bed-
riva denna verksamhet ska vara i framkant.

Relativt manga patienter kommer att be-
hoéva f& beddmning vid NHVe ndr dessa
startar upp sin verksamhet. Detta kommer
att medféra att dessa beddmningar
kanske inte kommer att kunna utféras inom
90 dagar (vardgarantin).

Eventuella konsekvenser for sjuktransporter

Ar patienterna i behov av sdrskilda sjuk-
transportere Akuta eller planerade?

Nagra f& patienter kommer att behéva
fransporteras akut fill NHVe (kirurgiska in-
grepp).

De flesta patienter som kommer fér be-

démning kommer att kunna &ka vanliga
fransporter.
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De flesta &ker redan idag for att tréffa sin
|&kare.

Forutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Finns det anledning att tro att vardvoly-
merna kommer att féréndras éver dren
med tanke pd medicinsk utveckling pd
omrdadet. Paradigmskifte pd géng?e Kan en
tidsaspekt ldggas ing Om man har skal att
fro att det inom snar framtid kommer aft
behdvas fler centra dn dagens rekommen-
derade antal.

Overlevnaden hos patientgruppen férvén-
tas 6ka och det kan medféra att det blir
fler att beddéma.

| framtiden &r det dock majligt att fore-
komsten av allvarliga former av Ol minskar
fill félid av en aktiv fosterdiagnostik.

Inflyttningen fill Sverige &r stérre an tidigare
och skulle kunna géra att férekomsten
6kade négot.

Ovriga kommentarer:
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Uppfdlining och utvardering

Tillstdndsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlimning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utgé frin verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstdnden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppfoljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utgd fran nedan mall. Uppfoljningsmatten kan komma att
justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstindsinnehavare.

Forslag pd uppfoliningsmatt

Uppfoljningsmatt Beskrivning

Totalt antal patienter uppdelat pd& bam/vuxna, kén och hemreg-
ion

Profylaktisk ortopedisk kirurgi antal patienter, antal spikar

Antal nybesdk inkl. dlder hos nya patienter

Antal bedémningar p& NHVe

Antal telefonkonsultationer

Akuta beddmningar av frakturer p& distans

Akuta operationer

Hur manga molekyldrgenetiska utredningar utfors
Lakemedelsbehandling, barn, vuxna uppdelat pd& diagnos/svarig-
hetsgrad

Bakgrundsmatt

Tid frédn remiss till NHV till beddmning vid NHV
Tid frédn provtagning till svar pd genetisk analys
Tillg&nglighetsmatt | Tid fill kirurgi efter beslut om elektiv kirurgi

Tid fill korsettutprovning frdn beslut om korsett

Vid operation med teleskoperande spikar:
Komplikationer t. ex.

-infektion

-reoperation

-spikar som ej teleskoperar

Medicinska resultat Barn och vuxna Ol Typ 3 och Ol Typ 4 med I&ékemedelsbehandling
som foljs upp via NHVe: patient/férdldra-rapporterade frakturer

Bentathetsmdtning de senaste fem éren
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte genomfort nagon strukturerad litteratursokning
som undersoker fragestdllningen om koncentration av viss vard inom omra-
det osteogenesis imperfecta. Deras bedomning utgar fran internationell ut-
blick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvérdens struktur
inom omrédet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvérdsregion: Eva Astrom barnlikare och specialist i
barnneurologi och habilitering

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Henrik Wehtje specialist i barnkirurgi
och ortopedi med inriktning barnortopedi

Sydostra sjukvardsregionen: Piotr Michno specialist i ortopedi med inrikt-
ning barnortopedi

Norra sjukvardsregionen: Erik Hedstrom specialist i ortopedi med inriktning
barnortopedi

Sodra sjukvardsregionen: Christine Hansen specialist i barnmedicin med in-
riktning mot lungsjukdomar

Vistra sjukvardsregionen: Sofia Thunstrom specialist i1 klinisk genetik
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Andreas Kindmark specialist i endokrino-
logi och internmedicin

Patientforetradare: Therese Rudolfsson OI-foreningen
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes dndringar i1 hélso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebér en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade virden. I 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsédkerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upprétthéllas
och ett effektivt anvindande av hdlso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedomningen av om en atgérd ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hiansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den krédver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvérdsinsatser bor dven ge béttre forutsédttningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebir denna nivastrukturering en mojlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nédvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hilso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vird som ska anses vara av nationell karaktr.

Hénsyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:

Steg 1
NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden féljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Namnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infér beslut tillstand
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Representanterna 1 nationella programomradet (NPO) forvintas ha sirskilt
god kunskap inom sitt virdomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pd virdomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgdra nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst hélso- eller sjukdomstillstind har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den del 1 vardkedjan
som dr aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vérd bor bedrivas pd. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens basta som frimsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstiller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas dver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ir att sdkerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som fér bedriva den tillstindspliktiga
vérden.

Némnden for nationell hogspecialiserad vérd beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
ndmndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for neuromuskuléra sjukdo-
mar vardomradet och lamnar sitt forslag till nationell hdgspecialiserad vard.
Sakkunniggruppens forslag remitteras oppet for synpunkter fran alla intresse-
rade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen,
m0ojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stéllen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att lamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hégspeciali-
serade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET NEUROMUSKULARA SJUKDOMAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12960/2019 3(27)

Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.
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Ordlista

ADL
ALS
CMT
CIDP
EMG
FAP
ICD
IVIg
MG
MDK
MMN
MR
NHV
NHVe
NMiS
NT-radet
PEG
PSG
SMA
UL
WES
WGS
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Aktiviteter i dagliga livet

Amyotrofisk lateral skleros

Charcot Marie Tooth

Kronisk demyeliniserande polyneuropati
Elektromyografi

Familjar amyloidos med polyneuropati
Implantable cardioverter defibrillator

Intravendst immunoglobulin

Myasthenia gravis

Multidisciplindr konferens

Multifokal motorisk neuropati

Magnetisk resonanstomografi

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet
Kvalitetsregistret neuromuskuléra sjukdomar i Sverige
Radet for nya terapier

Perkutan endoskopisk gastrostomi
Polysomnografi

Spinal muskelatrofi

Ultraljud

Whole exome sequencing (helexomsekvensering)
Whole genome sequencing (helgenomsekvensering)
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet neuromusku-
lara sjukdomar att det som framgar av tabellen nedan ska utgora nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter. Detta bedoms vara vard
av komplex och séllan forekommande art, kréva en viss volym och multidi-
sciplinér kompetens for optimalt omhéndertagande av patientgruppen.

Varden ar multidisciplinar da neurolog, neurofysiolog, patolog och klinisk
genetiker ofta behdver samarbeta for att stélla diagnos. Darutdver behdvs
ofta en helhetsbedémning av patientbehov tillsammans med bland annat kar-
diolog och lunglékare samt habiliterings- eller rehabiliteringslakare, fysiote-
rapeut och arbetsterapeut.

Antalet aktuella patienter dr begransat: cirka 6 0007 000 patienter per ar,
med heterogen sjukdomsbild och mycket varierande vardbehov. Darmed ar
det svart for vardpersonalen att tillagna sig tillracklig kompetens och for hu-
vudmannen att prioritera patientgruppen. Sakkunniggruppen bedémer att det
idag finns en underdiagnostik, en underbehandling och brister i uppfélj-
ningen vilket gor varden ojamlik i landet. Antalet diagnostiserade patienter
och darmed vardbehovet bedoms cka, i och med okad migration och béttre
diagnostik, inklusive tidig upptéckt av andnings- och hjartproblem. Forbatt-
rade behandlingsmojligheter med sjukdomsmodifierande lakemedel har gett
en okad Gverlevnad i patientgruppen och diagnoser som tidigare endast sags
inom barnsjukvarden behandlas nu ocksa inom vuxensjukvarden. Med han-
syn tagen till vardens resurser, tillganglighet och framtida patientvolymer fo-
reslar sakkunniggruppen fyra nationellt hogspecialiserade vardenheter. En
koncentration av varden, dér barn och vuxna behandlas inom samma enheter,
skulle 6ka kunskapséverforingen mellan barn- och vuxensjukvard.

Konsekvenserna av att koncentrera varden ar évervagande positiva for pa-
tienterna och professionen. Snabbare och fler korrekta diagnoser ékar bade
patientsakerhet och vardkvalitet. Dessa fordelar dvervéager nackdelarna med
langre avstand och resor. En koncentration av varden av ovanliga diagnoser
forvantas ocksa forbattra kunskapsutvecklingen.

Akutsjukvarden kommer dessutom belastas mindre eftersom patienterna
kommer att behéva mindre akutsjukvard om deras hjart-och lungproblematik
béattre foljs upp och behandlas.

Omkringliggande vardomraden kan dock paverkas nar fler patienter far
vard vid en nationell hogspecialiserad vardenhet. Framfor allt galler detta
diagnostik och utredning av andra patientgrupper som ocksa behéver till ex-
empel ultraljud av hjértat, langtids-elektrokardiografi och andningsutred-
ningar. Denna paverkan bedéms bli som stérst i bérjan, nar alla med nagon
av de neuromuskuléra sjukdomarna inom definitionen far ratt till en bedém-
ning vid en nationell hdgspecialiserad vardenhet.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Patientgrupp Avgrdnsning Vardatgarder

Personer med misstanke om 1. Muskelbiopsidiagnostik (pa-
neuromuskuldr sjukdom* fologiutredning)

Personer med misstanke om 2. Beddmning och fortsatt dia-
neuromuskuldr sjukdom™*, dar gnostisk utredning p& NHV

diagnos inte kunnat faststallas

Personer med misstanke om Exklusive sjukdomar 3. Tolkning av helge-
neuromuskuldr sjukdom* som listas under av- nom/helexom sekvensering
gransningar** (WGS/WES) i samband med
ufredning

Personer med neuromuskuldr  Exklusive sjukdomar 4. Beddmning och stallnings-
sjukdom* som listas under av- tagande fill, samt uppfdlj-
grénsningar* ning av genetisk och andra
sjukdomsmodifierande be-
handlingar som t.ex. enzym-
substitution och stamcells-

behandling
Personer med neuromuskuldr  Exklusive sjukdomar 5. Beddmning minst en géng
sjukdom* som listas under av- vid NHVe samt uppfslining
grénsningar** enligt plan frédn NHVe.

* med neuromuskuldr sjukdom avses hdr sjukdomar med primdr sjukdomsprocess i ndgon del av den mo-
toriska enheten: i framhornscellerna, i perifer nervirdd, i Gndplattan eller i siglva muskeln. Utdver detta gal-
ler definitionen dven personer med den cerebell@ra sjukdomen Friedrich ataxi.

** foliande sjukdomar exkluderas frdn definitionen: Polyneuropatier; Immunologiskt medierade neuromus-
kuléra dverledningsrubbningar; Arftlig eller sporadisk amyotrofisk lateral skleros (ALS); Inflammatoriska

muskelsjukdomar (myositer). Se &ven under rubriken Avgrdnsningar.

Antal enheter
Fyra NHV-enheter.
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Avgransningar
For vardatgarderna 3-5 i definitionen undantas sjukdomar som har hég pre-

valens och/eller dar det redan finns god och etablerad diagnostik, behandling
och uppféljning. Dessa ar féljande:

e Polyneuropatier: Detta ar en stor grupp arftliga eller forvarvade sjuk-
domar dar majoriteten av patienter har lindrigare besvar och sallan
komplexa behov. Kompetensen for utredning och omhéndertagande
av patientgruppen beddms i stort sett vara tillgodosedd regionalt.

e Immunologiskt medierade neuromuskulara éverledningsrubbningar
(t.ex. autoimmun myasthenia gravis och Lambert Eaton): Kompeten-
sen for utredning och omhandertagande av patientgruppen bedéms i
huvudsak vara tillgodosedd vid de flesta neurologienheter vid l&ns-
sjukhus och vid alla universitetssjukhus. Komplexa behov ar for pati-
enterna relativt ovanliga och da oftast kortvariga.

e Arftlig eller sporadisk amyotrofisk lateral skleros (ALS) (inklude-
rande progressiv spinal muskelatrofi och primér lateral skleros):
Denna grupp bor foljas av team for motorneuronsjukdom/ALS vid
varje sjukhus.

e Inflammatoriska muskelsjukdomar (myositer): Huvudansvaret for
dessa patienter ligger, ibland med undantag av inklusionskroppsmyo-
sit, pa reumatologkliniker. Emellertid initieras ofta utredningen av
neurologer, och muskelpatologilaboratorier har en avgorande roll i
diagnostiken av myositer.

Regional nivéstrukturering

Foljande vard av patienter inom definitionen har varit uppe for diskussion i
sakkunniggruppen men bedomts bast koncentreras inom varje sjukvardsreg-
ion:

1. Beddmning infér, samt utférande av storre operativa ortopediska in-
grepp sasom komplexa sen/muskel- och skelett-ingrepp (t.ex. sen-
transposition, backenosteotomi och skoliosingrepp).

2. Behov av hogspecialiserad vard kopplad till graviditet hos patienter
med neuromuskuldra sjukdomar.
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Bakgrund

Neuromuskuléra sjukdomar utgor en heterogen grupp av neurologiska sjuk-
domar som innefattar minst 600 olika diagnoser. Manga sjukdomar ar
mycket ovanliga, men vissa har en nagot hogre prevalens. Sjukdomarna kan
vara medfddda eller debutera senare under livet och i vissa fall har sjukdo-
men ett fortskridande forlopp, i andra fall ar tillstandet stationart. Muskel-
sjukdomarna leder till nedsatt rorelseformaga, paverkan pa aktiviteter i dag-
liga livet (ADL), och &r en av de vanligaste orsakerna till betydande
funktionsnedsattning fore 50 ars alder. Andningssvikt och hjartsjukdom ar
ofta orsak till for tidig dod. Den priméra sjukdomsprocessen, som ofta &r ge-
netiskt orsakad, finns i nagon del av den motoriska enheten dvs. i fram-
hornscellerna, i perifer nervtrad, i férbindelsen mellan de motoriska nerverna
och muskeln, eller i sjalva muskeln.

Utredningar av neuromuskuléra sjukdomar tar ofta mycket lang tid. Orsa-
kerna ar att det ror sig om sallsynta sjukdomar dar det &r svart att stalla dia-
gnos mer &n pa sjukdomsgruppsniva. Avsaknad av diagnos forsvarar sociala
kontakter saval som kontakter med t.ex. myndigheter, skola, vard och om-
sorg. Kunskapen om dessa sjukdomar dkar dock och tidigare okanda sjukdo-
mar ar nu beskrivna tack vare forfinade diagnostiska metoder. Genetisk dia-
gnostik majliggor genetisk radgivning, presymtomatisk testning av anhériga
och av foster, och ger mojligheter till tidig intervention.

Med undantag for vissa av de forvarvade sjukdomarna ar det inte mojligt
att med lakemedel effektivt behandla eller bota flertalet av sjukdomarna. Ef-
tersom specifik behandling ofta har saknats sa har det inte heller prioriterats
hogt inom sjukvarden. Vid vissa sjukdomar finns nu tidig orsaksinriktad be-
handling, t.ex. genterapi eller genmodifierande behandling och enzymsubsti-
tution som bedoéms Oka i en nara framtid. Vid manga sjukdomar dar orsaksin-
riktad behandling saknas har sjukdomsspecifik symtomatisk behandling,
riktade screeningundersdkningar, andningsstodjande behandling och tra-
ningsprogram stor effekt pa bade livskvalitet och livslangd for patienterna.
Genom uppféljning av t.ex. hjart- och andning/lungfunktion kan manga kom-
plikationer forhindras och associerade sjukdomstillstand upptéckas tidigt.
Grunden for detta ar ofta en korrekt diagnos. Det ar darfor av storsta vikt att
patienter tidigt bedéms vid enheter med tillrdcklig kompetens om varje sjuk-
dom och lampliga utredningsmojligheter.

Idag bedrivs vard av patienter med neuromuskulér sjukdom vid bade lans-
och regionsjukhus. Tva enheter bedriver hogspecialiserad vard for barn med
neuromuskuléra sjukdomar i Sverige, Stockholm och Géteborg.

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Initial bedémning

Muskelsjukdomar &r mycket varierande i symtomdebut, symtombild och
symtomprogression. Det vanligaste symtomet ar muskelsvaghet som ibland
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varierar 6ver tid. Alla med misstankt neuromuskulér sjukdom bor undersokas
vid klinik med tillgang till specialistlakare i neurologi (barn eller vuxen). En
pataglig svarighet med att diagnosticera neuromuskuldra sjukdomar utgors av
att symtomen ar svarbedomda och i vissa fall ar utredningsvéagen styrd av an-
nat an svaghet i extremiteter/bal, t.ex. av svaljproblematik (via 6ron-nasa-
hals), hjartsjukdom (kardiologi), kontrakturer, kavusfot, skolios (ortopedi),
eller andningssvikt (lungmedicin). | vissa fall aktualiseras patienten via kli-
nisk genetik (men da typiskt med en identifierad genetisk variant som bak-
grund). For barn forsvaras bedomningen av motoriken ytterligare av den na-
turliga utvecklingen — en till synes forsenad motorisk utveckling kan
egentligen vara en progressiv sjukdom med tilltagande svaghet. Symtom un-
der nyfoéddhetsperioden kréaver sarskilda diagnostiska insatser som ar omfat-
tande och maste ske skyndsamt.

Om basal neurologisk undersdkning inte kan faststalla diagnos och miss-
tanke om neuromuskular sjukdom kvarstar, remitteras patient ofta till region-
sjukhus. Medvetenheten och kunskapen om neuromuskuldra sjukdomar &r
emellertid otillracklig, ojamnt fordelad 6ver landet och det rader dessutom
stor brist pa neurologer och i synnerhet barnneurologer.

Bristen pa specialister med neuromuskular kompetens medfor att varden
fordrojs eller uteblir for manga patienter. Darfor bor patienter med misstanke
om neuromuskulér sjukdom dar diagnos inte kunnat faststéllas remitteras till
NHVe med sérskild kompetens och erfarenhet av neuromuskuléra sjukdo-
mar.

Muskelbiopsidiagnostik

Preparation och analys av muskelbiopsi & komplex och utgor en viktig del i
diagnostiken da den kan identifiera sjukdomsspecifika forandringar eller
klassificera undergrupp av muskelsjukdom. Den kan ocksa faststalla sjuk-
domspaverkan pa proteinniva och anvéandas for utvardering av behandlingar
vid t.ex. Duchenne och metabola myopatier. Muskelbiopsitagning ar ocksa
ofta indicerad vid ett flertal andra sjukdomar som drabbar muskler i skiftande
grad (t.ex. mitokondriesjukdomar, inlagringssjukdomar, andra metabola sjuk-
domar, oklara kardiomyopatier och vaskulit) och ar darmed ett viktigt verk-
tyg for differentialdiagnostik. Utifran fragestallning ar metodvalet mycket
viktigt for resultatet dar fryssnittning ofta ar att foredra, eftersom det mojlig-
gor histokemiska undersokningar av muskeln, men paraffininbdddning och
elektronmikroskopi maste ocksa finnas till hands. For att kunna gora en kva-
litativt bra beddmning av muskelbiopsin kréavs manga ars subspecialisering
inom muskelpatologi, vilket idag bade neurologer och patologer uppnar ge-
nom framst upplarning hos erfaren muskelpatolog. Eftersom en sammanvégd
beddmning ofta ar viktig ar ett ndra samarbete mellan kliniker och muskelpa-
tolog angelaget. Darfor bor muskelbiopsidiagnostik ske pa enhet dar man har
sarskild kompetens inom omradet och dar etablerade metoder for muskeldia-
gnostik anvands.

Genetisk utredning
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Vid misstanke om specifika sjukdomar (t.ex. SMA, Duchenne och Dystrofia
Myotonika) utfors riktad genanalys vilket finns tillgangligt pa avdelningar
for klinisk genetik vid universitetssjukhusen. Annars tas mer ospecifika ge-
netiska prover (helexom/helgenomsekvensering (WES/WGS) med speciell
undersokning av kdnda gener for muskelsjukdomar (“muskelpanel’”) och en
rad andra metoder. Dessa undersdkningar genererar ofta genetiska varianter
vars betydelse noga maste varderas tillsammans med kliniska fynd. Bedém-
ningen av resultat fran helgenomanalyser bor darfor utforas vid NHVe ef-
tersom den oftast kraver gemensam bedémning av ldkare specialiserade pa
neuromuskul&ra sjukdomar, bioinformatiker, molekyl&rbiologer, och ibland
patologer.

Ovrig utredning och multidisciplinar bedémning

Ovrig diagnostik och utredning sd som neurofysiologiska undersokningar
(sérskilt vid ovanliga neuromuskuléra sjukdomar), MR-tolkningar av skelett-
muskulatur, hjartutredningar och andningsutredningar, men aven operativa
ingrepp (t.ex. stérre och komplexa sen- och muskelingrepp) samt re-/ habili-
teringsinsatser ar aven de komplexa atgarder som kraver specifik erfarenhet
av patientgruppen inom definitionen. Idag ligger ansvaret for denna vard hu-
vudsakligen pa universitetssjukhusen men andningsutredning for vuxna finns
t.ex. vid 28 kliniker i landet och habilitering och rehabilitering finns oftast lo-
kalt for barn och inom priméarvard eller vid lanssjukhus for vuxna. Givet att
de neuromuskuléra sjukdomarna &r heterogena och ofta utgors av ovanliga
subgrupper av sjukdomar som alla kan ha olika sjukdomsbild och vardbehov,
ar initierad kunskap om utvecklingen av neuromuskuléra sjukdomar mycket
viktig for att kunna satta in ratt atgarder vid ratt tidpunkt och gora en prognos
av patientens framtida behov. Darfor forordar sakkunniggruppen att patienter
enligt definitionen av nationell hogspecialiserad vard vid neuromuskulara
sjukdomar ska bedomas minst en gang vid NHVe.

Sjukdomsmaodifierande behandling

Stora framsteg har skett avseende gendiagnostik vilket medfort att genterapi
eller genmodifierande behandling kan erbjudas till vissa diagnosgrupper,
t.ex. spinal muskelatrofi (SMA). Sjukdomsmodifierande och framtida gene-
tiska behandlingar ar dock fortfarande sallsynta och mycket dyra. For att
kunna utvérdera behandlingsresultat pa lang och kort sikt och darmed avgora
vilka patienter som har mest nytta av behandlingen &r det viktigt med syste-
matisk och enhetlig uppféljning, vilket idag saknas.

Sammantaget anser sakkunniggruppen, givet komplexiteten i ovan beskri-
ven vard dar ofta multidisciplinar kompetens behdvs for att utreda, stalla dia-
gnos, behandla och félja upp, att det finns goda skal till att inratta fyra nat-
ionella enheter for att sakerstalla jamlik vard och ge majlighet till utveckling
av omradet.
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Vardvolymer

I kvalitetsregistret Neuromuskuléra sjukdomar i Sverige (NMiS), med sepa-
rata register for olika sjukdomar, kan vardgivare registrera patienter. NMiS
ar nystartat och registreringen av patienter ar darfér &nnu inte komplett. Upp-
skattning av patientantalet inom definitionen baserar sig déarfor pa publice-
rade prevalenssiffror och erfarenheter och uppskattning fran ett fatal center i
Sverige. Extrapolerat till hela landet skulle det innebara 60—70 patienter med
neuromuskular sjukdom inom definitionen per 100 000 invanare.

Behovet av muskelbiopsier uppskattas till ca 1500 biopsier/ar (inklusive
biopsier vid misstanke om myosit som utgor cirka hélften). Forslagsvis delar
framtida NHVe upp vissa omraden av muskelbiopsidiagnostiken mellan sig.
Antalet WGS/WES arligen uppskattas till cirka 500 undersékningar per ar.

Utover muskelbiopsier och genetiska utredningar uppskattar sakkunnig-
gruppen att det finns ett behov av cirka 800 nybesok for diagnostiska utred-
ningar arligen. Férutom nybesok kommer det initialt finnas en stor puckel
med vardbesck eftersom alla personer med en neuromuskular sjukdom inom
definitionen har ratt till en bedémning vid ett NHV.

Forskning

Forskning i Sverige kring den vard som beskrivs i underlaget &r vittomfat-
tande och inbegriper bl.a. genetiska studier for att identifiera nya varianter
kopplade till olika fenotyper av neuromuskular sjukdom; morfologiska och
histokemiska studier av muskler kopplade till genotyp och fenotyp; beskriv-
ning av nya fenotyper kopplade till existerande sjukdom; komorbiditet vid
neuromuskular sjukdom samt studier baserade pa patientens upplevelse av
varden och sin sjukdom.

En koncentration av den vard som beskrivs i underlaget skulle underlatta
och oka forutsattningarna for forskning. Dels skulle patientantalet 6ka, dels
Okar chanserna att de registreras i kvalitetsregister (Neuromuskulara sjukdo-
mar i Sverige, NMiS) da de remitteras till NHVe. Ytterligare en aspekt ar att
om det finns NHVe som ger expertkunskap om diagnostik och uppfdljning sa
kan det 6ka forutsattningarna for att nya forskningsprojekt etableras pa olika
nivaer aven utanfor NHVe. Exempelvis kan en koncentrerad multiprofession-
ell bedémning med aterkoppling till kollegor pa lokal niva ge underlag for
forskning och utveckling inom omradet.

Internationell utblick

En genomgang av hur varden av patienter av neuromuskulara sjukdomar ar
uppbyggd i Danmark, Norge, Storbritannien, Italien och Kanada visar att
stora delar av framforallt diagnostik och &ven regelbundna uppféljningar ar
centraliserade till enheter specialiserade pa neuromuskulara sjukdomar. Vi-
dare har dessa enheter ofta ett tydligt radgivande uppdrag till vriga varden. |
Danmark finns forutom de tre universitetssjukhusen, som har det 6vergri-
pande ansvaret for varden av patienterna med neuromuskulér sjukdom, dven
ett center specialiserat pa rehabilitering som bade vardar och ger radgivning.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET NEUROMUSKULARA SJUKDOMAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12960/2019

Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
natfionellt cenfrum

NHVe ska kunna ge snabb konsultation for att sdkerstalla ett kvalitets- och
tidsméssigt jamstéallt omhandertagande under utredningen och behandlingen
av neuromuskuléra sjukdomar. For radgivning angaende akut sjuka patienter
bor en cirkulerande jourverksamhet mellan NHV-verksamheterna inrattas.

Diagnostik

Vid misstanke om neuromuskulér sjukdom men dar diagnos inte kunnat stal-
las ska vardgivaren remittera patienten till en NHVe for vidare utredning.
Oaktat detta foreslas att all analys av muskelbiopsier i samband med utred-
ning av neuromuskulér sjukdom utférs av NHVe. NHVe bor vid behov
kunna erbjuda snar biopsitagning efter kontakt tagits. Fordelen med att samla
muskelbiopsidiagnostiken ar att sarskild kompetens inom muskelpatologin,
vilket bade neurologer och patologer bast uppnar genom upplarning av erfa-
ren muskelpatolog, kan byggas vid de nationella enheterna. Det blir da lattare
att underhalla denna kompetens samt astadkomma kunskapsoverforing mot
remitterande enheter. Det finns idag en brist pa subspecialiserade barn- och
vuxenneurologer och muskelpatologer i landet. Det &r darfor av stor vikt att
NHVe har en langsiktig planering for forsorjningen for dessa nyckelfunkt-
ioner.

NHVe ska ocksa vara ansvariga for att tolka analyser av helgenomsekven-
seringar vid misstanke om neuromuskular sjukdom och ska i samrad med kli-
niska genetiker ansvara for uppdatering av genpaneler for WGA/WES. For-
delen med att koncentrera detta till nationella enheter &r att den komplexa
analysen, som ofta genererar genetiska varianter vars betydelse noga maste
varderas tillsammans med kliniska fynd, da kan bedémas i ett multidiscipli-
nart team bestaende av lakare, specialiserade pa neuromuskuldra sjukdomar
tillsammans med t.ex. bioinformatiker och molekylarbiologer. Vidare fore-
slas NHVe vara en referens for radgivning och vagledning for annan genetisk
utredning — sérskilt i en primér utredningssituation dar somliga sjukdomstill-
stand missas vid WGS/WES medan andra i normalfallet mest effektivt pavi-
sas via WGS/WES.

Med ratt radiologisk kompetens kan MR ge en indikation om vilken
neuromuskulér sjukdom det handlar om (framforallt primér muskelsjukdom)
da vissa sjukdomar har en helt specifik fordelning av vilka muskler som ar
forandrade. Tolkningen av MR kan vara enkel, men kan ocksa vara kompli-
cerad och krédva en stor erfarenhet av den som bedomer bilderna. Givet de
manga olika muskelsjukdomarna och fatalet patienter for varje sjukdom &r
det viktigt att beddmningen och tolkningen av MR-bilder av muskler koncen-
treras sa att kompetens och erfarenhet av manga patienter kan bevaras och
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byggas upp. Darfor forordar sakkunniggruppen att framtida NHVe ska kunna
erbjuda tolkning av MR-bilder av muskler. Behovet uppskattas till 100-200
undersokningar per ar och sakkunniggruppen bedémer inte det som nodvan-
digt att alla NHVe har denna kompetens. Forslagsvis kan tva-tre NHVe med
specialintresserade radiologer samarbeta om diagnostiken via MDK och
Svensk forening for muskuloskeletal radiologi skulle kunna arbeta fram ett
grundprotokoll.

Vid behov ska NHVe dven vara behjalplig med neurofysiologisk under-
sokning. Elektromyografi (EMG), neurografi, repetitiv nervstimulering och
enkel-fiber EMG &r basutbudet avseende neuromuskular diagnostik. Detta
maste finnas pa alla neurofysiologiska avdelningar (universitetssjukhus) for
att mota utredningsbehovet av akut sjuka patienter med misstanke om t.ex.
myosit, akut neuropati (Guillain Barré syndrom), myastenia gravis eller ALS.
Déremot &r det ett antal undersokningar vid ovanliga neuromuskuléra sjukdo-
mar som endast innefattar ett fatal patienter per ar i Sverige t.ex. exercisetest,
analys av misstankt periodisk paralys och undersdkning av patient med gene-
rell eller lokaliserad muskelfiberaktivitet (t.ex. Stiff person och Isaacs
syndrom). Det finns &ven neurofysiologiska undersékningar som kan vara
svara att utféra och tolka (sarskilt hos barn). NHVe ska darfor kunna skrad-
darsy undersokningar efter fragestallning och vara medvetna om deras be-
gransningar.

Multidisciplinar bedémning

Personer med neuromuskulér sjukdom inom definitionen (med eller utan dia-
gnos) ska bedémas minst en gang samt till viss del foljas upp och behandlas
vid NHVe.

Ett flertal, men langt ifran alla neuromuskulara sjukdomar kan dven drabba
hjartat. D& symtom pa hjartsjukdom &r mycket svarvarderad hos patienter
med neuromuskuldra sjukdomar krévs regelbundna undersékningar med
bland annat hjartultraljud och langtids-EKG och arbetsprov. Ibland kan aven
MR hjérta bli aktuellt. NHVe ska kunna erbjuda kardiologisk bedémning,
uppfoljning och information om hur hjértat kan paverkas av den specifika
sjukdomen. Sjalva undersékningarna kan i manga fall goras lokalt men
NHVe bor tolka resultat av genomférda undersdkningar och bedéma hur den
fortsatta uppféljningen och behandlingen bor se ut. Behandling med lakeme-
del och/eller pacemaker eller implanterbar defibrillator (ICD) kan ocksa ofta
skatas lokalt men i samrad med NHVe som t.ex. bedomer nar prognosen ar
sa dalig att det ar rimligt att avveckla behandlingen. NHVe bor ha en kon-
sultfunktion gentemot 6vriga sjukhus och primarvard, sarskilt inom uppfélj-
ningen av patienter med kognitiva storningar (t.ex. Dystrofia Myotonika) dar
patienter ofta uteblir. Da diagnostiken forbattras i snabb takt och nya behand-
lingsmetoder introduceras behdver behandlande kardiolog ha stor kdnnedom
om sjukdomarna och dess potentiella hjartpaverkan. Det finns idag en brist
pa kardiologer med kompetens inom neuromuskulara sjukdomar, och det ar
viktigt att NHVe langsiktigt sakerstaller tillgang till dessa.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET NEUROMUSKULARA SJUKDOMAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12960/2019

Den nedsatta muskelkraften vid neuromuskuléra sjukdomar kan &ven ge
andningssvikt vilket leder till 6kad morbiditet och mortalitet. Manga ganger
maste utredning och behandling med andning pabdrjas innan diagnos erhal-
lits. Ansvarig barn-/vuxenneurolog bedémer, i samrad med fysioterapeut och
lunglékare vid NHVe, vilka patienter med neuromuskul&r sjukdom som be-
hover andningsuppfoljning och informerar dem pa vilket satt andningen kan
paverkas nu och i framtiden av deras specifika sjukdom och vilka symtom
som &r viktiga att ge akt pa. NHVe ska exempelvis foresla utredningar och
kunna utféra nattliga andningsregistreringar (polygrafier eller polysomnogra-
fier) och fysiologiska undersokningar (spirometri). Avancerad andningsgym-
nastik med utprovningar av specifik andningsunderstddjande och sekretmobi-
liserande behandling ska kunna erbjudas av NHVe.

Genom att koncentrera bedémningen av vilka patienter med neuromusku-
lar sjukdom som maste utredas och ibland sjélva utredningen och behand-
lingen av andnings- och hjartproblematik till ett fatal NHVe skulle kun-
skapen om nar och hur man bor félja specifika sjukdomstillstand 6ka. Detta
mojliggor i sin tur att behandling kan pabdrijas elektivt och polikliniskt och
att akuta inlaggningar i manga fall kan undvikas.

NHVe ska utforma en individuell habiliterings- eller rehabiliteringsplan ut-
ifran en multiprofessionell kartlaggning: Lakare med habiliterings- eller re-
habiliteringskompetens och neurolog eller barnneurolog bedémer stadiet av
grundsjukdomen samt prognos beroende pa samsjuklighet eller annan indivi-
duell aspekt och behov av 6vrig medicinsk insats. Fysioterapeut (for barn och
vuxen) bedomer fysisk funktionsformaga avseende rérelseapparaten och
lungfunktion och arbetsterapeut (fér barn och vuxen) bedémer t.ex. ADL-
formaga och handfunktion. Logoped bedomer rost-, tal- och svéljféormaga
och dietist ger specifik kostvagledning med hansyn tagen till medicinsk be-
handling. Neuropsykolog gor bedémning av kognitiv funktion. | teamet skall
ocksa inga socionom/kurator som bedomer behov kopplade till patientens so-
ciala och psykologiska funktion och som ocksa kan uppmarksamma anhori-
gas eventuella stodbehov, samt sjukskoterska som kartlagger patientens om-
vardnadsbehov och hjélper till med kontakter med andra vardgivare.

Behandling
NHV-enheter ska i samverkan ansvara for stallningstagande till och uppf6lj-
ning av genetisk och andra sjukdomsmodifierande behandlingar. Sjalva be-
handlingen kan i vissa fall utforas regionalt, i andra fall begréansas till ndgot
eller nagra NHVe utifran exempelvis inbdrdes 6verenskommelse mellan
NHVe eller enligt Radet for nya terapiers (NT-radets) riktlinjer. NHVe ska
ocksa ansvara for att for att en nationell uppfoljningsregim utarbetas och an-
vands for att utvardera behandlingseffekt vid infoérandet av en ny behandling.
Patienter med neuromuskuldra sjukdomar blir inte séllan aktuella for orto-
pedisk behandling. Oavsett genes har symtom som muskelsvaghet, mus-
kelimbalans, spasticitet etc. stor effekt pa rérelseorganens funktionsniva.
Ofta foljer den ortopediska behandlingen ett monster dar man bérjar med ro-
relsetraning och annan icke operativ behandling (gipsar, skenor, korsetter
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etc.) for att senare i vissa fall utmynna i operativ behandling. For att denna
vard ska kunna bedrivas pa basta satt ar det viktigt att behandlingen utfors av
ett team inkluderande fysioterapeut, arbetsterapeut, ortopedingenjor och orto-
ped. Behandlingarna ar ofta resurskravande och langvariga. Den ortopediska
behandlingen av NMS-patienter sker pa regionsjukhusen men NHVe ska
konsulteras vid stora kravande operationer da det kan foreligga risker avse-
ende andning och hjartfunktion och i specifika fall &ven anestesikomplikat-
ioner i samband med kirurgi hos dessa patienter.

Kontakter med remittenter och andra vardgivare

Kontakt med remittenter bor ske med remissforfarande, men dven via mail
och telefon mellan olika yrkesgrupper. Vid ett patientbesdk gors en utred-
ningsplan som ocksa skickas till patienten samt funktionsbedémning, som bi-
fogas remissvar till remittent. Utredningsteamet vid NHVe ger underlag for
lokalt behandlingsteam eller enskilda vardgivare pa patienternas hemort. Pa
detta satt kan NHVe i forlangningen ge god och patientnara vard.

Patienter med komplexa behov har manga olika vardkontakter som ofta
inte har rutiner for samarbeten och patienten sjalv eller dennes vardnadsha-
vare har inte alltid formagan eller ork att sjalv bevaka sina intressen. Kontak-
ten med myndigheter eller andra organisationer kan for patienten pa flera satt
vara forsvarad, da kunskapen dar saknas om ovanliga sjukdomar. NHV-
enheterna bor darfor aktivt inhamta kunskap om vardens organisation pa pa-
tienternas hemort. Sistnamnda kartlaggning ar en mycket viktig aspekt da
t.ex. remissvagar, avtal mellan vardgivare, olika organisationsformer, kom-
munikationer och tillgang till hjalp har stor betydelse for dessa patienter.
Varje NHVe bor dérfér ha en koordinator i verksamheten for samverkan med
andra samhallsaktorer (Forsakringskassan, Arbetsformedlingen, kommun,
skola och patientorganisationer m.m.).

Forskning, utbildning och utveckling

NHVe ska medverka till att skapa nationella behandlings-/uppféljnings-re-
kommendationer och skapa riktlinjer for behandling och handldggning vid
t.ex. narkos, graviditet och forlossning. En viktig forskningsuppgift, som
mdojliggors av en koncentration av patienter ar att kartldgga ovanliga folj-
der/komplikationer till de vanligare neuromuskuldra sjukdomarna. NHVe har
har en viktig uppgift att arbeta for att alla patienter med definitiv diagnos re-
gistreras i det nationella kvalitetsregistret NMiS.

Framtida NHV-enheter ska kunna vardera nya metoder och skalor for dia-
gnostik och uppfdljning och de ska tillsammans utarbeta enkéter for att samla
in data om hur patienterna upplever varden. Enheter for NHV bor erbjuda ut-
bildningar for remitterande vardgivare inom deras huvudsakliga upptagnings-
omraden, med majlighet for yrkesvisa traffar, i den man det inte tillgodoses
av det nationella natverket for neuromuskuléra sjukdomar.
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Forslag ftill sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda vill-
kor som ska galla for tillstanden. Generella villkor regleras i foreskriften for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens
(IGkare)

L&kare, med sarskild kunskap och erfarenhet av barn och vuxna
med neuromuskuldra sjukdomar, inom féljande specialiteter:
e  Barn- och ungdomsneurologi med habilitering
e Neurologi
e Rehabhabiliteringsmedicin (inkl. kompetens inom vux-
enhabilitering)
Barn- och ungdomskardiologi
Kardiologi
Lungsjukdomar
Klinisk genetik
Klinisk patologi
Klinisk neurofysiologi
Radiologi
Ortopedi inkl. kompetens i barnortopedi
Oron-, nés- och halssjukdomar
Anestesi och intensivvard
L&kare med kompetens att géra sémnutredningar

Andra typer av krifisk kompe-
fens (t.ex. sjukskdterska, kura-
tor, psykolog, fysioterapeut
med specialkompetens)

Samtliga kompetenser ska ha sdrskild kunskap och erfarenhet av
patientgruppen:
e Arbetsterapeut (barn/vuxen)
Fysioterapeut (barm/vuxen)
Logoped
Dietist
Psykolog/neuropsykolog
Kurator
Koordinator
Sjukskdterska (barn/vuxen)
Biomedicinsk analytiker
Genetisk vagledare med specialkompetens inom mus-
kelsjukdomar

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etc.)

MR

Neurofysiologi

Patologlab med kompetens fér muskeldiagnostik

Genetfiskt lab

Andningsmottagning som kan utféra nattliga andningsregistre-
ringar under sémn (sémnlab) samt spirometri (andningsfysiologi)

BIVA/IVA-platser
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Andra omréden (ffa medi-
cinska) som &r en férutsatt-
ning for att den utredda var-
den ska kunna bedrivas

Barn- och ungdomspsykiatri samt psykiatri

Tandvard (inkl. tandl@kare, tandhygienist, bettfysiolog)
Gastrokirurgi

Obstetrik och gynekologi med sérskild kunskap, sarskilt vid behov
av andningsstéd hos mamman

Neonatologi

Bioinformatiker/molekylarbiolog med specialkompetens p& mus-
kelsjukdomar

Kritiska diagnostiska metoder

MR-diagnostik
Biopsitagning
Patologi for muskelbiopsidiagnostik med etablerade metoder,
exempelvis:

e Histokemi inkl. immunohistokemi

e Fryssnittning

e Paraffininbdddning

e Elektronmikroskopi
Mitokondriell diagnostik
Genetisk diagnostik
Neurofysiologiska undersdkningar inklusive exercisetest
Hjartdiagnostik (MR, UL, Idngtids-EKG)
Andningsutredning med nattliga registreringar

e  Polysomnografi/polygrafi (sémn och andning)

Behandling som behdver fin-
nas men som inte &r definie-

rat som NHV (t.ex. medicinsk,
kirurgisk, interventionell radio-

logi)

Gastrostomi/PEG

Tracheostomi

Implantation pacemaker/implanterbar defibrillator (ICD)
Botoxbehandling

ADL-beddmning

Rehabilitering (sarskilt anpas-
sad fill behovet)

Kompetens, lokaler och utrustning fér funkfionsbeddmning och
viss hj@lpmedelsutprovning.

Ovrigt (krav p& NHVe att ut-

veckla t.ex. vardplaner etc.)

NHVe ska gemensamt ansvara for en jour for rddgivning angd-
ende akut sjuka patienter.

Det ska finnas madjlighet fill patienthotell, dven for férdldrar/anhd-
riga.

NHVe ska registrera patienter i nationellt register.

NHVe ska ha adekvata forskningsresurser.

NHVe férvantas ta fram mulfidisciplindr behandlings- och rehabi-
literingsplan (vérdplan) for varje enskild patient.

NHVe ska gemensamt utarbeta enkat for patienter och remit-
tenter.

NHVe ska ansvara fér adekvat dverrapportering av patienter fill
remitterande enheter samt f6lja upp patientrapporterade matt.
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att saker-
stalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en 6ver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran en av regionerna utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstinden om det ar for
att sakerstalla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, Patientsdkerheten beddms 6ka av en koncentration,
fillgdnglighet, ndrhet etc.) t.ex. d& hjartdiagnostik, och utredning av andnings-
funktion kan ske mer systematiskt och av vardperso-
nal som traffar manga patienter inom samma sjuk-
Overvager méjligheten och fill- domsgrupp.

gdangen till NHVe nackdelen

Likas& kunskap om komplikationer och utveckling a
med o6kat avstdnd/resor? kdsd Kunskap om kormpixanoner viveckling av

funktionsnedsattning vid de méanga olika sjukdomistill-
stdnden forvantas 6ka inom en NHVe, dd fler patien-
ter beddoms av ett f&tal experter.

Vérd samlad under NHV kan ge battre majlighet ill
konsultation fér remittenter och tydligare remitterings-
vagar fér bade I&kare och patient.

Vérd samlad under NHV kan ge minskat behov av ut-
omlandsvard for valdigt sdllsynta diagnoser och for-
battrad rddgivning och filltro och trygghet.

En koncentration av beddmning av bdde barn och
vuxna fill barn- och vuxenenheter inom samma NHVe
skulle vidare 6ka méjligheterna fill kunskapsutbyte
mellan barn- och vuxenl&kare, ett behov som férvan-
tas 6ka da fler och fler med neuromuskuldra sjukdo-
mar 6verlever Idngt upp i dldrarna.

Koncentration av viss vard till NHVe innebdr Idngre

resvagar for patienter. Patientrepresentant i SKG un-
derstryker att de flesta patienter ar viliga att resa for
att f& fillgdng fill expertis om just sitt sjukdomstillsténd.

Idag ér det breda vardbehovet fér patientgruppen
splittrat med kompetenser pd olika hall. En koncent-
ration till NHVe gér att patienter kan & flera behov fill-
godosedda p& samma stdlle.
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Dock kan det vara jobbigt for patienterna att traffa
s& manga personer samtidigt och det tar tid for att
gora alla bedémningar, ofta flera dagar, sarskilt dé
patienten inte maktar med att géra allt pd kort tid.

En resa till annan ort innebdr ofta behov av att bo p&
patienthotell, &ven foér férdldrar och anhdriga och as-
sistenter.

Pé&verkan pd utbildning, kun-
skaps- och kompetenséverféring

Vad hdnder med de enheter
som ev. blir av med viss vard?
Finns det n&gra negativa konse-
kvenser fér de enheter som kom-
mer att bedriva nationell vard?

Samling av olika specialister och professioner inom
neuromuskuldra sjukdomar fill NHVe kan 6ka kun-
skapsoverféringen dem emellan. En NHVe far dessu-
fom eftt tydligt utbildningsansvar inom och utanfér
NHVe, f.ex. genom mdjlighet till randning och vidare-
utbildning for olika yrkeskategorier. Detta kommer
stérka kompetenséverféringen frén NHV till remitte-
rande vardgivare.

En koncentration av varden kan dock innebdra en
risk for forlorad kompetens hos remittenter, vilken
dock bdér kunna kompenseras med ovanndmnda for-
delar.

P&verkan pd forskning (t.ex. fors-
karutbildning, forskningsmerite-
rade medarbetare, kliniska prév-
ningar)?2

En koncentration ger ett bredare och mer komplett
forskningsunderlag (for t.ex. epidemiologiska studier
mm.) och nationella patientregister kan f& battre
t&ckningsgrad och déarmed kvalitet, vilkket framjar
forskningssamarbete séval mellan olika NHVe som
mellan NHVe och remittenter.

Risk for minskad forskning (minskat incitament och
mojlighet) pd& icke-NHVe.

P&verkan pd& nérliggande omrd-
den

Ar det ndgot som fr&ings undan
om detta omréde blir NHVe?

Risk for minskad kompetens vid icke-NHVe for patien-
ter med neuromuskuldra sjukdomar som inte omfattas
av definitionen av neuromuskuldra sjukdomar inom
NVH.

En koncentration av vérden kan eventuellt leda fill
undantréngningseffekter initialt d& ménga patienter
inom definitionen ska undersdkas, t.ex. vid ultraljud av
hjartat, I&dngtids-EKG o. dyl. Manga av dessa under-
sékningar kan dock ske lokalt i samrdd med NHVe.

Risk for undantréngning av befintliga patienter om
det kommer ett stort antal nya patienter fill NHVe fér
diagnostik/uppfoljning.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard fér detta omréde i
stort.

Blir en 6kad volym en ékad be-
lastning for akutsjukvérden p&
NHVe?

Beskriv ocksd konsekvenserna
for akutverksamheterna om
denna vard férsvinner frén sjuk-
husen.

Akuta inldggningar forvantas att minska fill f&ljd av f6-
rebyggande arbete i form av t.ex. vérdplaner, tydlig
rédgivning, hjé@rtuppfdlining och andningsstod.

Ingen stérre pdverkan for dvrigt; dessa fillstdnd ar sal-
lan akuta

Det @r viktigt att NHV kan bist& 6vriga vérden med
rddgivning vid akuta tillstdnd hos dessa patienter.

P&verkan pd vardkedjan

Kommer den vardkedja som
finns idag att pdverkas? T.ex. att

Eventuellt hoppas regionsjukhuset dver och vardgiva-
ren remitterar direkt till NHVe.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET NEUROMUSKULARA SJUKDOMAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD

SOCIALSTYRELSEN

20(27)



SOCIALSTYRELSEN

Dnr 12960/2019

|anssjukhuset hoppar dver reg-
ionsjukhuset ndr en diagnos ska
konfirmeras och remitterar direkt
till NHVe?

En koncentration av vérd till NHVe och ddrmed
battre uppfdlining av patienterna kan férebygga
onddiga inldggningar och féljdsjukdomar,

NHVe med vdaldefinierat uppdrag ger tydligare och
snabbare remitteringsvéagar.

Verksamhetsperspektiv (konse-
kvenser av utékad/minskad
verksamhet pd& vardkvalitet, re-
sursforbrukning, kostnader, kom-
petensforsdrining etfc.)

Paverkan pd planering, ledning
och kontroll av verksamheten
pd ett satt som leder till att kra-
ven pd& god vard i HSL upprétt-
halls. Inkludera &ven ett resone-
mang som gdller p&verkan for
remittenten.

Behdver vardgivaren investera i
ndgot som inte finns idag? Med-
for det 6kade kostnader att an-
svara for NHVe?2 Observera att
samverkan mellan fillstdndsinne-
havare och remittenter regleras i
féreskrifterna.

Stérre volymer och flera olika beddmningar av pati-
enter med neuromuskuldra sjukdomar som samlas vid
NHVe kommer krdva en komplicerad administration
for att samla och koordinera alla vardatgdrder. Det
kommer krévas en koordinator och dérmed ytterli-
gare ekonomiska resurser. Det innebdr ocksd eventu-
ellt en 6kad ekonomisk belastning fér remitterande
regioner.

En koncentration av vérden av neuromuskuldra sjuk-

domar kan goéra det |attare att attrahera specialister
och d&rmed att planera verksamheten pd& nationella
enheter.

Genom ett samlat omh&ndertagande kan den totala
tids&tgdngen for varje patient kortas

De aktiviteter som framtida NHVe férvantas utféra for-
utom sjdlva varden (t.ex. hdlla i kvalitetsregister och
utveckla vardprogram) kommer kréva resurser.

Innehavare av NHV-tillstdnd kommer beh&va resurs-
fillskott for att klara fillstrdmning av fler patienter. Verk-
samheten vid framtida NHVe kommer initialt att f&
6kade vardvolymer fill félid av att alla patienter inom
definitionen har ratt till en beddmning vid en NHVe. Li-
kasd férvantas sjdlva NHV-reformen leda il att fler
patienter fér korrekt diagnos (eller diagnos dverhu-
vudtaget), vilket i sig kan &ka patientantalet.

Detta och I6pande verksamhet enligt beskrivningen
framdatblick ovan innebdr en risk fér undantréngnings-
effekter p& NHVe — dvs. att annan vard som tar
samma resurser i ansprdk far std tilbaka. Dock inne-
bdr NHV-uppdraget en tydlighet i vad som férvantas
av NHV vilket gér det I&ttare att planera verksam-
heten och férebygga flaskhalsar genom att ha ratt
resurser och kompetens.

Eventuella konsekvenser for sjuk-
fransporter

Ar patienterna i behov av sér-
skilda sjuktransportere Akuta el-
ler planerade?

Ingen stérre skillnad mot idag, men vissa patienter far
en langre resvag till den NHVe som denne besoker.

Samlade utredningar gér att man kan minska antalet
fransporter/resor.

Planerade transporter. De flesta kan resa med van-
liga fardmedel, dock behdver vissa andningsstdd un-
der resan i form av egen hemrespirator.

Riksfardtjanst — planeras.

Forutsattningar att utdka aktuell
verksamhet och framftidsvisioner

Finns det anledning att tro att
vardvolymerna kommer att for-
andras dver dren med tanke pd

Den I6pande verksamheten sGsom den beskrivs i
framdatblick inklusive kravet att alla patienter inom de-
finitionen har ratt till minst en beddmning vid NHV in-
nebdr att patientvolymerna kommer &ka, sdrskilt i bor-
jan av en NHVe:s verksamhet. Sammantaget krdvs
det allts& att en utdkning av verksamheten vid de
vardenheter som blir NHVe.
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medicinsk utveckling p& omrd-
det. Paradigmskifte pd géng?
Kan en fidsaspekt Idggas in?
Om man har skdl att tro aft det
inom snar framtid kommer att
behdévas fler centra dn dagens
rekommenderade antal.

| framtiden férvéntas patienter inom definitionen 6kai
antal ill féljd av ldngre dverlevnad tack vare bétire
och nya behandlingar och battre uppfdljning, vilket i
sin tur kommer dka vardbehovet.

Nya folidsjukdomar kan upptackas pd grund av ex-
empelvis biverkningar.

En koncentration av vérd och samarbete mellan olika
NHVe kommer fram&ver att ge en battre nationell
Overblick éver hela sjukdomsgruppen.

Ovriga kommentarer:

En koncentration av varden férvéntas ge minskade
kostnader for akuta inldggningar pd IVA till folid av
battre uppfdlining av andnings- och hjartfunktion hos
patienterna.
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlamning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvérdering av tillstanden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utga fran nedan mall. Uppfdljningsmatten kan komma att
justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinnehavare.

Uppfoljnings- .. ..
ppioining Beskrivning Kalla
matt
Antal patienter som remitteras till NHVe samt
information om:
Bakgrundsmdtt Aldersférdelning

Tillganglighetsmatt

Tillganglighetsmatt

Medicinskt resultat

K&nsférdelning
Remitterande region

Andel av ovan och antal patienter dar fol-
jande &tgdrder utfors:

1. muskelbiopsidiagnostik

2. tolkning av helgenom/helexom se-
kvensering (WGS/WES)

3.  bedbdmning infér genetisk och andra
sjukdomsmodifierande behandlingar

4. uppfdlining av genetisk behandling
och andra sjukdomsmodifierande
behandlingar som f.ex. enzymsubsti-
fution och stamcellsbehandling

5. Antal sammanfattningar/vérdplaner/
epikriser som skickats till inremitte-
rande /vardinstans

Tid frdn remiss till bedémning

Tid fr&n remiss till ovanstdende &tgdrder

Andel patienter som f&tt diagnos under ett ka-
lenderdr
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte genomfort nagon strukturerad litteratursokning
som undersoker fragestallningen om koncentration av viss vard inom omra-
det neuromuskuléra sjukdomar. Deras bedomning utgar fran internationell ut-

blick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvardens struktur
inom omradet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Martin Engvall, specialist i neurologi
Sydostra sjukvardsregionen: Olof Danielsson, specialist i neurologi

Norra sjukvardsregionen: Bettina Herm, specialist i barnneurologi med habi-
litering

Sodra sjukvardsregionen: Henrik Duppe, specialist i ortopedi med inriktning
barnortopedi

Sodra sjukvardsregionen: Annika Lundkvist Josenby, specialist i pediatrisk
fysioterapi

Vastra sjukvardsregionen: Christopher Lindberg, specialist i neurologi &
Lars Klintberg, specialist i kardiologi och internmedicin

Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Agneta Markstrom, specialist i lungmedi-
cin

Patientforetradare: Lise Lidback, Neuro
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller sallan férekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En ¢kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre forutsattningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en majlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hég-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
halso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell karaktar.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av atta
steg: lagga till en dokumentreferens (658/2020-4)

Steg 1 Steg 2 Steg 3
NPO ger Sakkunnig- Remiss av
forslag pa grupper underlaget och
vardomraden tar fram konsekvens-
att genomlysa underlag analys

Steg 4
Socialstyrelsen
tar beslut om
vad och antal
utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av
upp och beslut om ansokningar
utvarderas tillstand infor beslut

Steg 5
Regionerna
ansoker om

tillstand
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Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgéra nationell hogspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett Kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens bésta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och darefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for svarbehandlat sjalvskade-
beteende vardomradet och lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad
vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras ppet for synpunkter fran alla in-
tresserade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i pro-
cessen, mojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stéllen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att Iamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hégspeciali-
serade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.
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Ordlista

ADHD
Beprdvad erfarenhet

Bl
CGAS
DBT
DSM

ERGT

GAF

MBT

MINI

NHV

NHVe

Peer support

PTSD
SCID-II

SIP
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Attention Deficit Hyperactivity Disorder

Dér det rader konsensus bland experter och yr-
kesverksamma kring en viss atgard. Atgarden
ska vara provad, dokumenterad och genererad
under en langre tidsperiod och av manga.
Brukarstyrd inlaggning

Children’s global assessment scale

Dialektiskt beteendeterapi

Diagnostic and Statistical Manual of Mental Dis-
orders

Emotion Regulation Group Therapy

Global assessment of functioning
Mentaliseringsbaserad terapi

Mini internationell neuropsykiatrisk intervju
Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet
Yrkesroll inom halso- och sjukvard samt soci-
alpsykiatri. Den innebér att personer med egen
erfarenhet av psykisk ohélsa eller funktionsned-
séttning blir professionellt verksamma for att
stotta brukare/patienter i deras aterhamtning.
Posttraumatiskt stressyndrom

Structured Clinical Interview for DSM-1V Per-
sonality Disorders

Samordnad individuell plan
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet svarbehand-
lat sjalvskadebeteende att patienter med allvarligt, livshotande, omfattande
och upprepat sjélvskadebeteende ska beddmas och eventuellt behandlas vid
tre nationella hogspecialiserade vardenheter. Tva av enheterna ska ansvara
for bade barn och vuxna, och en av enheterna ska ansvara for enbart vuxna
med detta tillstand. Detta bedéms vara vard av komplex och séllan férekom-
mande art som kraver en viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden
ar komplex eftersom det exempelvis ofta kravs ett samarbete over flera vard-
nivaer och olika aktorer (6ppenvard, specialistvard, kommun etc.). Varden
kraver ett multidisciplinart omhéndertagande da patienterna ofta har annan
samsjuklighet. Exempelvis behovs psykiater, habiliteringspersonal, psykote-
rapeut, fysioterapeut, specialistsjukskoterska i teamet som aven behdver ha
ett nara samarbete med somatisk specialistvard. Dessa behover ha sarskild
kompetens kring de svarast sjuka samt en fordjupad kompetens inom en bred
repertoar av behandlingsmetoder for att kunna individualisera behandlingen.
Sakkunniggruppen foreslar att tva av de nationella vardenheterna ska ha spe-
cialistkompetens inom vard av bade barn och vuxna med avancerat langva-
rigt sjalvskadebeteende. Detta bedéms exempelvis forbattra mojligheterna till
battre diagnostik och god 6verforing fran barn- till vuxenvard.
Sakkunniggruppen bedémer att ca 100 patienter/ar, dar merparten ar
vuxna, skulle behéva heldygnsvard vid nationella vardenheter. Behovet av
tre enheter avser framforallt mojligheterna att erbjuda god vard samt att
kunna mojliggora en god tillganglighet da den uppskattade inneliggande
vardtiden ar upp till tolv veckor och att antalet vardplatser ar begransade. Det
kravs dock en viss vardvolym for att astadkomma kunskapsutveckling inom
den definierade patientgruppen. Sakkunniggruppen vill betona vikten av in-
rattandet av tre enheter och inte farre. Féarre enheter skulle inte ge tillracklig
geografisk spridning, och bade sjalvskadande patienter och dvriga patienter i
den psykiatriska varden skulle riskera att trangas undan, bade pa de nation-
ella hdgspecialiserade vardenheterna och i den regionala psykiatriska varden.
Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ar évervagande positiva
framforallt kan den gemensamma bedémningen och den inledande konsultat-
ionen fran de nationella vardenheterna héja kunskaperna dven i remitterande
regioner.
Sakkunniggruppen bedémer vidare att akutsjukvarden inte paverkas.
Eftersom regional heldygnsvardsmojlighet fortfarande kommer att behovas
ser inte sakkunniggruppen att omkringliggande omraden paverkas.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Patienter med allvarligt, livshotande, omfattande och upprepat sjalvskadebe-
teende ska bedémas och eventuellt behandlas vid nationella vardenheter.

1. Remittering till nationella vardenheter ska initieras efter att:
o Tva evidensbaserade* behandlingsforsok, riktade mot sjalv-
skadebeteendet, har genomforts i patientens hemmaregion
utan tillracklig forvantad framgang.

o Eventuell psykiatrisk samsjuklighet hos patienten bor vara ut-
redd och stabiliserad**.

2. Uppfdljning av insatsen ska ske ett ar efter utskrivning.

*Behandlingsforsok i enlighet med radande kunskapsunderlag [2] och beprévad erfaren-
het.

**Sjalvskadebeteendet ska vara det primara. Samsjuklighet sa som atstorningar och be-
roendesjukdom bor ej dominera den Kkliniska bilden.

Antal enheter

Tre vardenheter. Tva enheter dven ska ansvara for vard av barn inom definit-
ionen.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLAT SJALVSKADEBETEENDE SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Avgransningar

| Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggruppen for svarbe-
handlat sjélvskadebeteende genomlysa vardomradet har foljande omraden
identifierats som inte ska inga i tillstandet:

1. Patienter vardade enligt lagen om vard av missbrukare i vissa fall
(LVM)

2. Tvangsvardade patienter med allmanfarlig sjukdom enligt smitt-
skyddslagen

3. Patienter vardade enligt lagen om rattspsykiatrisk vard
Majoriteten av patienterna i denna grupp ar i behov av mer langvarig behand-

ling i sin narmiljo &n vad som &r mojligt att erbjuda inom ramen for nationell
hogspecialiserad vard.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLAT SJALVSKADEBETEENDE SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Patienter med sjalvskadebeteende ar ingen homogen grupp och beteendet kan
forekomma tillsammans med eller utan underliggande psykisk stérning. Det
kan rora sig om individer med bland annat personlighetssyndrom t.ex. emot-
ionellt instabil personlighetsstorning (EIP), autismspektrumtillstand, och/el-
ler intellektuell funktionsnedsattning. Sjalvskada férekommer dven vid en
rad andra diagnoser som tvangsmassigt personlighetssyndrom, depression,
angestsyndrom, beroendesjukdomar, étstérning, impulskontrollstérningar
som ADHD, m.fl. Den kliniska erfarenheten sager att sjalvskadebeteendet &r
svarare ju lagre funktionsniva och ju mer samsjuklighet patienten har. Sjalv-
skadebeteende kan handla om att hantera svara eller oklara kanslor sésom
angest eller tomhetsupplevelser, att straffa sig sjélv eller att kommunicera
kanslor till omvérlden. Inom ramen for autism finns repetitiva beteende-
monster som ibland utgors av sjalvskadehandlingar.

Kénda riskfaktorer for sjalvskada ar tidigare sjalvskada, vissa personlig-
hetssyndrom, upplevelse av hopploshet och svarigheter att reglera kans-
lor. For flickor spelar &ven depressiva symptom och sémnstérning roll. En
stor andel (ca 50%) av patienter inom svensk barn- och vuxenpsykiatriska
enheter har sjalvskadat vid minst ett tillfalle. Andelen flickor i aldrarna 12-18
ar ligger runt 70% och for pojkar under 18 ar ligger siffran pa ca 45%. Ofta
sker sjalvskadan utan att behandlare inom psykiatrin kanner till detta. De
vanligaste tillvdgagangssatten ar att sla sig och att rispa/skara sig. Manga har
samtidiga dodstankar och undersékningar har visat att det &ven finns dver-
lappning med suicidforsok. Det ar relativt vanligt att sjalvskadebeteende &r
kvarstaende under en langre period och att det eskalerar.

| detta underlag anvands en bred definition pa sjalvskada, inkluderande
skador bade med och utan sjalvmordsavsikt, i huvudsak for att samexistens
ar sa vanlig och uppsat till skada kan variera snabbt 6ver tid hos samma indi-
vid.

Under 2000-talet har det generellt sett skett en positiv utveckling géallande
psykoterapeutiska behandlingsinsatser for personer med sjalvskadebeteende.
Framvaxten av behandlingsmetoder som DBT, ERGT och MBT har gjort att
manga patienter idag far adekvat behandling i 6ppenvard. Det finns dock
geografiska skillnader i tillgang till behandling samt skillnader i forutsatt-
ningarna att ge optimal behandling. | de flesta regioner erbjuds DBT och na-
gon ytterligare terapeutisk behandling vid i forsta hand emotionell instabil
personlighetsstorning men &ven vid omfattande sjalvskadebeteende med
andra eller flera underliggande diagnoser.

Under aren 2011-2015 gjordes en stor satsning genom Nationella sjalvska-
deprojektet [1] for att forsoka kartlagga hur varden ser ut for denna grupp
och sammanstélla framatsyftande behov och rekommendationer for att
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minska sjalvskadebeteende hos unga. Kunskapslaget finns &ven beskrivet i
nationella vard- och insatsprogram [2] inom ramen for Nationellt program-
omrade (NPO) psyKkisk hélsa, en del av Nationellt system for kunskapsstyr-
ning.

Patienter med sjalvskadebeteende vardas helst i Gppenvard. Vantetiderna
till riktade behandlingsinsatser for sjalvskada kan variera fran en manad till
ett ar och kan forandras snabbt da varje enskild insats &r resurskravande. Be-
handlingarna kraver viss motivation och formaga, vilket gor att alla patienter
inte kan ingd i en behandling. Detta gor att det kan finnas patienter dar ingen
terapeutisk behandling ar tillamplig. Var i landet man bor kan ocksa ha bety-
delse for tillgangligheten till riktade behandlingsinsatser. Vid behov av hel-
dygnsvard sker véarden idag pa varierande typ av avdelning, dar det ibland
kan saknas riktad kompetens for sjalvskadebeteende. Sjélvvald inlaggning
har véxt fram pa flera hall i landet som ett effektivt satt att méta en del av
gruppens behov av mer omfattande stod under kriser. Konsensus rader att
langa inlaggningar speciellt under tvang inte &r effektivt, men trots detta ar
inneliggande vard av denna patientgrupp ibland oundviklig utifran skyddsa-
spekten. Brukarstyrd Inldggning (BI) eller liknande koncept har sannolikt
minskat lidandet och den totala vardkonsumtionen (psyKkiatri, akut somatisk
vard, kirurgi och PV-insatser) for patientgruppen. Bl har inte tydligt visat pa
farre varddygn men betydligt mindre lidande. For patienter med svart sjalv-
skadebeteende och samsjuklighet krédvs ofta ett val fungerande samarbete
mellan kommun och region for att uppna sa hog grad av funktionsniva som
mojligt. SIP tillsammans med 6vriga aktorer och insatser ar avgorande for att
hitta ratt stod for patienten och anhériga. Det har hittills inte funnits nation-
ella vardenheter inriktade pa denna blandade diagnosgrupp med sjalvskade-
handlingar som transdiagnostisk gemensam ndmnare. | Géteborg 6ppnade
hosten 2019 en specialenhet med 10 platser, men det har i dagslaget gatt for
kort tid for att kunna utvardera varden.

Forutsattningarna for insatser varierar dver landet, t.ex. avseende tillgang
till terapimetoder, samordning mellan regionala och kommunala insatser och
hur slutenvarden ar utformad. Patienterna som ar malgruppen i detta forslag
har fatt de behandlingar som kan erbjudas inom ramen for specialistpsyKkiatri
och inte blivit hjalpta i sin hemregion. Pa senare ar har det utvecklats konsen-
sus samt vard- och insatsprogram for sjalvskadebeteende. Det finns i dagsla-
get inga samlade nationella riktlinjer inkluderande svart sjalvskadebeteende,
vilket &r en av anledningarna till att varden ar ojamlik for dessa patienter.
Allt detta innebar en 6kad risk for ojamlik vard. Sakkunniggruppen bedémer
att en koncentration av varden av dessa patienter kan bidra till 6kad kun-
skapsutveckling och betydande framsteg av vardresultaten inom denna mal-

grupp.

Vardvolymer

Aven om gruppen personer med sjalvskadebeteende ar relativt stor i befolk-
ningen ror detta underlag den lilla grupp av patienter som har svar upprepad
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sjalvskada, ofta flera diagnoser och/eller dér behandlingsutbudet inom hem-
regionen ar uttdémt. Man kan uppskattningsvis rdkna ca 260 arenden per

100 000 invanare och ar som vardas i slutenvard med sjalvskada. Antalet
vardplatser som kan behdvas inom NHV gar endast att grovt uppskatta. Uti-
fran manuella inventeringar har sakkunniggruppen uppskattat att ca 1 pati-
ent/100 000 invanare och ar kan komma ifraga for denna vardform. Det inne-
bar att ca 100 patienter/ar skulle beh6va vard via NHVe.

Forskning

Mojligheterna att kartlagga, folja upp och forska kring svarare sjalvskada ar
begransade da det saknas gemensam kodning och statistik for denna grupp.
Sjalvskadebeteende utgdr for narvarande ingen egen diagnos i DSM, utan be-
skrivs som ett symtomkriterium pa borderline personlighetssyndrom (emot-
ionell instabil personlighetsstorning). Det finns ett forslag att sé kallad icke
suicidal sjdlvskada” ska inga i DSM och tillstandet aterfinns i DSM-5 under
sektion 111 som ett tillstdnd som behover studeras ytterligare. Svensk sjuk-
vard kodar alltsa inte specifikt sjalvskada vilket gor det svart att fa ut sann
statistik 6ver forekomst och vilka insatser patienter fatt vid vilka till-

stand. For att kunna folja varden av tillstand med sjélvskada pa nationell niva
finns forslag pa KVA-kodning som ska anvéndas bade vad galler aktuellt och
tidigare sjélvskadande beteende.

Sjalvskadebeteende ar ett relativt nytt forskningsomrade i Sverige. Under
de senaste 10 aren har forskningen tagit fart och idag pagar en hel del forsk-
ning om sjalvskadebeteende. Flera epidemiologiska studier har genomférts
och forskningen har inriktat sig pa prevalens, prognos, uppkomstmekan-
ismer, diagnostik och kopplingen till olika bakgrunds- och riskfaktorer. Pa
senare tid har dven behandlingsforskning i 6ppenvard genomforts i Sverige
med fokus pa kansloreglering, bade riktat till ungdomar och vuxna. Studier
finns dven av patienters och personals upplevelse och erfarenheter av varden
dar behov av sjalvskadespecifik utbildning och battre bemétande betonas. Da
sjalvskadebeteende ar vanligt forekommande hos ungdomar i normalpopulat-
ion har dven forskningsintresset riktats mot prevention inom skola . Sverige
finns &ven med i ett stort internationellt forskningssamarbete kring suicidpre-
vention inom skolor. Vad galler slutenvard och den allvarligaste patientgrup-
pen finns nylig publicerad forskning avseende s k brukarstyrd inldggning.

Sakkunniggruppen beddmer att det behdvs fler studier av patientgruppen
med omfattande och livshotande sjalvskadebeteende och den vard som bed-
rivs i Sverige. Nationellt kvalitetsregister saknas for nérvarande men hogspe-
cialiserad nationella vardenheter skulle kunna bidra till att man skapar pati-
entunderlag for att utveckla forskningen kring behandling och darigenom
framjar forskning inom omradet samt uppratta nationellt kvalitetsregister.

Internationell utblick

Danmark, Finland och Norge har olika bade regionala och nationella funkt-
ioner/tjanster inom psykiatrisk vard men inga nationella vardenheter specifikt
utformade for behandling vid sjélvskadebeteende.
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Inom Europa har exempelvis Tyskland sarskilda centrum for vissa behand-
lingsmetoder (vardplatser DBT) som riktar sig mot svarast sjuka.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda vill-
kor som ska galla for tillstanden. Generella villkor regleras i foreskriften for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (I&kare)

Behandlingsteam med sdrskild kompetens, erfarenhet
och handledningskompetens att arbeta inom sjalvska-
debeteende:

F&r enheter med ansvar for barn:

Specialistidkare inom vuxenpsykiatri med erfa-
renhet och kompetens i olika adekvata och
evidensbaserade behandlingsmetoder mot
sjélvskadebeteende

Inom teamet méaste ocksd finnas Idkarkompe-
tens inom annan samsjuklighet sé& som &tstor-
ningar, neuropsykiatriska tillstdnd och person-
lighetssyndrom

SpecialistiGkare inom barnpsykiatri med erfa-
renhet och kompetens om olika adekvata
och evidensbaserade behandlingsmetoder
mot sjdlvskadebeteende

specialkompetent sjukskoterska, kura-
for, psykolog, fysioterapeut)

Andra typer av krifisk kompetens (t.ex.

Behandlingsteam med sdrskild kompetens och erfaren-
het att arbeta inom sjdlvskadebeteende och annan
psykiatrisk samsjuklighet:

Fo&r enheter med ansvar for barn:

Leg. psykolog med utrednings- och/eller be-
handlingskompetens

Leg. psykoterapeut

Specialistsjukskdterska med psykiatriinrikining
Adekvata forskningsresurser

Fysioterapeut

Peer support

Kurator

Dietist

Skétare

Terapeut (steg 1)

Specialpedagog
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Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etc.)

Heldygnsvardsplatser (maximal tid 3 mdna-
der), med fillr&cklig hog sékerhet och trygg-
hetssystem, anpassad efter patientgruppens
behov.

Separata vardplatser fér barn/ungdomar dar
fordldrar kan delta

Beredskap fér LPT-vard

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en férutsattning for att den utredda
varden ska kunna bedrivas

Fo&r enheter med ansvar for barn:

Annan psykiatrisk verksamhet (for utredning
och behandling av t.ex. samsjuklighet, s& som
neuropsykiatriska tillstdnd, atstérningar och
personlighetssyndrom)

Specialiserad somatisk vard (t.ex. kirurgi)

Skolverksamhet for barn i skolpliktig &lder (en-
ligt skollagen)

Kritiska diagnostiska metoder

Behandling som behdver finnas men
som inte &r definierat som NHV (t.ex.
medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-
ologi)

Behandling vid NHVe ska ske enligt natfionella
vardprogram/riktlinjer och andra nationella
kunskapsstod.

Atgdrderna vid NHVe ska utgd frén patientens
och vérdens perspektiv, vetenskap och be-
provad erfarenhet. Exempel pd evidensbase-
rade varddtgdrder kan vara DBT eller MBT.

Rehabilitering (sarskilt anpassad fill
behovet)

NHVe ska erbjuda en meningsfull och varierad
daglig verksamhet och |[&mplig sysselséttning
for vé@rdtagaren under vardtiden (om majligt i
samverkan med lokala aktérer i det omgi-
vande samhdllet).

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner etc.)

For enheter med ansvar for barn:

NHVe ska arbeta for utveckling av tillgdngliga
och nya varddtgdarder. Till detta krévs ade-
kvata forskningsresurser.

NHVe ska medverka fill att forskning bedrivs
inom aktuellt omrdde.

NHVe ska ta fram vardplan i samrdd med pa-
tienten och relevanta aktérer i patientens
hemregion.

NHVe ska ansvara fér dverrapportering fill re-
mitterande enheter samt folja upp patientrap-
porterade matt.

NHVe ska ha kapacitet och resurser fér konsul-
tationsverksamhet.

NHVe ska ha ett tydligt ndrstGendeperspektiv.
F&r barn och ungdomar ska NHVe skapa for-
utsattningar for vardnadshavare att vara en
naturlig del i vardférioppet.

Det ska finnas patienthotell eller motsvarande
att tillgd.
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For narstdende till barn och unga ska det fin-
nas dvernattningsmaojlighet fér vardnadsha-
vare p& avdelning ddr patienten &r inneligg-
ande.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten p& ett
natfionellt cenfrum

Nér patienter med allvarligt, livshotande, omfattande och upprepat sjélvska-
debeteende, remitteras till ett NHVe sker en bedémning av patientens och
hemregionens forutsattningar for fortsatt behandling. Utebliven framgang i
behandling i patientens hemmaregion kan betyda exempelvis kvarstaende lag
GAF/CGAS, kvarstdende omfattande eller farligt sjalvskadebeteende eller
suicidalitet, samt lag upplevelse av livskvalitet. Hansyn bor dven tas till be-
lastningar och resurser pa familjeniva.

Patienterna ska kunna laggas in pa en nationell enhet for en inneliggande
behandling nar en sarskild niva av personaltathet och vardintensitet kravs.
NHVe bor inte ha nagra exklusionskriterier utan gora sin bedémning utifran
varje enskild remiss. Dock bor patienten vara noggrant utredd betréffande
bade det sjalvskadande beteendet och eventuell samsjuklighet.

Patient inom
definitionen
Remiss 1ill NHVe
f6r beddmning

behandingi Heldygnsvard
hemregion vid NHVe
{e] NHVe)

Uppfdljning ett ar
efter utskrivning
frén NHVe

-—

Patienter som kan vara aktuella ar bland annat:

e Barn och unga med snabbt eskalerande forlopp av sjalvskadebete-
ende.

e Patienter med hog vardkonsumtion (psykiatri/somatik) och lag funkt-
ionsniva med LPT dar hela vardsituationen gatt i baklas.

e De med langvarig sjalvskada som lever farligt och som I6per risk att
do for tidigt.
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e Patienter med sjalvskada som av geografiska, psykosociala eller
andra omstandigheter inte har fatt forvantad effekt av behandling
och/eller tillgang till behandling men som har en viss motivation och
formaga till behandling.

e Svart sjalvskadande patienter (ofta med autism, svar étstérning, olika
typer av tvangssyndrom, missbruk och annan samsjuklighet) dven dar
motivation och/eller férmaga saknas.

e Patienter som behandlas pa SiS-hem.

Vardkompetensen pa en specialistenhet bor se annorlunda ut d4n den som
finns pa regionniva. Verksamheten vid ett NHVe skiljer sig darfor fran sed-
vanlig allmanpsykiatrisk vard genom att de ska ha ett multidisciplinart team
med fordjupad kompetens sarskilt inriktad mot svarbehandlat sjélvskadebete-
ende och en repertoar av behandlingsmetoder som ska kunna anpassas efter
den enskilde patientens behov. Det ska finnas hogre personaltathet och den
fysiska miljon ska vara sérskilt anpassad for syftet. Enheterna ska anvanda en
strukturerad behandlingsmodell som genomsyrar hela verksamheten, dvs att
behandling vid NHVe ska ske enligt nationella vardprogram och andra nat-
ionella kunskapsstdd, samt utvarderas l6pande under tiden som patienten ar
inneliggande. Varden som ska erbjudas pa enheterna ska kannetecknas av en
helhetssyn pa vardtagarens behov, liksom delaktighet av patienten, narsta-
ende/vardnadshavare och vardgivare i patientens hemort (region och kom-
mun). En tillrackligt hog niva av motivation kravs av vardtagare for att aktivt
delta i behandlingsprogrammet och acceptera reglerna pa NHVe, vilket kan
tydliggoras exempelvis i ett vard- och behandlingskontrakt.

En individuell vardplan ska tas fram for patienten nar hen ar inneliggande,
samt infor utskrivning. Utvardering och revidering av vardplanen ska ske
kontinuerligt och alla insatser ska ytterst syfta till att 6ka vardtagarens (och
for ungdomar dven narstaendes/vardnadshavares) fardigheter, autonomi i for-
hallande till varden, minska behovet av tvangsatgarder och férbereda for
nésta behandlingssteg vid utskrivning och utslussning. Patienterna (och i fo-
rekommande fall narstdende/vardnadshavare) ska ha mojlighet att utforma
varden i sa stor utstrackning som mojligt genom att aktivt delta i vardplane-
ring och avdelningsméten. De bor dven vara med och definiera behandlings-
mal och delmal samt foresla och utfora aktiviteter. Malet ar att heldygns-
vardtillfallet ska bli s kort som mojligt for att undvika institutionalisering
men dnda uppna en forutsagbar och individanpassad vardperiod.

NHVe ska kunna erbjuda tillracklig vardtid (3 manader) dar ett langsiktigt
perspektiv pa rehabilitering (som kan, men inte maste, ske pa enheten) och
okad funktionsniva star i centrum. Tre nationella vardenheter ska tillsam-
mans ha kapacitet och resurser for ca 100 patienter/ar i heldygnsvard. Av
dessa ar en mindre andel barn varfor endast tva nationella vardenheter re-
kommenderas for denna grupp. Inlaggningen pa NHVe bor ses som bara en
lank i patientens behandlingskedja. Vid heldygnsvard inom NHV bor regel-
bunden aterrapportering och planering ske med hemregionen. Efter adekvat
behandlingstid (men maximalt 3 manader) for respektive val av behandling
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pa NHVe ska behandlingen utvarderas i samrad med patienten och patientens
hemmaregion for beslut om “utskrivning” frdn NHV. Ansvaret {for fortsatt
behandling kan darefter dvertas av patientens hemmaregion. NHVe ansvarar
for utslussning tillbaka till hemmaregionen men planeringen gors i samrad
mellan patienter, hemmaregionen och NHV.

NHVe ska vid bedémning kunna erbjuda exempelvis telefonkonsultation,
vardgivarmote digitalt, samt inlaggning pa NHVe. NHV bor kunna fungera
som konsultativt stod till andra regioner och/eller kommuner, exempelvis
aterkoppling i form av rekommendationer avseende utrednings- och behand-
lingsinsatser, samt eventuella forslag pa annat stod, handledning, mobila re-
surser och fortbildning. Onskvirt vore dven om vardpersonal frdn hemreg-
ionen kan ges mojlighet att auskultera p& NHVe och ta del av varden kring
den aktuella vardtagaren.

NHVe bor placeras i anslutning till 6vrig psykiatrisk heldygnsvard (patien-
terna maste ha mojligheten att bli flyttade vid férsamringar som ej ar kompa-
tibla med behandlingsprogrammet) och med nérhet till somatisk akutsjuk-
vard, samt dven tillgang till goda kommunikationer och ldkande miljo i form
av naturomraden. Dessutom bidrar detta till flexibilitet i personalforsorj-
ningen, dvs inte alla behover heltidsanstallning utan kan delas av andra verk-
samheter, vilket minskar trycket pa psykiatrin i stort.

Den fysiska miljon bor vara sa funktionell och adekvat som mojligt pa en
NHVe. IT-utrustning for behandling och samverkan med hemorten, samt
overnattningsmojligheter for vardnadshavare, narstaende och personal fran
hemorten behdvs.

NHV-enheterna bor vidare ha i uppdrag att:

e Aktivt soka kunskap och halla sig uppdaterade med utvecklingen
inom omradet

e Medverka i, alternativt genomfora, externa utbildningar pa andra or-
ter

e Samverka med universitet och hégskolor

e Samverka och benchmarka med varandra

e Redovisa erfarenheter och resultat av forskning och utvérdering i t ex
tryckta rapporter, pa hemsidor och i samband med méten och konfe-
renser

For att mojliggora ovanstaende foreslar vi att varje enhet ocksa har ett forsk-
ningsuppdrag och erbjuder nagra kombinationstjanster (klinisk verksamhet
plus FoU). Det kan t.ex. vara personer som genomfér doktorand- eller post
doc studier och samtidigt &r kliniskt verksamma. Vidare bor ytterligare resur-
ser finnas for att mojliggora kontakt med 1&mpliga enheter (forskargrupper)
vid universitet och hogskolor (dvs. medel for att initiera och finansiera en-
skilda studier, handledning, resor till och fran enheten, konferenser och semi-
narier). Olika typer av forskningsperspektiv kommer att behdvas (sasom be-
teendevetenskap, pedagogik, omvardnad, neurovetenskap, psykiatri,
habilitering, farmakologi, kognitionsforskning, psykoterapiforskning osv).
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Till enheterna bor aven ett vetenskapligt rad knytas, med representanter fran
de egna och andra enheter, samt forskare med adekvat kompetens.
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att saker-
stalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en 6ver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstanden om det ar for
att sakerstalla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvalitet, tilgénglig- En grupp som NHV kan erbjuda hjélp ar ex
het, ndrhet efc.) de som idag av geografiska skdl inte far
hjdlp.

. . _— . De med svaraste besvaren far adekvat
Overvager majligheten och hllgqngen fill hi@lp.
NHVe nackdelen med 6kat avstand/resore
Férdel med beddmningsmomentet och
den inledande konsultationen &r en poten-
fiell kunskapshdjning i hemregionen, vilket
kan leda till battre vard i patientens hem-

region

Den definierade patientgruppen kan vara
véldigt kostnadsdrivande fér hemregionen
idag och med NHV kan det bli béattre. Okar
forutsattningar fér hemregionen att Idgga
resurser pd fler patienter.

Okad insyn i den regionala v&rden genom
kontakt med NHV, 6kad delaktighet och
kunskap - empowerment

Risk att befintliga resurser gér fill f& patien-
ter. Risk foér att dessa patienter prioriteras
resursmdssigt i remitterande regioner och
att andra grupper far std tillbaka.

Forlorad ndrhetsprincip med vistelser IGngt
hemifr&n under langre tid.

Inladggning av flera individer med samma
problematik kan &ka risken for s k klusteref-
fekt.
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Inldggning p& annan ort &n hemmaort kan
Oka risken for avbruten behandling. Detta
kan dven orsaka en risk atft inte kunna upp-
ratthdlla sociala kontakter och narstden-
des delaktighet i varden kan minska. Pati-
enten kan vdlja att avstd vard.

Pé&verkan pd utbildning, kunskaps- och
kompetenséverféring

Vad hdnder med de enheter som ev. blir
av med viss varde Finns det ndgra nega-
fiva konsekvenser for de enheter som kom-
mer att bedriva nationell vard?

Okade forutséttningar fér kunskapsutveckl-
ing.

Férdel med beddmningsmomentet i sam-
r&dd med hemregionen dr att det kan ge
en potentiell kunskapshdjning i hemreg-
ionen, vilket kan leda fill battre vérd i pati-
entens hemregion.

Paverkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

Okade férutsattningar for forskning kring
den svarast sjuka gruppen med samlat pa-
tienfunderlag.

Forskning inom den svdarast sjuka gruppen
kan ge effekt pd& kunskap kring den stora
andel psykiatriska patienter med sjdlvska-
debetfeende.

Kan leda fill att regioner som inte har NHV
kan utveckla kvalitetsarbete fill forskning
med NHVe-hjdlp och stdéd, ev. delade
forskningsfrdgor och engagemang.

P&verkan pd narliggande omrdden

Ar det ndgot som tréings undan om detta
omrdade blir NHVe?

D& behandling av sjdlvskada utgér en del
av den psykiatriska verksamheten idag
och flertalet patienter dven forts&ttningsvis
kommer att behandlas inom hemmareg-
ionen sker inte n&gon sdrskild undantrang-
ningseffekt.

Fortfarande kommer regional heldygns-
vardsmajlighet behdvas.

Om tre enheter blir det mindre p&verkan
pd det regionala systemet.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

Blir en 6kad volym en 6kad belastning foér
akutsjukvarden pd NHVe?

Beskriv ocksd konsekvenserna for akutverk-
samheterna om denna vard férsvinner frén
sjukhusen.

Ingen stérre paverkan.

P&verkan pd vardkedjan

Kommer den vardkedja som finns idag att
paverkas? T.ex. att lanssjukhuset hoppar
Over regionsjukhuset ndr en diagnos ska
konfirmeras och remitterar direkt fill NHVe?2

Med inkluderande av remitterande region
kan en negativ paverkan pd vardkedjan
undvikas.
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Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utékad/minskad verksamhet p& vardkvali-
tet, resursférbrukning, kostnader, kompe-
tensforsdrjining etc.)

Paverkan pd planering, ledning och kon-
troll av verksamheten pd ett satt som leder
fill att kraven pd god vard i HSL uppratt-
halls. Inkludera Gven ett resonemang som
gdller péverkan for remittenten.

Behdver vardgivaren investera i négot som
infe finns idag? Medfér det 6kade kostna-
der att ansvara fér NHVe?2 Observera aft
samverkan mellan fillstdndsinnehavare och
remittenter regleras i féreskrifterna.

NHVe innebdr en permanent dyrare vard
med hogre personaltdthet, hdgre kompe-
tens och dérmed dyrare vardplatser (ca

14 000 kr/dygn i jamforelse med allmé&npsy-
kiatrisk dygnsvard ca 9 000 kr/dygn for
vuxna och ca 13 000 kr/dygn fér barn p&
BUP). Detta orsakar resurspaverkan pd re-
mitterande enheter.

De remitterande enheterna kommer san-
nolikt att uppleva ekonomiska svarigheter
och konsekvenser for den storre patient-
gruppen som ligger utanfor definitionen.

| vissa regioner har man inte samma forut-
sattningar eller resurser att ge adekvat
vard, vilket kan leda fill Idngre vardtider.
Med en intensiv vérdinsats vid NHVe kan
eventuellt vardtiden fér denna grupp bli
kortare. Med adekvat hjdlp under inneligg-
ande tid och en fortsatt vérdplanering ef-
ter utskrivning kan det férhoppningsvis
hjdlpa patienten att undvika att hamna i
samma svarbehandlade Iage igen. Kan
man hjdlpa denna patientgrupp kan man
pd& 1&ng sikt tjdna pd detta utifrdn ett sam-
hallsekonomiskt perspekfiv.

NHVe kan f& initiala uppstartskostnader om
helf ny verksamhet.

Aven med existerande verksamhet beho-
ver ev. inifial uppstartskostnad fér aft
kunna ta emot fler patienter anpassa vard-
innehdll, utbildning av personal och rekry-
tering.

En nackdel kan potentiellt uppstd om an-
nan verksamhet téms pd kompetens — 1&1-
tare for storstadsregioner att bemanna
NHVe.

Med "beddmningsdel” kan verksamheten
planeras battre, ge battre férutsdgbarhet
och frygghet.

Svérighet att sdkra kompetensforsérining
av sjukskoterskor och psykiatriker speciali-
serade inom omrddet. Troligen kommer
NHVe varken ha |Gttare eller svérare att
klara kompetensférsérjning av personal an
6vriga vardenheter. Generellt har man
idag svart att rekrytera Iakare fill speciali-
serade enheter. Kanske kommer det vara
lika svart att rekrytera personal som p& dv-
riga vardenheter men ett NHVe kan even-
tuellt erbjuda fler utvecklingsmajligheter
som gor att personal vill stanna.

Det kan majligtvis dréja ett par &rinnan en
forutsgbarhet kring vardvolymerna infin-
ner sig. Infldde av remisser fill NHVe kom-
mer 6ka for att fdrhoppningsvis plana ut fill
de, enligt sakkunniggruppen, férvantade
vardvolymerna (100 patienter/ar). For re-
mitterande enheter kan det ocksé ge en
viss férutsGigbarhet om man vet ungefér
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hur manga patienter som kommer att re-
mitteras. Dock kan slumpen avgoéra ef-
tersom det handlar om s& sma volymer.

Risk att tappa kompetens vid verksamheter
som inte har NHV-uppdraget — aftrakfivt att
arbeta pd& NHVe s& man soker sig dit. Icke-
nationella vardenheter tappar déd kompe-
tens i uppbyggd verksamhet. Kortsiktigt
kan detta ocksd pdverka dialog mellan
NHV och patientens hemregion d& "ratt”
kompetens har flyttat.

Eventuella konsekvenser for sjukiransporter

Ar patienterna i behov av sérskilda sjuk-
fransportere Akuta eller planerade?

Okat transportbehov fill NHVe.

Bara planerad transport men risken i sam-
band med transport till och frdn NHV
maste alltid beaktas.

Férutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Finns det anledning att tro att vardvoly-
merna kommer att féréndras éver dren
med tanke p& medicinsk utveckling p&
omrdadet. Paradigmskifte pd géng?e Kan en
tidsaspekt liggas ine Om man har skal att
tro att det inom snar framtid kommer att
behdévas fler centra dn dagens rekommen-
derade antal.

Svart att uppskatta vardvolymerna men
sakkunniggruppen ser snarare en ev minsk-
ning om man lyckas &stadkomma bra re-
sultat med en tydligare nationell struktur.

Ovriga kommentarer:
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Uppfdlining och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-

foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlamning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvardering av tillstanden for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de anser
relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Uppfolj-

ningsmatten ska utga fran nedanstaende mall. Uppfoljningsmatten kan

komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinneha-

vare.
Uppféliningsmatt Beskrivning
. Antal remisser till ett NHVe (Alder, Kén, Region som remitterat)

Bakgrundsmatt
Andel inldggningar efter beddmning (Alder, Kén, Region som
remitterat)

Bakgrundsmatt . o .
Tdljare: Antal inldggningar
Namnare: Antal remisser
Vardtid p& NHV, antal dygn (Alder, Kén, Region som remitte-
raf)

Bakgrundsmatt L . L .
Utskrivningsdatum fran NHVe minus inskrivningsdatum fill
NHVe
Andel som fullfélier behandling (Alder, Kén, Region som re-
mitterat)

Bakgrundsmatt

Tdljare: Antal som fullféljer behandling
N&mnare: Antal som skrivs in p& NHVe

Tillganglighetsmatt

Tid fr&n remiss till beddmning (Alder, Kén, Region som remitte-
raf)

Datum fér inkommen remiss minus datum fér beddémning

Tillgénglighetsmatt

Tid frén beddmning till behandlingsstart (Alder, Kén, Region
som remitterat)

Datum fér inskrivning minus datum foér beddmning
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Medicinska matt

Sjélvskadebeteende svarighetsgrad vid inskrivning, utskrivning
och 1 &r efter utskrivning

25(29)

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLAT SJALVSKADEBETEENDE SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD

SOCIALSTYRELSEN

25



SOCIALSTYRELSEN Dnr 13055/2019 26(29)

Referenser

1. Nationella sjalvskadeprojektet — for battre vard och bemotande av
personer med sjalvskadebeteende. Hamtad 2020-01-20 fran
https://nationellasjalvskadeprojektet.se/

2. Vard och insatsprogrammet — sjalvskadebeteende. Hamtad 2020-01-
20 fran https://vardochinsats.se/sjaelvskadebeteende/.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Anna Stenseth, specialist inom psykia-
tri

Sydostra sjukvardsregionen: Maria Zetterqvist, leg. psykolog/leg. psykotera-
peut

Norra sjukvardsregionen: Anna-Karin Drewsen, specialistsjukskoterska psy-
Kiatri

Sodra sjukvardsregionen: Sandor Eriksson, socionom

Vastra sjukvardsregionen: Giuseppe Guerriero, specialist inom psykiatri
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Ann Franberg, specialist inom barn och
ungdomspsykiatri

Patientforetradare: Conny Allaskog, SHEDO
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre forutsattningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en majlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hdg-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
halso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell karaktar.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsléget nationellt och internationellt och darefter
foresla omraden som skulle kunna utgora nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett Kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hdgspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens béasta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fértydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLAT SJALVSKADEBETEENDE SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN

29



Genomlysning av
vardomrddet
svarbehandlade
atstorningar som nationell
hdgspecialiserad vard

Sakkunniggruppens underlag
Remissversion



SOCIALSTYRELSEN Dnr 13056/2019 2(31)

Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for svarbehandlade atstor-
ningar vardomradet och lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad
vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras ppet for synpunkter fran alla in-
tresserade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i pro-
cessen, mojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stéllen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att lamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hégspeciali-
serade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.
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Ordlista

AN
ARFID

Beprdvad erfarenhet

BN

EKG

FBT

KBT

LVM

LPT

MBT

NHV

Nationella vardenheter

Dnr 13056/2019

Anorexia Nervosa

Avoidant/Restrictive Food Intake Disorder (re-
striktivt atande utan réadsla for viktuppgang)
Dér det rader konsensus bland experter och yr-
kesverksamma kring en viss atgard. Atgarden
ska vara provad, dokumenterad och genererad
under en langre tidsperiod och av manga.
Bulimia Nervosa

Elektrokardiografi

Familjebaserad terapi

Kognitiv beteendeterapi

Lagen om vard av missbrukare

Lagen om psykiatrisk tvangsvard
Mentaliseringsbaserad terapi

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet

5(31)
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet svarbehand-
lade atstorningar att vard av patienter med svarbehandlad allvarlig atstorning,
enligt beskrivningen under rubriken Forslag till definition, ska utgdra nation-
ell hogspecialiserad vard. Denna vard ska bedrivas vid fem nationella var-
denheter. Tre av dessa vardenheter ska ansvara for bade vuxna, barn och
unga. Tva av enheterna ska ansvara for enbart vuxna med detta tillstand.

Detta bedoms vara vard av komplex och sallan forekommande art som
kraver en viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden &r komplex ef-
tersom det exempelvis ofta kravs ett samarbete 6ver flera vardnivaer och
olika aktorer (6ppenvard, specialistvard, kommun etc.). Varden ar multidisci-
plinar da bland annat specialistkompetens inom bade psykiatri och somatik
kravs. Runt patienten kravs en hog personaltathet med bland annat psykolo-
ger, lékare, terapeuter, dietister och specialiserade sjukskoterskor. Det krévs
sérskild utrustning och lokaler anpassade efter patientens behov. Exempelvis
kravs enkelrum med god varme. Uppratthallande och utveckling av kunskap
inom de nationella vardenheterna kravs da personalen ska ha fordjupad kom-
petens inom en bred repertoar av behandlingsmetoder for att kunna individu-
alisera behandlingen.

Behovet av fem enheter avser framforallt mojligheterna att erbjuda god
vard samt att kunna majliggéra en god tillganglighet. Antalet vardenheter
motiveras av de relativt hoga vardvolymerna (ca 200 patienter/ar, varav ca 80
barn) som ska fordelas pa ca tio vardplatser/enhet for vuxna samt ca fem
vardplatser/enhet for barn. For att de nationella vardenheterna ska kunna er-
bjuda kvalitativ och patientsaker vard och samtidigt kunna uppratthalla ade-
kvata jourlinjer bedomer sakkunniggruppen att antalet enheter och vardplat-
ser/enhet inte ska vara farre.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ar dvervagande positiva.
Sakkunniggruppen beddmer att den intensiva behandlingen samt den sér-
skilda kompetensen hos personalen vid en nationell vardenhet kan ge storre
mojligheter till patientens tillfrisknande och &ven ge 6kade mojligheter till
kunskapsoverforing till remitterande regioner.

Sakkunniggruppen bedémer att paverkan pa akutsjukvarden inom detta
omrade &r liten. Dock kan det innebéra en nagot hogre belastning pa bade so-
matisk akutmottagning samt konsultverksamheten fran psykiatrisk akutmot-
tagning vid de nationella vardenheterna. De nationella vardenheterna kom-
mer att kunna hantera svarare fall (somatiskt instabila) i storre utstrackning
an idag.

Sakkunniggruppen bedomer inte att det blir nagon undantrangning av om-
kringliggande omraden vid de nationella enheterna.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Nationella vardenheter ska ansvara for bedémning om fortsatt behandling,
inklusive beslut om eventuell inlaggning vid nationella vardenheter, for
nedanstaende patientgrupper:

1. Patienter med allvarlig atstdrning med eller utan primar somatisk eller psy-
kiatrisk samsjuklighet dar flera, men max fyra, evidensbaserade* behand-
lingsforsok med adekvat intensitet genomforts i hemregionen.

2. Patienter med akut medicinsk instabilitet, primart orsakad av en &tstorning,
som inte kan behandlas inom regional verksamhet.

Utover de ovanstaende ska nationella vardenheter dven folja upp alla patien-
ter som behandlats vid en nationell vardenhet ett ar efter utskrivning fran den
nationella vardenheten.

*| enlighet med rédande kunskapsunderlag och beprovad erfarenhet [1]. Varav minst ett
behandlingsférsok har varit inneliggande eller dagvard i patientens hemregion.

Antal enheter

Fem vardenheter for vuxna, tre av dessa enheter ska &ven kunna omhénderta
barn.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper genomlysa
vard som ska bedrivas som nationell hégspecialiserad vard kan sakkunnig-

gruppen ocksa identifiera omraden som primart inte bor inga i tillstandet. Ne-

dan féljer de omraden som sakkunniggruppen for svarbehandlade atstor-
ningar har identifierat:

1.

Patienter vardade enligt lagen om vard av missbrukare i vissa fall
(LVM).

Da missbruk/beroende ar sa pass stort att L\VVM ar taget bor den
varden prioriteras och genomfaras pa missbruksspecialiserad en-
het. Darefter kan vard pé nationella vardenheter for atstorningen ta
vid.

Tvangsvardade patienter med allmanfarlig sjukdom enligt smitt-
skyddslagen.

Detta kan innebéra att patienten ar isolerad pa infektionsklinik var-
for denna vard bor prioriteras fore vard pa nationella vardenheter.

Patienter vardade enligt lagen om rattspsykiatrisk vard (LRV).

De enheter som bedriver vard enligt LRV har hogre sakerhetskrav
pa lokalen, vilket inte &r nédvandigt pa nationella vardenheter.

Patienter med svara och langvariga atstérningar (>10 ars sjukdom)
utan motivation att fa behandling.

En mindre andel personer forblir sjuka i sin atstérning trots uppre-
pade behandlingsforsok. Tillstandet hos denna grupp definieras
som svar och langvarig atstérning. Som patienter far de i landet
olika vardinsatser, oftast med fokus pa sa god medicinsk stabilitet
som mojligt och ett fortsatt arbete med forbéttring av dessa patien-
ters livskvalitet. Majoriteten av patienterna i denna grupp &r i be-
hov av mer langvarigt stod i sin narmiljé an vad som ar mojligt att
erbjuda inom ramen for nationell hogspecialiserad vard.

Patienter med akut hdg suicidrisk.

8(31)

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLADE ATSTORNINGAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 13056/2019 9(31)

Patienter med forhojd risk for suicidalitet kan vara olampliga att
tas fran sitt ssmmanhang i sin hemregion. Sakkunniggruppen be-
domer att dessa grupper bést behandlas i sin hemregion och inklu-
deras inte primart i detta forslag.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivhing och vérdkedjan

Diagnostik och beskrivning av omradet

Atstorningar bestar framst av tre huvuddiagnoser (anorexia nervosa [AN],
bulimia nervosa [BN] och hetsatningsstorning), ett flertal andra diagnoser
som mer eller mindre pdminner om huvuddiagnoserna (partiella diagnoser,
subtroskel- och atypiska varianter) samt undvikande/restriktivt atande utan
radsla for viktuppgang (ARFID). Atstorningar ar generellt sett komplexa till-
stand med manga negativa psykologiska, somatiska och sociala konsekvenser
som har en tendens till att ha en kronisk bana. AN rankas bland de tio vanlig-
aste orsakerna till funktionsnedsattning bland unga kvinnor. Mortalitetstalen
vid framfor allt AN ar bland de hdgsta inom de psykiatriska diagnosgrup-
perna och dodsorsaken &r oftast en foljd av somatiska komplikationer utifran
svalt/sjalvrensning eller pa grund av sjalvmord. Samsjukligheten ar hog och
omfattas av saval psykiatriska som somatiska tillstand dar etiologin ser olika
ut, med negativa cirklar som forstarker varandra. Svalt och andra former av
extrem aterhallsamhet i atandet, eller kompensatoriska beteenden sasom
sjalvframkallad krakning paverkar individens somatiska och psykologiska
fungerande pa sadant satt att storningen vidmakthalls. T.ex. kan patienten bli
mer rigid, orolig, oséker i sitt beslutsfattande och extremt upptagen av tankar
pa mat, atande och sin kropp. Detta i kombination med att patienten lider av
olika bristtillstand och negativ paverkan pa basala somatiska funktioner for-
svarar det dagliga fungerandet (skola, arbete, socialt liv). Detta kan i sin tur
oka isoleringen och minskar utrymmet for méjlighet till adekvat paverkan
fran omgivningen (familj, vanner och aven vardapparaten). Patientgruppen
blir ocksé extra komplex av att det forekommer en viss sa kallad ”’smittorisk™
mellan inneliggande patienter, vilket innebdr att patienten inspireras av
varandra i vidmakthallande av sin sjukdom. Det férekommer ocksa sa kal-
lade “anorektiska karridrer” d& den enskilde patienten kan ha som mal att bli
behandlad vid hdgspecialiserade enheter och forvarrar darmed sitt sjukdoms-
tillstand for att na detta mal.

Behandling

FOr patienter med atstérningar och komplex samsjuklighet finns i dagslaget
inte nagra evidensbaserade behandlingar trots att man &gnar stora resurser at
deras omhandertagande och behandling. En subgrupp av dessa patienter kan
bli somatiskt mycket instabila och i behov av hdgspecialiserad medicinsk
kompetens, ofta i form av inldggningar (exempelvis telemetriévervakning,
nutritionsrehabilitering, etc.) kombinerad med psykiatrisk/psykologisk kom-
petens. Behandlingsresultaten for patienter med komplex samsjuklighet &r
ofta mycket blygsamma och patienterna I6per stor risk att pa sikt hamna i
gruppen “svér och ldngvarig étstérning”. | manga fall, av framforallt AN, &r
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ocksa den somatiska halsan drastiskt paverkad av svélt, vilket forsvarar och
komplicerar behandlingen. Detta géller &ven for en mindre andel patienter
med BN och hetsatningsstorning, dar ett flertal behandlingar inklusive evi-
denshaserade behandlingar sdsom kognitiv beteendeterapi (KBT) har testats
utan adekvat framgang och dar ofta den somatiska halsan ar avsevart paver-
kad (t.ex. pga. hog frekvens av sjalvframkallad krékning).

En effektiv behandling kraver dels tidig upptéckt (framforallt gallande
AN), dels multidisciplinar specialistkompetens. Multidisciplinar specialkom-
petens kravs hos personalen for att kunna hantera bade somatisk medicinsk
instabilitet och en bred repertoar av evidensbaserade psykiatriska behand-
lingarna for att kunna vara flexibla i sitt forhallningssatt mot den individuella
patienten. Av de olika behandlingarna som erbjuds idag, saknar for narva-
rande ett flertal erkdnd empirisk evidens. Dock har man genom internationell
forskning sett att ungeféar halften av de insjuknade blir friska som ett resultat
av evidensbaserad vard, och pa langre sikt tillfrisknar en annu storre andel,
aven om tillfrisknandegraden &r l&gre vid AN (runt en fjardedel blir kvar i
sjukdomen efter tio ar). Bast behandlingsresultat har man sett nar personalen
runt patienten ar specialiserad pa just atstorningar da det inom en &tstornings-
enhet kravs ett gemensamt och stringent forhallningssatt med konsekvent
kommunikation gentemot patienten for att uppna goda behandlingsresultat.
Negativa prognostiska faktorer &r bland annat sjalvrensning, psykiatrisk sam-
sjuklighet (t.ex. affektiva sjukdomar, autismspektrumstorning och personlig-
hetsstorning) samt missbruk. Vardresultaten i Sverige ar svara att uttala sig
om da uppfdljningsdata rapporteras i sa pass Iag utstrackning till kvalitetsre-
gistret, Riksét, att det omojliggor adekvata analyser och robusta slutsatser.

Atstorningsvarden idag

Den specialiserade atstorningsvarden ar organiserad pa olika satt i landet. |
manga regioner blir dtstorningspatienter inlagda vid allmanpsykiatriska av-
delningar dar personalen behdver hantera manga olika patientgrupper. Detta
medfor uppenbara strukturella och organisatoriska svarigheter att upptacka
problematiken i tid samt astadkomma adekvat och kvalificerad atstornings-
vard.

Ojamlikheterna i varden syns aven i brister pa kompetens och resurser gal-
lande bedémning och behandling av atstérningar. Exempelvis sa anvands fel-
aktiga medicinska behandlingar och inte séllan uteblir adekvat psykologisk
behandling. Inom den specialiserade varden for atstérningar finns mycket
stor variation gallande typ, duration och intensitet av behandling. Evidensba-
serade 6ppenvardsbehandlingar (t.ex. familjebaserad behandling eller KBT)
bestar i regel av ca 2040 sessioner fordelade dver 5-12 manader. Nar dessa
behandlingar inte ger effekt erbjuds dagvard eller heldygnsvard, beroende pa
tillganglighet. Det ar inte ovanligt att en patient far flera omgangar av i stort
sett samma behandling, d& motivationen till férandring varierar éver tid. For
vissa patienter kravs langa, och ibland akuta, transporter for att fa adekvat
vard.
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I Sverige finns ca 60 enheter som behandlar patienter med &tstorningar. Av
dessa dr ett tjugotal enheter allmanpsykiatriska mottagningar for barn (BUP)
eller vuxna och resten har specialiserade atstorningsteam. Behandlingsinne-
hallet varierar mellan regioner och enheter och behandlarteamens storlek kan
se olika ut. Varden kan innebara dagvard och heldygnsplatser. Ett 10-tal spe-
cialiserade behandlingshem, samtliga i privat regi, behandlar dven de svarast
sjuka patienterna dit de remitteras nar de ar sa allvarligt sjuka i sin atstorning
att behandlingen i patientens hemregion inte &r tillrdcklig. Det finns ingen
transparent data om utfallet av behandling vid behandlingshem.

Patientgruppen med svarbehandlade &tstorningar ar mycket resurskravande
for regionerna. Patienterna riskerar att bli langvarigt inneliggande och pa det
sattet blockerar de bade personalresurser och vardplatser for mindre sjuka pa-
tienter som &r i behov av kortare inneliggande insatser.

Nationell hogspecialiserad vard

Den samlade spjutspetskompetensen inom somatik, psykiatri, psykologi och
omvardnad kan inte organiseras inom alla 60 specialistmottagningar for &t-
storningar. Patienterna som ar malgruppen i detta forslag har fatt de behand-
lingar som kan erbjudas inom ramen for specialistpsykiatri och inte blivit
hjalpta i sin hemregion. Sakkunniggruppen beddmer att en koncentration av
varden av dessa patienter kan bidra till 6kad kunskapsutveckling och bety-
dande framsteg av vardresultaten inom denna malgrupp.

Vardvolymer

Sakkunniggruppen bedomer att gruppen svarast sjuka har 6kat under de sen-
aste aren. Aven barn med svarbehandlade &tstérningar bedéms ha okat. Sak-
kunniggruppen vill dock betona svarigheten med att uppskatta korrekta vard-
volymer da det i dagslaget inte finns nagot heltdckande kvalitetsregister for
uppféljning och utvérdering (tabell 1).

Uppskattade vérdvolymer Barn Vuxna Total
Sodra sjukvérdsregionen 10 15 ca 25
Véstra sjukvardsregionen 10 20 ca 30
Sydéstra sjukvérdsregionen 10 12 ca 20
Uppsala-Orebro sjukvards-

. 10 12 ca 20
region
Stockholms sjukvérdsregion | 20 40 ca 60
Norra sjukvdrdsregionen 17 14 ca 30
Totalt 77 113 180 - 200

Forskning

Den forskning som bedrivs i Sverige ar mangfacetterad, fran multidiscipli-
nara studier med fokus pa genetik, fysiologi, psykologi och sociala faktorer
som forklarar uppkomsten av atstorningar, till studier om atstérningars feno-
menologi, prevention och behandling. Forskningen om atstérningar &r dock

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET SVARBEHANDLADE ATSTORNINGAR SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 13056/2019 13(31)

mycket begransad i jamforelse med andra psykiatriska stérningar och i relat-
ion till deras forekomst och allvarliga konsekvenser. Det gors ocksa extremt
lite forskning om svara och komplexa étstérningar som forekommer hos den
grupp som enligt detta forslag ar kandidater for hogspecialiserad vard.

Kvalitetsregistret (Riksét) for atstorningsbehandling initierades 1999 och
ca 60 enheter som behandlar patienter med atstorningar ar anslutna i varie-
rande grad och under olika tidsperioder. Samtliga &tstérningsenheter inom
BUP och vuxenpsykiatrin ar dock inte registrerade i kvalitetsregistret. Trots
insatser for 6kad anvéndarvanlighet och anvéndbarhet har Riksét inte upp-
fyllt kraven for att fa fortsatt stod fran SKR. Sedan forsta januari 2020 saknar
Riksat ekonomiskt stod fran SKR. Ett klinikervanligt system som mojliggor
forskning pa nationell niva ar en forutsattning for att planera, bedriva och ut-
vardera adekvat atstorningsvard i Sverige.

En koncentration av varden kring de svarast sjuka, enligt detta forslag,
skulle ge dkade mojligheter att folja dessa patienter och bedriva forskning.
Sverige ar ett litet land och forskningen om atstérningar skulle gynnas av
samordning och storre samarbete mellan forskargrupper som har fokus pa
okad forstaelse for atstorningar psykopatologi, forebyggande och behandling.

Internationell utblick

Flera europeiska lander har nationella vardprogram eller riktlinjer for atstor-
ningsvard. Man har ocksa i flera lander pa olika satt nivastrukturerat atstor-
ningsvarden. Det ar dock bara i ett fatal lander som atstérningsvarden ar fore-
mal for uppdrag motsvarande nationell hogspecialiserad vard.

| Danmark bedrivs atstérningsvarden pa tre nivaer dar den tredje nivan kan
anses motsvara nationell hogspecialiserad vard. | Danmark har man definie-
rat vilka patienter med atstérning som ska vardas pa hogspecialiserad niva ut-
ifran ett relevant genomfort behandlingsforlopp pa regional niva utan till-
racklig behandlingseffekt. For vuxna uppskattar man att detta rér sig om ca
100-150 patienter/ar. For barn och ungdomar &r uppdraget patienter 4-11 ar
med &tstorning samt patienter éver 12 ar med atstorning och ett eller flera
kriterier enligt nedan, som uppskattas till ca 50 patienter/ar:

e Den samlade beddmningen av patientens sjukdomsgrad talar for att
patienten ska behandlas pa nationell hdgspecialiserad niva

e Tillstandet ar diagnostiskt svarbedomt trots gedigen klinisk utredning
pa regional niva

e Det har genomforts minst tva behandlingsforlopp enligt gangse
praxis pa regional niva utan tillracklig behandlingseffekt

e Patienten har svar psykiatrisk samsjuklighet.

Vidare kan behov av hogspecialiserad diagnostik finnas trots grundlig klinisk
utredning pa hemklinik. Efter minst tva behandlingsforsok pa hemklinik med
otillracklig effekt och/eller somatisk samsjuklighet som skapar diagnostiska
och behandlingsméssiga svarigheter motiveras remiss. Efter utredning och
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diagnosticering kan dock patienten remitteras ater till hemklinik for behand-
ling.

| Norge saknas nationell hégspecialiserad vard vid atstérning men det
finns gemensamma riktlinjer for vad specialiserade enheter ska erbjuda for
insatser.

| Finland ingar inte atstorningar i de tillstind som behandlas i motsvarande
nationell hogspecialiserad vard.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Patientgruppen som ar aktuell for nationell hdgspecialiserad vard &r den som
inte har fatt hjalp av mer intensiva former av behandling inom specialiserad
vard i sin hemregion. Dessa patienter behdver hjalp vid specialistenheter med
fordjupad kunskap om éatstrningar sa val som somatisk problematik inom
patientgruppen. Nationell hogspecialiserad vard kan vara en rimlig 16sning
for att tillgdngliggdra och samordna den kapacitet och kompetens som kan
hjalpa dessa svarast sjuka patienter, oavsett vilken del av landet de kommer
ifran. Nationella vardenheter ska kunna omhanderta patienter med svarbe-
handlade &tstorningar med saval psykiatriskt som somatiskt vardbehov. Vid
bedémning av det medicinska allvaret kan nedanstaende varden vara vagle-
dande, dock &r det den samlade kliniska bilden som avgor:

o Allvarlig svalt och viktnedgang (till exempel BMI <14 hos
vuxna) samt snabb och uttalad viktnedgang hos barn i kombi-
nation med total matvagran/dryckesvégran.

Puls <40, eller takykardi >120 eller pulsstegring i staende> 20
slag/min.

Blodtryck <90/60 i liggande.

Blodtrycksfall i staende >10 mmHg.

Kroppstemperatur <35,5.

Allvarliga elektrolytrubbningar.

Forlangd QT-tid. (EKG)

Tecken pa uttorkning.

Allvarliga 6dem.

Paverkat allmantillstand (svimning, muskelsvaghet, hjart-
klappning, tryck dver brostet etcetera).

Patienter som uppfyller ovanstaende och som inte ar samar-
betsvilliga bor bedomas avseende vard enligt LPT.

O O O O O O O O o

O

De nationella vardenheterna ska ta fram kriterier for vad en remiss ska inne-
hélla. De ska dven ange riktlinjer for vilken somatisk bedémning som ska ge-
nomféras innan en remiss skickas (figur 1).
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Akut inldggning

—t Akut beddmning Planerad inl&iggning

Remiss &ter med
behandlingsférslag

Patient inom definitionen H Remiss fill NHVe % Akut inladggning

== Planerad beddmning Planerad inldggning

Remiss ater for
== komplettering eller med
behandlingsférslag

Remiss ater med
behandlingsférslag

De aktuella patienterna &r i behov av dagvard och/eller heldygnsvard med en
hdgre behandlingsintensitet och individualiserad behandlingsplan. Nationella
vardenheter ska ta fram individuellt anpassade vardplaner, tillsammans med
patienten och den remitterande enheten, baserat pa nationella riktlinjer och
under vardtiden tillampa en systematisk och kontinuerlig klinisk utvérdering
med hansyn till bade samsjuklighet och deras somatiska instabilitet.

For att det ska vara mojligt att ha utrymme att ta emot patienter som ar i
behov av vard vid nationella vardenheter och med héansyn till intensiteten av
foreslagna interventioner foreslar sakkunniggruppen en behandlingstid pa
tolv veckor for vuxna och sex veckor for barn tillsammans med sina familjer.
Behandlingstiden for barn ar kortare delvis pa grund av logistiska utmaningar
for anhoriga att vara borta fran sin normala kontext. Men anhérigas narvaro
och engagemang i heldygnsvarden av patienten mojliggor aven att behand-
lingen snabbare kan initieras i patientens hemmaregion.

Vardvolymen (ca 200 patienter/ar), mojlighet till adekvat kunskapsut-
veckling om patientgruppen, langa vardtider for varje enskild patient, samt
behov av en geografisk spridning éver landet foranleder rekommendationen
att denna vard ska bedrivas vid fem vardenheter varav tre ocksa ska omhan-
derta barn. Sakkunniggruppen bedomer att en adekvat storlek pa en nationell
vardenhet ar ca 10 vardplatser/enhet for vuxna, for att kunna tillgodose kvali-
tativ vard. For barn bedéms fem vardplatser/enhet vara lampligt.

Vid nationella vardenheter ska kompetens och resurser finnas for bedom-
ning, utredning och behandling av svar &tstérning och eventuell samsjuklig-
het (t.ex. depression, angestsyndrom, sjalvskadebeteende, utagerande bete-
ende, tvang, autism, missbruk, diabetes). Nationella vardenheter ska ha en
hog personaltathet och arbeta i multidisciplindra team med sérskild kunskap
kring svarbehandlade atstorningar. | det multidisciplinara teamet bor féljande
yrkesgrupper inga; lakare med medicinsk (somatisk) och psykiatrisk kompe-
tens, psykolog, psykoterapeut exempelvis inom KBT, familjeterapi och indi-
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vidualterapi, specialistsjukskoterska inom psykiatri, omvardnadspersonal, di-
etist och socionom med férdjupad utbildning och erfarenhet inom &tstor-
ningsomradet.

Personalen vid de nationella vardenheterna ska ha erfarenhet och fordju-
pad kunskap inom olika typer behandlingsinterventioner som kan anpassas
efter patientens behov. Personalen vid en nationell vardenhet ska regelbundet
uppdatera sina kunskaper enligt internationell forskning och konsensus. Nat-
ionella vardenheter ska erbjuda fortbildning till kollegor runt om i landet ge-
nom exempelvis sin forskning, utbildningsdagar och féreldsningar etc. Nat-
ionella vardenheter ska regelbundet utfora egna utvarderingar och verka for
utveckling av kvaliteten pa vardplaner tillsammans med patienten och patien-
tens vardgivare i dess hemregion.

Nationella vardenheter ska erbjuda dygnet-runt-vard samt separata avdel-
ningar for barn och vuxna. Det ar motiverat med dygnet-runt vard for svarbe-
handlade &tstérningar men sakkunniggruppen bedémer att det da kravs ett
samarbete med annan psykiatrisk verksamhet for att jourverksamheten ska
fungera. Det &r &ven motiverat att ha olika avdelningar for barn och vuxna.
Detta kan dock vara resurskravande, darav forslaget pa samarbete ovan. Att
ha dessa avdelningar pa samma nationella vardenheter underlattar aven kun-
skapsutbytet och dverforing mellan avdelningar da patienten fyllt 18 ar under
vardtiden. Man kan ocksa med fordel tanka ett en ungdom mellan 16-18 ar
ar inneliggande pa vuxenavdelning nar en sadan I6sning bedéms ge battre re-
sultat.

Nationella vardenheter ska utéver kompetens och kapacitet for somatisk
behandling (exempelvis sondmatning, tata kontroller av fysisk status, EKG-
registrering osv.) ha adekvata och relevanta psykiatriska utrednings- och be-
handlingsmetoder som utférs med sarskild intensitet med fokus pa de vid-
makthallande variablerna som ar specifika for den enskilda patienten. Inter-
ventionerna vid nationella vardenheter ska utga fran patientens och vardens
perspektiv samt vetenskap och beprévad erfarenhet, exempelvis maltidsstod,
kognitiv beteendeterapi (KBT), familjeterapi (FBT), och multifamiljeterapi
(MFT).

Efter vardtiden pa nationella vardenheter rekommenderar sakkunniggrup-
pen att dessa ska kunna erbjuda boostersessioner for att stddja patienten efter
sin vardtid och i sitt tillfrisknande. Konsultation fran nationella vardenheter
ska kunna erbjudas under en dvergangsperiod upp till ett ar efter utskrivning
(figur 2).
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Inlégh?ning vid Patienten

Hve Utskrivning avergar till NHVe ansvarar
(vardplan tas Behandling/ ef‘tzr‘ regional vard for uppfdlining
fram i samrad vardtid pa samordning (med méjighet av patienten ett
mellan NHVe, NHVe med imed mojlighe ar efter

patient och remitterande E" kglnzul_tat\onf utskrivning fran
remitterande enhet an NEHGL';Q av NHVe

enhet)

Nationella vardenheter ska ha kapacitet och formaga att tillgangliggéra och
tillgodose patientens informationsbehov pa ett adekvat satt. Nationella var-
denheter ska i mojligaste man involvera vardgivare i hemregionen. Den re-
mitterande enheten bor darfor erbjudas majlighet att vara delaktig i vardpro-
cessen dven nar patienten ar inneliggande vid nationella vardenheter. Det ska
finnas en adekvat planering tillsammans med vardgivare och andra aktorer
t.ex. hemkommunen, for fortsatt behandling i patientens hemregion efter ut-
skrivning fran en nationell vardenhet.

De nationella vardenheterna ska ta fram ett vardprogram baserat pa nation-
ella riktlinjer men ocksa pa forskning och beprévad erfarenhet.

Nationella vardenheter for atstorningar ska kunna ta hand om patienter
som behandlas med stdd av lagen om psykiatrisk tvangsvard. Enheterna kan
ocksa med fordel placeras i narheten av nationella vardenheter for sjalvska-
debeteende for en lattare samverkan.

Genom att regelbundet samverka med relevanta brukarorganisationer kan
nationella vardenheter bidra till kunskapsoverforing och kunskapsutbyte uti-
fran ett brukar- och patientperspektiv.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda vill-
kor som ska galla for tillstanden. Generella villkor regleras i foreskriften for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand
fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompe- Behandlingsteam med sdrskild kompetens, erfarenhet och handled-

fens (I&kare) ningskompetens att arbeta med atstérningar.

e  Specidlistl@kare inom vuxenpsykiatri med erfarenhet och kom-
petens inom adekvata och evidensbaserade behandlingsme-
toder

e  Specidlisti@kare inom intfernmedicin eller annan internmedicinsk
specialitet

For enheter med ansvar fér barn:

e  Specidlisti@kare inom barnpsykiatri med erfarenhet och kompe-
tens om adekvata och evidensbaserade behandlingsmetoder

e  Specidlisti@kare inom pediatrik med internmedicinsk inriktning

Inom teamen pd samiliga enheter méste det finnas Idkarkompetens
inom annan samsjuklighet sGsom sjdlvskadebeteende, neuropsykia-
triska tillst&dnd och personlighetssyndrom.

Andra typer av kompe- Behandlingsteam med sdrskild kompetens och erfarenhet att ar-

fens (f.ex. specialkompe- beta med atstérningar och annan psykiatrisk samsjuklighet.
tent sjukskdterska, kurator,
psykolog, fysioterapeut) *  Leg psykolog
. Leg. psykoterapeut

e Leg. Specialistsjukskdterska med psykiatriinrikining
e  Socionom/kurator

. Dieftist

. Mentalskdtare

Kritiska medicinska resurser | © Enkelrum med bra vérme
(Utrustning, lokaler etc.) e Sangar som har decubitusmadrasser fér att undvika liggsér och

smdrtor i kroppen
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Fér enheter som ansvarar fér barn:

Méjlighet att varda patienter med behov av ventrikelsond

God digital datauppkoppling mellan Nationella vérdenheter
och hemklinik for sGker uppfélining och dverrapportering
Kapacitet och resurser for akuta beddmningar och konsultation
Beredskap for LPT-vérd

Egna avdelningar fér barn respektive vuxna

Andra omréden (ffa medi-
cinska) som ar en forut-
sattning fér att den ut-
redda varden ska kunna
bedrivas

Fo&r enheter med ansvar for barn:

Annan psykiatrisk verksamhet

Somatisk vard med pediatriska och invartesmedicinska enheter
med majlighet till telemetridvervakning (EKG)

IVA

Psykologisk behandling

Skolverksamhet for skolpliktiga barn (skollagen)

Kritiska diagnostiska meto-
der

Behandling som behdver
finnas men som inte ar de-
finierat som NATIONELL
HOGSPECIALISERAD VARD
(t.ex. medicinsk, kirurgisk,

interventionell radiologi)

Behandling ska ske enligt nationella vérdprogram/riktlinjer och

andra nationella kunskapsstod.

Interventionerna vid Nationella vardenheter ska utgd frdn pati-
entens och vardens perspektiv, vetenskap och beprévad erfa-
renhet. Exempelvis maltidsstéd, kognitiv beteendeterapi (KBT),

familjeterapi (FBT), och multifamiljeterapi (MFT).

Rehabilitering (sarskilt an-
passad fill
behovet)

Nationella vé@rdenheter ska erbjuda en meningsfull och varie-
rad daglig verksamhet och en Idmplig sysselsattning for vardta-
garen under vardtiden.

Nationella vardenheter ska kunna erbjuda daglig rekreation ut-
anfér v@rdenheten under tiden patienten &r inneliggande.

Ovrigt (krav p& Nationella
vardenheter att utveckla
t.ex. vardplaner etc.)

Nationella vé@rdenheter ska arbeta fér utveckling av tillgdngliga
och nya vardatgdarder.

Nationella vé@rdenheter ska ha adekvata forskningsresurser
Nationella vardenheter ska ta fram individanpassade intervent-
joner och vardplaner i samrdd med patienten och relevanta
aktérer vid patientens hemregion. Muntligen och skriftligen
framstallda.

Nationella vérdenheter ska 6verrapportera fill remitterande en-
heten genom videokonferens och skrifflig epikris samt félja upp
patientrapporterade matt.

Nationella vardenheter ska ha resurser och kapacitet att er-

bjuda konsultverksamhet under en évergdngsperiod upp fill eft

Ar efter utskrivning.
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e Nationella vardenheter ska ha kapacitet och resurser for att er-
bjuda inplanerade boostersessioner fér patienter och ndrstd-
ende som har varit inneliggande vid nationella vardenheter,
under en dvergdngsperiod upp till ett &r efter utskrivning.

. Nationella vé@rdenheter ska ha ett tydligt nérstGendeperspektiv
med mojlighet till hdg delaktighet i varden.

e Indra anslutning till nationella vérdenheter ska det finnas pati-
enthotell eller motfsvarande att tillgé.

e Naftionella vardenheter férvantas ansvara fér utbildning och
kompetensoverforing till kliniker och bistd till andras och egen
forskning.

e Nationella vardenheter ska ha ett organiserat samarbete med
relevant brukarorganisation.

e Nationella v@rdenheter ska gemensamt ta fram informations-
material till patient och nérstdende.

e Nafionella vardenheter jourlinje — dygnet runt-bemanning som
kan samordnas med andra psykiatriska verksamheter. P& kon-
torstid ska nationella vardenheter ha egen beredskap for akut-
verksamhet

e Mojlighet att ta emot patienter som behandlas med stéd av la-
gen om psykiatrisk tvéngsvérd

Fér enheter som ansvarar fér barn:

e  Forbarn och unga ska det finnas évernattningsmajligheter for
familjen p& avdelningen ddr patienten dr inneliggande.

. Mdajlighet att ta emot patienter som behandlas med stéd av lo-
gen om psykiatrisk tvéngsvérd
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att saker-
stalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en 6ver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran ett av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstanden om det ar for
att sakerstalla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vérdkvalitet, tilgénglig-
het, ndrhet efc.)

Overvager méjligheten och tillgéngen ftill
Nationella vérdenheter nackdelen med
okat avstdnd/resore

Fordelar med att koncentrera vard vid
svarbehandlade atstérningar ér bl.a. att
mindre enheter som inte har kompetens el-
ler mojlighet att erbjuda kvalificerad och
adekvat vard kan remittera till Nationella
vardenheter.

Nationella vé@rdenheter 6kar férutsattning-
arna fér individanpassad vard genom att
personalen ar sarskilt kompetent inom en

mangd olika behandlingsinterventioner

Ett IGngsiktigt tillfrisknande kan potentiellt
Astadkommas genom erhdllande av en re-
kommenderad behandlingsplan/vardplan
samt uppfélining som stracker sig ett ar ef-
ter utskrivning

Samarbete mellan remitterande enheten
och nationella vardenheter kan bidra il
kunskapsdverforing.

Vistelse och vard p& nationella varden-
heter under en langre period kan férsvara
kontinuitet i kontakt med anhdriga, vénner,
arbete/skola och vérdansvariga i hemreg-
ionen.

Avstdndet mellan hemregion och de nat-
ionella vardenheterna kan minska ndrstd-
endes mojlighet till delaktighet i varden.

Risk finns att befintliga resurser gér till ett f&-
tal patienter.

Det kan méjligen skapas en kultur pd& nat-
ionella vardenheter som &r “smittsam”, dvs
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om de enda andra (férutom behandlings-
personal) som en patient traffar ar andra
patienter med samma svara sjukdomsbild
kan tilgdngen friska beteenden och tankar
bli mycket begrénsade. Denna risk finns
dock redan idag pd existerande atstor-
ningsenheter.

Vissa patienter kommer att ha geografiskt
mycket ndrmare mellan hem och nation-
ella vardenheter med stérre mojlighet att
enkelt slussas tilloaks fill “vanlig vérd" och
hemmet &n andra. En geografisk spridning
pa foreslagna fem enheter blir darfér vik-
tigt ur ett jGmlikhetsperspektiv.

P&verkan pd utbildning, kunskaps- och
kompetensoéverforing

Vad hdnder med de enheter som ev. blir
av med viss vard?e Finns det ndgra nega-
fiva konsekvenser for de enheter som kom-
mer att bedriva nationell vard?

| sjukvardsregionen kan det finnas en risk
aft man tappar kompetens att bedriva
vard fér denna patientgrupp. En geogra-
fisk spridning pd& foéreslagna fem enheter
blir darfor viktigt ur eft j@mlikhetsperspektiv.

Kunskapstapp kan kompenseras med aftt
nationella vardenheter utfor bedémning
och dverfér kunskap till regionerna utan
NHV-fillstédnd.

Pé&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

En koncenfration av de mest komplexa
och svarast sjuka ger dkade férutsattningar
foér forskning med &kat patientunderlag.

Samarbete mellan forskarutbildning p& Uni-
versitetssjukhus och nationella vérdenheter
borde dka den vetenskapliga kompeten-
sen. Nationella vardenheter kan inspirera
fill utdkad forskning och kvalitetsarbete i
Regionemna.

P&verkan pd narliggande omrdden

Ar det ndgot som tréngs undan om detta
omrdde blir Nationella vardenhetere

Okad belastning inom somatisk véard dér
man bedriver nationell hégspecialiserad
vard.

Det bér inte uppstd undantrangning pd
Nationella vardenheter d& heldygnsplatser
redan existerar. Heldygnsplatserna p& Nat-
jonella vardenheter kompletteras till redan
befintliga vérdplatser.

P& icke-nationella vérdenheter frigors hel-
dygnsvard for dvriga patienter.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omréde i stort.

Blir en 6kad volym en 6kad belastning foér
akutsjukvarden pd Nationella varden-
hetere

Beskriv ocksd konsekvenserna for akutverk-
samheterna om denna vard férsvinner frén
sjukhusen.

Det kan innebd&ra aftt fler patienter vid nat-
ionella vardenheter kommer att behéva
hjdlp av den somatiska akutmottagningens
resurser med konsekvens dkade kder pd&
akuten. Men nationella vardenheter kom-
mer att kunna hantera svarare fall (soma-
fiskt instabila) i stérre utstr&ckning &n vad
som gdrs inom specialiserad vard idag. Viss
andel kommer dock att behdva skickas
akut via akuten och eller IVA.

Eventuellt 6kat behov vid nationella var-
denheter av konsultativ jourverksamhet
fr&n psykiatrisk akutmottagning.
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Eventuellt mindre belastning pd icke-nat-
ionella vardenheter.

Pé&verkan pd vardkedjan

Kommer den vardkedja som finns idag att
paverkas? T.ex. att lanssjukhuset hoppar
over regionsjukhuset ndr en diagnos ska
konfirmeras och remitterar direkt fill Nation-
ella vardenheter?

Det ar egentligen ingen skillnad frén hur
det ser ut idag. Patienterna mdaste hante-
ras i sina hemregioner.

Hemsjukhuset kommer exempelvis att be-
hdva behdlla vissa patienter till dess att pa-
tienten ar fillrGckligt medicinskt stabil for att
beddmas klara av transport till nationella
vardenheter.

Verksamheftsperspektiv (konsekvenser av
utékad/minskad verksamhet pd& vardkvali-
tet, resursférbrukning, kostnader, kompe-
tensférsérining etc.)

P&verkan pd planering, ledning och kon-
troll av verksamheten pd ett satt som leder
fill att kraven pd god vard i HSL upprait-
halls. Inkludera Gven ett resonemang som
gdller paverkan fér remittenten.

Behdver vardgivaren investera i négot som
infe finns idag? Medfér det 6kade kostna-
der att ansvara fér Nationella varden-
hetere Observera att samverkan mellan fill-
stdndsinnehavare och remittenter regleras
i foreskrifterna.

Nationella vé@rdenheter innebdr en perma-
nent dyrare vard med hdgre personaltéit-
het, hdgre kompetens och dérmed dyrare
vérdplatser (ca 14 000 kr/dygn i jamforelse
med allmanpsykiatrisk dygnsvard ca 9 000
kr/dygn fér vuxna och ca 13 000 kr/dygn
for barn p& BUP). Detta orsakar resurspd-
verkan pd remitterande enheter.

De remitterande enheterna kommer san-
nolikt att uppleva ekonomiska svarigheter
och konsekvenser for den storre patient-
gruppen som ligger utanfor definitionen.

| vissa regioner har man inte samma férut-
sattningar eller resurser att ge adekvat
vard, vilket kan leda fill Idngre vardtider.
Med en intensiv vérdinsats vid nationella
vardenheter kan eventuellt vardtiden for
denna grupp bli kortare. Med adekvat
hjdlp under inneliggande tid och en fort-
satt vardplanering efter utskrivning kan det
férhoppningsvis hjdlpa patienten att und-
vika att hamna i samma svarbehandlade
I&ge igen. Kan man hjdlpa denna patient-
grupp kan man pd I&ng sikt tjiéna pd detta
utifrén ett samhdllisekonomiskt perspektiv.

Nationella vardenheter kan & initiala inve-
steringskostnader (exempelvis nya lokaler,
enkelrum, decutusséngar, medicinsk ap-
paratur, ett initialt 6kat patientunderlag
samt nyanstélining och utbildning av per-
sonal).

Svérighet att sékra kompetensforsérining
av sjukskoterskor, psykologer och psykiatri-
ker specialiserade inom omrdadet. Troligen
kommer nationella vardenheter varken ha
|attare eller svarare att klara kompetensfor-
sérining av personal an dvriga varden-
heter. Generellt har man idag svart att re-
krytera lakare till specialiserade enheter.
Kanske kommer det vara lika svért att re-
krytera personal som p& évriga vérden-
heter men nationella vardenheter kan
eventuellt erbjuda fler utvecklingsmajlig-
heter som gér att personal vill stanna.

Det kan majligtvis dréja ett par &rinnan en
forutsgbarhet kring vardvolymerna infin-
ner sig. Infldde av remisser fill nationella
vardenheter kommer dka fér att férhopp-
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ningsvis plana ut fill de, enligt sakkunnig-
gruppen, forvantade vardvolymerna (50
patienter/nationella vardenheter). Fér re-
mitterande enheter kan det ocksd ge en
viss férutsdigbarhet om man vet ungefar
hur manga patienter som kommer att re-
mitteras. Dock kan slumpen avgdra ef-
tersom det handlar om s& smd volymer.

Eventuella konsekvenser for sjuktransporter

Ar patienterna i behov av sérskilda sjuk-
fransportere Akuta eller planerade?

Transportbehovet kommer att éka till nat-
ionella vérdenheter, men marginellt om
det finns en geografisk spridning p& de
nationella vardenheterna. Patientgrupp 2
(akuta) kommer att vara i behov av ambu-
lansflyg/bil.

Troligen kommer sjuktfransport med ambu-
lans behdvas (om patienten gér med pd
fransport frivilligt). Om patient motsatter sig
vard ex. vid tvéngsvard kan annan trans-
port bli aktuell.

Resurser fr&n remitterande kan behdva
vara medfdljande for transport av patient
till nationella vérdenheter.

Férutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Finns det anledning att tro att vardvoly-
merna kommer att féréndras éver dren
med tanke p& medicinsk utveckling p&
omrddet. Paradigmskifte pd gdng?e Kan en
tidsaspekt liggas ine Om man har skal att
fro att det inom snar framtid kommer aft
behdvas fler centra &n dagens rekommen-
derade antal.

Troligen kommer vardvolymen vara tamli-
gen konstant kommande é&ren.

Avriga kommentarer:
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlamning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvardering av tillstanden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utga fran nedanstaende mall. Uppféljningsmatten kan
komma att justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinneha-
vare.

Uppfdljningsmatt Beskrivning

Antal patienter* som remitteras fér beddm-

Bakgrundsmatt ) ) .
ning av nationella vardenheter
Andel patienter som efter beddmning blev
Bakgrundsmatt aktuella f&r behandling vid nationell
hégspecialiserad vardenhet.
. Antal patienter som behandlades vid nat-
Bakgrundsmatt . . o .
ionell hdgspecialiserad vardenhet.
Vardtid p& nationella vardenheter
Bakgrundsmatt Datum fér utskrivning minus datum for in-

skrivning

e . Tid frén remiss fill beddmning
Tillganglighetsmatt . .
Vardgaranti

e . Tid frén beddmning fill behandlingsstart
Tillganglighetsmatt . .
Vardgaranti

Andel patienter som l&ggs in pd nationell
Tillgénglighetsmatt hégspecialiserad vardenhet inom x dygn
efter bedémning

Andel patienter med somatiskt hotfullt
Tillganglighetsmatt (akut) tillstdnd som behandlats inom 7
dygn efter remiss.

Antal patienter som har uppnatt ett upp-

satt mal

(F&randring i BMI, for de som skrivs in med
signifikant undervikt, vid behandlingsav-

Medicinska resultat . .
slut). Procentuell férandring frén behand-

lingsstart.

Mal f&r nationella vardenheter bestéms

gemensamt av fillstdndsinnehavare. Mélen
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ska sattas i relation fill bl.a. vardtid pd Nat-
ionella vérdenheter.

Medicinska resultat

Forandring i atstérningens karnpsykopato-
logi (mats t.ex. via EDE).
Behandlingsavslut (utskrivning)
Ett &r efter utskrivning

Medicinska resultat

Andel patienter som vid behandlingsavslut
ar:

a) i partiell remission vid utskrivning

b) oférandrade eller férsdmrade ett ér ef-
fer utskrivning,

c) diagnosfria (Gtstdrning) ett ar efter ut-

skrivning,

Medicinska resultat

Andel &terremitteringar inom x antal
veckor efter behandling (t.ex. uttalad viki-
nedgdng)

* Patienterna ska alltid féljas upp demografiskt (kén, dlder, remitterande region, &tstor-
ningsdiagnos, sjukdomsduration, samsjuklighetsdiagnos(er))
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Ata Ghaderi, psykolog, psykoterapeut
Sydostra sjukvardsregionen: Suzanne Petersson, psykolog, psykoterapeut
Norra sjukvardsregionen: Eva Lind, avancerad klinisk specialistsjukskéterska
Sodra sjukvardsregionen: UIf Wallin, specialist inom barn- och ungdomspsy-
kiatri

Vastra sjukvardsregionen: Nicole Stein, specialist inom vuxenpsykiatri
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Veronica Hoglund Wemmenlév, specia-
listsjukskoterska psykiatri

Patientforetradare: Helena Forsman, Frisk & Fri -Riksféreningen mot &tstor-
ningar.
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller séllan forekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplinar kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre forutsattningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en majlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hég-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
halso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell karaktar.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhamta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter

foresla omraden som skulle kunna utgora nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett Kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fértydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar l&mnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for kénsdysfori vardomradet
och lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad vard. Sakkunniggrup-
pens forslag remitteras ppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att
fa in synpunkter pa sakkunniggruppens forslag i processen, mojliggors en
bredare konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stéllen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att Iamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hodgspeciali-
serade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADET KONSDYSFORI SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 5.3-13381/2019 4(31)
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Ordlista

ADHD
ANOVA

BUP
CT
DSM-5

GCLS

GnRH
ICD-10
ICD-10 F64.0

ICD-10 F64.8
ICD-10 F64.9
KID

KDR

MDK

MR

NHV

NHVe

NHS

RCO

RHI

RMC

SaRK

SBU

SOC
SFTH
Transkvinna

Transman

TVQ
VUP

UL
WPATH
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Attention Deficit Hyperactivity Disorder
Centrum for Andrologi, Sexualmedicin och
Transmedicin

Barn- och ungdomspsykiatri

Datortomografi

Diagnostic and Statistical Manual of Mental Dis-
orders

Gender Congruence and Life Satisfaction Scale
Gonadotropinfrisattande hormonanaloger
International Classification of Diseases
Transsexualism anvéands nér kdnsidentiteten ar
motsatt det kon individen tilldelats vid fodseln
Andra specificerade konsidentitetsstorningar
Ospecificerad konsidentitetsstorning
Konsidentitetsutredningar

Kdnsdysforiregistret

Multidisciplinar konferens

Magnetisk resonanstomografi

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet

National Health Service i Storbritannien
Registercentrumorganisation

Rdosthandikapp index
Reproduktionsmedicinskt centrum
Skattningsskala for rosten vid konsdysfori
Statens beredning for medicinsk och social ut-
vardering

Internationella Standards of Care

Svensk forening for transsexuell halsa

En person som tilldelats manligt kon vid fodseln
som ar kvinnligt identifierad. Tidigare ibland
kallad MtF eller Man-till-kvinna.

En person som tilldelats kvinnligt kon vid fod-
seln som &r manligt eller identifierad. Tidigare
ibland kallad FtM eller Kvinna -till-man
Transsexual voice questionnaire
Vuxenpsykiatri

Ultraljud

World Professionell Association for Transgender
Health
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet konsdysfori
att psykiatrisk och endokrinologisk diagnostik och utredning samt viss be-
handling vid misstanke om kdnsdysfori ska utgora nationell hogspecialiserad
vard och bedrivas vid fyra nationella vardenheter. Tre av enheterna ska an-
svara for konsbekraftande genital kirurgi, och en av dessa tre enheter ska
dven ansvara for stambandskirurgi. Detta bedéms vara vard av komplex och
séllan forekommande art, som kréver en viss volym och multidisciplinér
kompetens.

Den transmedicinska varden ar multiprofessionell eftersom den kréaver ett
nara samarbete mellan till exempel psykiatrer, psykologer, socionomer, en-
dokrinologer, logopeder, reproduktionsmedicinare och plastikkirurger, alla
med sérskild kompetens for patientgruppen. Sakkunniggruppen anser ocksa
att de nationella hogspecialiserade vardenheterna behover ha en samlad spe-
cialistkompetens inom vard av bade barn och vuxna med kénsdysfori. Enhet-
erna bor foljaktligen vara organiserade och rustade for att ta emot personer
oberoende av alder. Detta bedoms exempelvis forbattra mojligheterna till god
overforing fran barnvard till vuxenvard.

Det kravs en viss vardvolym och kompetens for att patienterna ska fa basta
mdojliga bemotande och omhéndertagande. Idag skickas 1500-2000 remisser
per ar for utredning av misstankt konsdysfori. Cirka 450 personer ansokte vi-
dare om byte av juridiskt kon och tillstand att gora konshekraftande ingrepp i
konsorganen hos Socialstyrelsens rattsliga rad 2018. Sakkunniggruppen fore-
slar darfor att den diagnostiska och utredande varden (bade den psykiatriska,
endokrinologiska och den logopediska) ska bedrivas vid fyra nationella
hogspecialiserade vardenheter. Med farre an fyra enheter blir varden inte till-
rackligt tillganglig. Dagens vardvolymer for konsbekraftande kirurgi ar dare-
mot inte sd stora att det behovs fler an tre enheter.

De tre nationella hogspecialiserade vardenheter som utfor konsbekraftande
kirurgi ska ocksa ha kompetens inom den aktuella utrednings- och behand-
lingsmodellen for personer med kdnsdysfori. Det ar mycket viktigt att de
som utfor kirurgin samverkar med dem som gor utredningarna.

Sakkunniggruppen vill ocksa betona vikten av att de nationella hogspecia-
liserade vardenheterna kan folja och utvardera den medicinska och sociala
transitionen. Den foreslagna vardkoncentrationen ger battre forutséattningar
att utveckla kunskaperna i varden, och att upptacka eventuella komplikat-
ioner som kan uppsta efter lang tid.

Konsekvenserna av att koncentrera varden ar 6vervagande positiva da for-
utsdttningarna for patienterna att fa ett samlat och strukturerat omhéanderta-
gande forbattras med uppbyggnad av nationella enheter déar 6kad samverkan
och samarbete forvantas.
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Sakkunniggruppen bedomer inte heller att akutsjukvarden paverkas. Vid en-

heter som ansvarar for diagnostisk utredning och hormonell behandling finns
dock en risk for undantréngning, till exempel i form av langre véntetider for

andra patienter med psykiatriska och endokrinologiska sjukdomar.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Diagnos

Atgdrder

Vid misstanke om Kénsdysfori
(oavsett alder)

1. Psykiatri:
e Psykiatrisk diagnostik, utredning och bedémning
e Beslut och uppfdljning av fortsatt behandling

2. Endokrinologi:

e Utfredning

e Beddmning

e  Uppstartsbehandling*

3. Logopedi:
e Utredning, beddmning och initial behandling*

4. Viss kdnsbekraftande kirurgi:
e Yttre genital kirurgi for vuxna
e Stdmbandskirurgi fér vuxna

5. Uppfdljining:
. Utvardering av medicinsk och social transition

skall géras minst vart femte ar p& NHVe

*Fortsatt behandling kan ske efter dverenskommelse
med vérdgivare p& hemort i nédra samarbete med
NHVe.

Antal enheter

Fyra enheter fér punkt 1-3 och 5.

Av ovan fyra ska tre enheter ansvara for punkt 4. Av
dessa tre enheter ska en enhet ansvara fér stam-
bandskirurgi.
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Avgransningar

I Socialstyrelsens arbete att tillsammans med sakkunniggrupper (SKG) ge-
nomlysa vard som ska bedrivas som nationell hégspecialiserad vard kan
SKG ocksa identifiera omraden som inte bor inga i tillstindet men bor kunna
erbjudas och eventuellt nivastruktureras inom varje sjukvardsregion. Nedan
foljer de omraden som sakkunniggruppen har identifierat bor finnas i varje
sjukvardsregion for personer med konsdysfori:

Samtidig psykisk ohélsa ska utredas i hemregionen
Mastektomi och brostplastik

Harborttagning (epilering och/eller laser)
Hysterosalpingo-ooforektomi

Hjalpmedel exempelvis peruk, brostproteser, penisprotes osv
Fertilitetsbevarande behandling.

ok wbdE
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Bakgrund

Medicinsk beskrivhing och vérdkedjan

Begreppet konsidentitet beskriver den inre upplevelsen av vilket kon man
tillhér och brukar ses som en del av jagidentiteten. Personer brukar beskriva
sin konsidentitet som manlig eller kvinnlig. Det finns ocksa personer som be-
skriver sin konsidentitet som icke-binér. Detta brukar innefatta att konsiden-
titeten varken ar manlig eller kvinnlig, bade manlig och kvinnlig eller att man
inte vill/kan definiera sitt kon inom ramen for den binara kategoriseringen
manligt och kvinnligt. Kénsinkongruens uppstar nar kénsidentiteten inte
stammer 6verens med kroppen eller det juridiska kén som personen tillskrevs
vid fodseln. Nar inkongruensen ger ett lidande kallas detta for konsdysfori.
Personer med konsdysfori lider av att kroppen och hur andra uppfattar dem
inte stimmer med deras konsidentitet. Ar lidandet tillrackligt uttalat kan indi-
viden uppfylla diagnosen Transsexualism eller en annan kénsdysforidiagnos
i ICD-10 eller diagnosen Konsdysfori i DSM-5. Personer med konsdysfori
har en forhojd psykisk ohalsa framfor allt i affektiva och angestsjukdomar
samt autismspektrum jamfort med personer utan konsdysfori. Konsbekréaf-
tande behandling minskar pa gruppniva den psykiska ohalsan men den &r
fortfarande hogre jamfort med personer utan konsdysfori. Sjalvskadebete-
ende eller suicidférsok har aven det forhojd forekomst bland personer med
konsdysfori.

Den sedan 70-talet internationellt och svenska vedertagna behandling av
Transsexualism eller Kénsdysfori ar att genom konsbekraftande behandling
andra kroppsliga kdnskarakteristiska samt mojliggora en &ndring av juridiskt
kon. Behandlingen syftar saledes till att minska konsdysforin genom att ka
samstdmmigheten mellan konsidentitet och kropp. Detta 6kar sannolikheten
for att andra uppfattar personen i enlighet med det kén som personen kanner
sig tillhora. Det finns idag ingen evidenshaserad metod att fa ndgon att &ndra
upplevelsen av vilken konsidentitet den personen har (konversionsterapi) och
att forsoka att behandla nagon i syfte att andra deras konsidentitet bedoms
som oetiskt och potentiellt skadligt av National Health Service (NHS) i Stor-
britannien.

Under senare ar, har det varit en markant 6kning av antalet personer som
soker sig till varden pa grund av kénsdysfori. Okningen galler sarskilt barn
och unga personer. Sedan millennieskiftet har det ocksa skett en 6kning av
antalet personer som soker till Socialstyrelsens Rattsliga Rad for byte av juri-
diskt kon och tillstand att géra konshekraftande ingrepp i konsorganen.
Denna 6kning blir mer uttalad fran 2013 nar kravet pa att vara steril for att fa
andra juridiskt kon togs bort.
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Figur 1. Antal ansokningar per ar till Socialstyrelsens rattsliga rad om att fa andra juri-
diskt kon aren 1992-2018, uppdelat pa personer som tillskrivits manligt kon vid fodseln
(AMAB), de som tillskrivits kvinnligt kon vid fodseln (AFAB) och totalt. Klla: Arsrap-
port Kénsdysforiregistret, 2018 [5]

Konsbekraftande vard startade under sent 60-tal och fram till 2000 lag antalet
person som andrade juridiskt kon kring 10-15 patienter per ar i landet. Déref-
ter har en successiv 6kning skett med en pataglig acceleration efter 2013 da
man mojligtvis kan se en utplaning (figur 1).

Utredning

Utredningen syftar till att ta stallning till om de symptom individen uppvisar
orsakas av en konsdysfori eller har en annan forklaring. Om individen har
psykiatriska besvar som gar utéver det lidande som kénsdysforin innebir, re-
mitteras individen for en samtidig psykiatrisk utredning och eller behandling.
Utredning och behandling av samtidig psykisk ohalsa kan paga parallellt med
en konsdysforiutredning. Konsdysforiutredningens langd och innehall anpas-
sas till individen men ligger vanligen mellan 6-24 manader. Utredningstea-
men bestar oftast av psykiater, psykolog och socionom. Idag finns sex BUP-
team och atta VUP-team i landet med sarskild kompetens inom konsdysfori.
Vissa utredningsteam tar emot bade egenremiss och vardbegéran fran andra
vardgivare medan andra enbart tar emot remisser fran vardgivare. Utred-
ningsteamen koordinerar fortsatta behandlingar och erbjuder stéd under me-
dicinsk och social transition.

Socialstyrelsens tva nationella kunskapsstod fran 2015 med rekommendat-
ioner for specialiserad vard och behandling av konsdysfori bland vuxna [1]
respektive barn och ungdomar [2] ligger till grund for den utredning och be-
handling som gors i samband med konsdysfori i Sverige.

Endokrinologisk utredning och hormonell behandling
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Ungdomar med trolig kdnsdysfori som kommit en bit in i pubertet kan er-
halla sa kallad stopphormonbehandling for att avbryta utvecklingen av se-
kundéara konskarakteristika. Om konsdysforidiagnosen hos en ungdom inte
bekréftas sd avbryts den pubertetsblockerande behandlingen.

Personer med konsdysfori kan efter utredning och faststalld diagnos fa till-
gang till konshekraftande hormonell behandling. Det ar centralt att séker-
stalla att patienten har realistiska forvantningar pa de forandringar som kan
astadkommas genom behandling liksom att patienten informeras om de risker
och biverkningar som &r forknippade med behandlingen och mojlighet till
framtida kirurgisk behandling samt hur den paverkar fertiliteten. Patienten
ska &ven informeras om vad en eventuell avbruten behandling innebér.

Den hormonella utredningen och behandlingen kan utforas av endokrino-
log, androlog eller gynekolog beroende pa vilket team i landet som patienten
tillhor. Beslut om behandlingsbehov for personer under 18 ar sker i samrad
mellan barnpsykiatriskt team och barnendokrinolog. Hormonférskrivande 1&-
kare utfor en somatisk (kroppslig) utredning och gér en individuell bedém-
ning avseende den risk patienten utsatter sig for vid konskontrar hormonbe-
handling. Behandlingen med konskontrara hormoner &r livslang for patienter
som har tagit bort kdnskortlarna men en anpassning sker fortlépande med
hansyn till patientens alder och annan sjuklighet.

Endokrinologisk behandling av personer under 18 ar foljer gemensamma
riktlinjer framtagna av barnendokrinologisk arbetsgrupp inom Svensk fore-
ning for transsexuell halsa (SFTH) [3] och ar baserade pa kliniska riktlinjer
framtagna av Endocrine Society [4].

Kirurgisk behandling

Det &r idag inte alla personer som erhaller tillstand fran Socialstyrelsens
rattsliga rad som vaéljer att genomga hela den kirurgiska konsbekraftande be-
handlingen. Den konsbekraftande kirurgin kan delas in i: 1) Brostkirurgi;
mastektomi (maskuliniserande brostkirurgi), brostforstoring (feminiserande
kirurgi), 2) Kdnsbekréftande genital kirurgi, 3) Feminiserande, reduktion av
larynx, samt 4) Rostforhdjande, feminiserande kirurgi. Dessutom férekom-
mer i undantagsfall generella utseendepaverkande operationer t.ex. feminise-
ring av ansikte, maskuliniserande behandling genom fettsugning av feminint
lokaliserade fettansamlingar.

Brostkirurgi sker idag pa alla plastikkirurgiska kliniker. Feminisering av
ansikte utfors idag endast i undantagsfall inom offentligt finansierad vard i
Sverige. | bada fall anser sakkunniggruppen det olampligt att tillstandsplik-
tiga dessa ingrepp. Den genitala kirurgin, vaginoplastik, och peniskonstrukt-
ion samt borttagandet av livmoder och dggstockar, utfors forst efter att till-
stand har erhallits av Socialstyrelsens rattsliga rad. Sakkunniggruppen
beddmer att borttagande av livmoder och &ggstockar inte faller under kriteri-
erna for nationell hdgspecialiserad vard och kan fortsatt utforas regionalt.

Patienter som fatt tillstand av Socialstyrelsens Rattsliga Rad for konsbe-
kraftande underlivskirurgi, och 6nskar genomfora kirurgin stélls pa vante-
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lista. De utredande teamen samordnar varden med den aktuella plastikkirur-
giska kliniken. De utfor dven i allmanhet en psykiatrisk beddmning av pati-
enten innan operation.

Infér och efter all kirurgi behdvs det ett multidisciplindrt omhandertagande
dar utredningsteamen, plastikkirurgen och endokrinolog samverkar kring pa-
tienten. Detta for att sédkerstélla att patienten har mycket god information om
forvéntat resultat, ingreppens irreversibilitet, eventuella komplikationer, post
operativt forlopp och eftervard. Vidare sa beh6vs det en gemensam vardpla-
nering avseende hormonmedicinering fore och efter kirurgin, och om det f6-
religger behov av psykosocialt stod efter operation. Kénsbekréftande kirurgi
kraver stor vana och skicklighet av kirurgen men dven mycket god kdnnedom
om patientgruppen, inte bara av operatdren utan dven av omvardnadsperso-
nalen. Metoderna som idag anvands vid en kirurgisk kénsbekréaftelse kan
komma att férandras beroende pa den idag anvanda behandlingen med stopp-
hormoner i tidig pubertet och mojlighet till kdnskontrar pubertet.

Liksom vid all kirurgi foreligger risk for att komplikationer uppstar och in-
fektion ar den vanligast forekommande vid konsbekraftande Kirurgi. Det ar
av storsta vikt att man vid en klinik som utfér denna kirurgi dven har kun-
skap kring omhandertagandet av eventuella komplikationer, sa som exempel-
vis lackage, fortréngningar och fistlar mm.

Ovriga behandlingar

Behandlingar som kan erbjudas pa sjukvardsregional niva, ar bland annat
mastektomi, rostbehandling av logoped, reduktion av larynx, harborttagning
och andra plastikkirurgiska atgarder. Hjalpmedel sa som peruk, brost- och
penisprotes bor forskrivas som hjalpmedel.

Vardkedjan

Psykiatrisk och hormonell utredning och behandling av patienter med kons-
dysfori bedrivs idag huvudsakligen pa atta enheter i Sverige; Umed, Oster-
sund, Uppsala, Stockholm, Linkdping, Karlshamn, Goteborg-Alingsas och
Malmo-Lund fér vuxna. For personer under 18 ar sker utredning och behand-
ling vid sex enheter: Umeé/Skellefted-Ostersund (BUP-Vésterbotten), Upp-
sala, Stockholm, Linkoping, Géteborg-Alingsas och Malmo-Lund.

Det dr forhallandevis likartade tillvagagangssatt for utredning och behand-
ling av personer med misstankt konsdysfori. Dédremot férekommer det skill-
nader i var konsdysforiutredningen och behandling sker beroende pa var i
landet patienten bor samt beroende pa patientens alder. Vanligtvis sker utred-
ningen vid antingen en psykiatrisk klinik eller vid en sexologisk mottagning.
Behandling med hormoner sker vid antingen en endokrinologisk- eller gyne-
kologisk mottagning. Vissa mottagningar utreder bade vuxna och barn. For
personer under 18 ar sker vanligtvis utredningen via BUP-team och behand-
ling med hormoner sker vid en barnendokrinologisk mottagning.

| dag bedrivs den genitala konsbekraftande kirurgin vid tre plastikkirur-
giska Kliniker i Sverige; Linkdpings Universitetssjukhus, Nya Karolinska i
Solna samt Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg.
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Idag rader en viss otydlighet angaende tidsplanering av utrednings- och be-
handlingsbesok vilket skapar onodigt psykiskt lidande for patienten. Studier
har visat att negativ upplevelse av vard &r associerat med lagre generell halsa,
och sé&mre livskvalitet inom patientgruppen. Enheter som utfor genital kons-
bekraftande kirurgi behtéver darfor ha kompetens av den aktuella utrednings-
och behandlingsmodellen for personer med konsdysfori. Komplexiteten av
ovan beskrivna vardinsatser samt vikten av att denna patientgrupp ska fa ett
kompetent bemdtande ar starka skal som motiverar en koncentration av hela
vardkedjan for denna patientgrupp.

Vardvolymer

Ar 2018 hade totalt 5 841 personer (0,06 % i befolkningen) ndgon konsdys-
foridiagnos i Sverige. Av dem hade 4 326 (0,04 % i befolkningen) en fast-
stélld diagnos (F64.0), och 574 personer hade en kénsdysforidiagnos som
kan anvandas da personer identifierar sig som icke-binara (F64.8).

Sakkunniggruppens uppfattning, utan att vi kan hanvisa till vetenskapligt
underlag, ar att de flesta transkvinnor valjer att genomga vaginoplastik me-
dan det ar en vaxande andel av transman som véljer att endast genomga
mastektomi och avvaktar med den genitala kirurgin. Det finns &ven ett antal
patienter som valjer att genomga en partiell genital konsbekraftelse s som
att exempelvis endast avlégsna testiklarna och penis men inte gora en vagina.
Overlag har dock antalet personer som erhaller tillstand till kirurgisk kénsbe-
kraftelse och som 6nskar genomga nagon del av denna process 6kat under se-
nare ar.

For att fa en dverblick dver det forvantade behovet av denna typ av Kirurgi
har sakkunniggruppen valt att titta pa antalet inkomna nybesoksremisser till
de plastikkirurgiska enheter som bedriver konsbekréftande kirurgi. Dessa pa-
tienter blir vanligen aktuella for kirurgisk intervention inom 1-2 ar. Vanteti-
den kan variera beroende pa olika ledtider, exempelvis tiden mellan ansékan
och tillstand fran Socialstyrelsens Rattsliga Rad. Totalt till de tre enheter som
idag bedriver genital konsbekraftande kirurgi inkom 2017, 778 nybesoksre-
misser avseende kdnsdysfori, en siffra som 2018 hade okat till 990. De flesta
av dessa personer hade annu inte ansokt om tillstand till konsbekréftande ki-
rurgi och det gar heller inte att avgéra andelen som erhaller tillstand. Vidare
ar det osakert hur stor andel av de som erhaller tillstand som véljer att ge-
nomga kirurgisk konsbekréaftelse och i sa fall i vilken omfattning.

For att fa en uppfattning om det forvantade behovet av kirurgisk konsbe-
kraftande kirurgi langre fram i tiden kan man &ven utga fran antalet patienter
som remitteras till utredningsteamen. Detta beror da patienter som kan bli ak-
tuella for kirurgi ca 3-5 ar fram i tiden. Utgar vi fran den uppgivna siffran om
1500-2000 nya remisser per ar, och tar hansyn till tidigare kunskap om ande-
len av dessa som genomgar hela utredningsprocessen fram till ett tillstand,
skulle det innebara ett antal kring 1000-1500 personer/ar. Detta indikerar en
fortsatt 6kning av behovet av kompetens inom kirurgisk konsbekréftelse
inom ett antal ar. Idag utfors ca 15-20 operationer/ar av stambandskirurgi.
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Sakkunniggruppen beddmer att det trots flera osakerhetsfaktorer ar hogst
sannolikt med en fortsatt 6kning av kirurgiskt konsbekraftande atgéarder inom
de narmsta aren.

Forskning

SBU har haft ett uppdrag att granska forskningen om kénsdysfori och att
samla kunskap om orsakerna till den 6kning av barn och unga i htginkomst-
lander som vénder sig till varden for utredning av konsdysfori. SBU har inte
funnit ndgon vetenskaplig litteratur som forklarar det senaste decenniets 6k-
ning av antalet barn och unga som soker pa grund av kénsdysfori. Dessutom
konstaterade SBU att det finns fa studier om kdnsbekraftande hormonell eller
kirurgisk behandling av barn och ungdomar Bara enstaka studier som om-
namner effekter dver langre tid av hormonell behandling och/eller genital Ki-
rurgi hos barn och unga [6].

Den kraftigt 6kade patientpopulationen har inneburit storre mojligheter a.tt
genomfora vetenskapligt acceptabla studier inom den aktuella gruppen men
ett 6kat samarbete mellan NHVe skulle ytterligare dka graden av evidens i
genomforda studier. | Sverige pagar forskning kring bakgrundsfaktorer till
konsinkongruens, kdnsdysfori, incidens, prevalens, psykisk halsa med eller
utan koppling till kénsbekraftande behandlingar. Forskningen har i huvudsak
bedrivits pa personer dver 18 ar. Uppfoljningstiden har i de flesta fall varit
kort eller i de fall den &r langre sa har bortfallet varit stort. Vi kommer aven
succesivt att fa allt aldre personer som under flera ar behandlats med kons-
kontréra hormoner. Om denna grupp finns idag bristféallig kunskap. Vidare
har det varit kliniska studier som i stor utstrackning anvént sjalvskattningar.
Sakkunniggruppen bedoémer darfor att en koncentration av hela vardkedjan
kan bidra till en 6kad kunskap och leda till en forbattrad psykiska halsa och
medicinska resultat i hela gruppen.

Konsdysforiregistret (KDR) ar ett nationellt kvalitetsregister med syfte att
folja upp och utveckla den konshekraftande varden i Sverige. Registret am-
nar folja patienterna livslangt och ar det enda i sitt slag i véarlden. KDR &r an-
slutet till RCO Syd i Lund sedan 2015 och IT-plattformen ar 3C. Registret
hade under aret 2018 11 registrerande enheter. Nar registret ar fullt imple-
menterat kommer det vara ca 40 stycken med nuvarande organisation av den
transmedicinska varden. De specialiteter som deltar i den transmedicinska
varden och i KDR &r vuxen-, barn och ungdomspsykiatri, vuxen- och barnen-
dokrinologi, plastikkirurgi, logopedi, foniatri. Strukturen for registret har
vuxit fram under fem ar da relevanta frageformular for respektive specialitet
har skapats och val av kvalitetsindikatorer skett.

Avseende kvalitetsregister med fokus pa den kirurgiska delen av en kons-
bekréftelse sa finns dessa lokalt vid klinikerna. Vid Universitetssjukhuset i
Linkoping finns ett register (Trans-data) dar alla patienter som genomgatt
konsbekraftande kirurgi vid sjukhuset sedan 2002 finns registrerade och dér
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parametrar sa som operationsmetod, komplikationsfrekvens, antal operat-
ioner etc. kan foljas. Det nationella kvalitetsregistret har under 2019 kom-
pletterats med delar avseende Kirurgi.

Sammantaget bedomer sakkunniggruppen att nationell hégspecialiserad
vard skulle ge Sverige battre méjligheter att halla hog kvalitet pa de diagnos-
tiska utredningar som gors for att sdkerstalla god medicinsk sékerhet. Det ger
ocksa battre forutsattningar till Iangsiktig uppféljning av patienterna bade av-
seende psykisk och kroppslig halsa samt om ndgon angrar genomgangen
transition och behandling. Tillsammans med kénsdysforiregistret, dvriga
svenska register och nationell hogspecialiserad vard har Sverige dessutom
varldsunika mojligheter att kombinera klinisk forskning med registerforsk-
ning.

Internationell utblick

World Professionell Association for Transgender Health (WPATH) organise-
rar professionella som arbetar inom omradet. De ger ut Internationella Stan-
dards of Care (SOC) som beskriver hur varden ska bedrivas till innehall och
form. | SOC-7 tas inte upp om varden bor vara koncentrerad eller inte, dare-
mot papekas vikten av att varden bedrivs multidisciplinart och multiprofess-
ionellt och vikten av tillgang till vard for personer i behov av det. Méanga lan-
der har anpassat/bearbetat SOC till nationella vardprogram liknande de
svenska kunskapsstoden.

| Danmark och Norge har den transmediciska varden (bade de diagnostiska
utredningarna och den koénsbekréftande behandlingen) varit centraliserad till
ett centrum i respektive land. | Danmark har man sedan nagot ar tillbaka givit
ytterligare en enhet i Arhus tillstdnd av att bedriva diagnostiska utredningar
och kdnsbekraftande vard. Konsbekraftande underlivskirurgi far dock bara
utforas pa Rigshospitalet i Képenhamn. I Finland bedrivs transmedicinsk
vard vid tva centrum (Helsingfors och Tammerfors).

| Storbritannien bestaller National Health Service (NHS), utredning, pu-
bertetshammande medicinering och kénsbekraftande behandling for personer
under 18 ar av Highly Specialist Gender Identity Development Centres. Sam-
arbete far ske med andra enheter om det &r en del av centrets natverk. For
vuxna bestéller NHS, diagnostiska utredningar, psykologiska bedémningar,
ordination av kénskontrar hormonbehandling, réstbehandling, harborttag-
ning, mastektomi, och feminiserande eller maskuliniserande konsbekraftande
genitalkiurgi, samt kirurgisk eftervard av ett par Specialist Gender Identity
Centres.

I Nederlanderna bedrivs utredning och konsbekraftande vard for tonaringar
och vuxna pa en universitetsklinik i Amsterdam. De planerar att etablera yt-
terligare en mottagning. Att verksamheten har varit samlad har underléattat for
kvalitetsutveckling, uppfoljning och forskning. Till exempel har de kunnat
foélja utvecklingen av antalet patienter, om de skiljer sig under olika tidspe-
rioder avseende konsdysfori, sociodemografi, antal som inleder behandling
och som angrar sig.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Sakkunniggruppen foreslar att personer dar misstanke om konsdysfori finns,
oavsett alder ska remitteras till nationella enheter (NHVe). Sakkunniggrup-
pen foreslar vidare att dessa ska ansvara for bade barn och vuxna. Vid ett
NHVe ska psykiatrisk utredning, diagnostik och utforskande samtal utforas.
Inom ramen for detta ryms &ven ett ansvar att folja upp hur psykiatriska/psy-
kosociala faktorer paverkar de personer som genomgar medicinsk och social
transition. | samband med detta kan behov hos patienterna bli tydliga och
krava stodjande eller behandlande insatser fran utredningsteam eller hemorts-
psykiatrin. NHVe skall ocksa bedriva medicinsk konsbekraftande vard inom
endokrinologi och logopedi. Sakkunniggruppen bedémer att det finns ett
stort mervarde med att nationella enheter har bade barn- och vuxenenheter i
anslutning till varandra samt att man samlar de psykiatriska utredningstea-
men och de somatiska behandlingsteamen.

Barn och unga kan vara svarare att utreda och diagnostisera an vuxna. Det
férekommer ofta samtidig psykisk ohdlsa och/eller neuropsykiatrisk funkt-
ionsvariation. Relationerna inom en familj kan ocksa paverka en utredning da
det exempelvis kan vara svart som foralder att veta hur man ska stotta sitt
barn pa basta satt. For vissa foraldrar ar barnets tankar om konsidentitet svara
att acceptera och det kan innebéra smartsamma konflikter. | det multidiscipli-
ndra teamet vid en nationell enhet bor det darfor inga socionom med sarskild
kunskap och erfarenhet av familjearbete.

En samlad vard for bade barn och vuxna kan forenkla patientens vag ge-
nom varden men kan ocksa ge synergier i forstaelse av tillstandet och i forsk-
ningshanseende. En samlad kompetens ar ocksa av fordel efter 6verforing
fran barn- till vuxenenhet, bade for psykiatrisk utredning och for somatisk
behandling. Vard av konsinkongruens dr som namnts i hog grad multidisci-
plinar och stracker sig 6ver flera medicinska specialiteter. En samlad vard
kan lattare samordnas och det bor rimligen innebéra ett battre anvandande av
vardens resurser.

Nar en patient far remiss till ett utredningsteam pa NHVe bor man vid
forsta besoket uppratta en vardplan som visar det patienten skall genomga
med kontaktuppgifter till de vardgivare som berors. Vardplanen kan ses som
ett slags kontrakt som man sa langt som mojligt skall halla sig till. Vardpla-
nen bor dven ange en tidsplan for nar patienten skall traffa de olika vardtea-
men. Eventuella forandringar i planen kan pa sa satt lattare accepteras och
forstas av patienten.

For att sakerstalla en samlad bild av behandlingseffekt och biverkningar pa
bade kort och lang sikt ska kirurgin vara en integrerad del av NHVe. Detta
mojliggor sékerstallandet av en trygg pre- och postoperativ tid vilket &r
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mycket viktigt da patientens psykologiska status, i direkt anslutning till oper
ation, maste kunna bedémas akut och operation vid behov skjutas upp. Dér
den genitala kirurgin bedrivs ska darfor dven tillgang till 6vriga delar i vard-
kedjan likvél som till urolog, gynekolog samt allmankirurg med operativ er-
farenhet av konsdysforisk behandling finnas. Diagnosisk utredning, bedom-
ning och initial hormonell och logopedisk behandling ska ske vid NHVe da
kunskap om patientgruppen ar sarskilt viktig. Stambandskirurgi pa NHVe
ska ocksa ske i nara samarbete med logoped och vara ett sambeslut. Stam-
bandskirurgi &r ett komplicerat ingrepp och utfors i mycket begransad om-
fattning (ca 15-20 operationer per ar). Med tanke pa nuvarande volym finns
det inga motiv for att stambandskirurgi ska utforas pa fler an en NHVe.

Avseende optimalt antal opererande enheter maste hansyn tas till att det
for uppratthallande av kompetens kréavs en minsta patientvolym per kirurg.
En stdrre volym motiverar en koncentration av viss kdnshekréftande kirurgi
och innebar dven béttre forutsattningar for forskning vilket ar av yttersta vikt
inom ett omrade dar evidens i manga fall saknas. For att ge personerna i den
aktuella gruppen ett adekvat bemotande kravs en langre erfarenhet av omra-
det hos all personal. Detta kan bara uppnas genom att skapa en sadan attrakti-
vitet av arbetsplatsen sa att personal stannar kvar under langre tid. Ett upp-
byggande av en dylik attraktivitet kraver en mdéjlighet till delaktighet hos all
personal i alla delar sa som vard, forskning och utveckling. Givet nuvarande
vardvolym i beaktande anser sakkunniggruppen att beskrivet antal kirurgiska
NHVe &r optimalt.

Bade den endokrinologiska och kirurgiska behandlingen kraver att patien-
ten foljs 6ver tid och att det finns en kontinuerlig aterkoppling till hela det ut-
redande teamet. Endokrinolog behover ocksa vara direkt tillganglig pre- och
postoperativt. Det &r ocksa av sarskild vikt att den endokronologiska
utredningen och den initiala behandlingen finns pa NHVe. Nar den
hormonella statusen har stabiliserats kan behandling dvertas, efter
overenskommelse, med patientens vardgivare i hemmaregionen.
Sakkunniggruppen foreslar dven att NHVe ska ansvara for uppfdljning och
utvérdering av medicinsk och social transition. Detta bor géras minst vart
femte ar vilket mojliggor en okad kunskap om vilka medicinska behov den
véaxande gruppen aldre personer som under manga ar statt pa konsbekraf-
tande behandling har.

Fertilitetsperspektivet ar ocksa mycket viktigt och maste diskuteras tidigt
med patienten. NHVe bor darfor dven ha tillgang till denna kompetens (t.ex.
sexolog, psykolog, gynekolog och androlog) for att kunna erbjuda atgarder
for att bevara reproduktionsformagan.

Sakkunniggruppen bedémer att en tydlig vardstruktur och en relativ geo-
grafisk spridning av NHVe &r av stor vikt for patienterna eftersom det blir
enklare for patienterna och underlattar med samordning for vardgivare. Sak-
kunniggruppen bedomer att fyra NHVe bor 6ka forutsattningarna for vardens
kunskapsutveckling. Endast tre kirurgiska NHVe behévs dock for att uppratt-
halla tillrackliga volymer inom genital kirurgi som det ser ut idag och inom
en overblickbar framtid. En samlad undervisning och handledning, utgaende
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fran NHVe, bedoms ocksa vara en viktig faktor for att bibehalla och utveckla
kompetens.

Det finns stora behov av forskning och metodutveckling inom saval psyki-
atrisk utredning som somatisk behandling. NHV skulle bidra till att man
skapar patientunderlag (inklusive personer under 18 ar) for att fortsatta ut-
veckla forskning inom utredning och behandling. En koncentration av fore-
slagen vard skulle aven underlatta insamling av data till det befintliga nation-
ella Konsdysforiregistret. Med fyra NHVe antas forutsdttningarna for att
bedriva forskning och utveckling inom omradet bli béttre. NHVe bor ocksa
samverka internationellt for att 6ka mojligheterna till forskning och utveckl-
ing av behandlingsmetoder.

Pa ett nationellt plan maste NHVe se till att det finns ett nara samarbete
avseende forskning, utveckling och upprattandet av ett nationellt vardpro-
gram. Vidare &r det avgorande for en kontinuerlig utveckling av varden att
det forutom de Kliniska resurserna avsétts tillrackligt med tid och resurser for
att mojliggora forskning och deltagande i den internationella utvecklingen.

NHVe bor aven ta ett stort ansvar for utbildning av andra vardgivare som
kommer i kontakt med denna patientgrupp. Psykiatriska eller somatiska be-
hov, som ej ar relaterade till konsdysfori, kan behova fangas upp och omhéan-
dertas regionalt. Det kan t.ex. handla om behov av férdjupad neuropsykia-
trisk bedémning, behandling avseende depression, sjalvskadebeteende,
atstorning, hjalp med viktnedgang, rokstopp eller behandling av hypertoni.
Sakkunniggruppen anser att det vore dnskvart om det i regionerna fanns kon-
taktpersoner inom framforallt psykiatri, BUP, endokrinologi/internmedicin,
barnendokrinologi/barnmedicin. Utdver dessa insatser bor hemregionen aven
erbjuda hjalpmedel sasom peruker, brostproteser, penisproteser osv. NHVe
kan med kunskapsspridning till patientens hemmaregion och den tidigare
namnda vardplanen, hjilpa till med att ge en "helhet” till patienten. Vidare
avseende kunskapsoverforing kan NHVe dven ansvara for utbildningsinsatser
riktade till Skol- och barnhalsovard, socialtjanst, politiker/ tjansteméan. Aven
inom grundutbildningar sdsom lédkarprogrammet (inklusive ST) och psyko-
logprogrammet, behovs 6kad kunskap i omradet. Resurser och system, exem-
pelvis MDKer, maste darfor finnas pa NHVe for kontinuerligt samarbete och
utbyte mellan de fyra NHVe, men aven med remitterande enheter. De fyra
NHVe behdver ocksa ha samma ekonomiska forutsattningar for att kunna be-
driva sin verksamhet pa ett likvardigt satt.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda vill-
kor som ska galla for tillstanden. Generella villkor regleras i foreskriften for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand
fattas.

Kompetens och resurser for alla fyra NHV

NHVe ska ha I&kare med betydande erfarenhet
och/eller utbildning inom k&nsdysfori:

e Psykiater

. Barnpsykiater

e  Endokrinolog alternativ gynekolog med endo-
krinologisk kompetens

. Barnendokrinolog

e Urolog/androlog/gynekolog

For enheter som ansvarar for kdnsbekraftande genital

Kritisk medicinsk kompetens (IGkare) kirurgi:

® Plastikkirurg med kompetens inom genital kirurgi
*  Allmdankirurg

* Operationskompetent gynekolog samt urolog

® Anestesiolog

For enheter som ansvarar for stdmbandskirurgi:

*  ONH-l&kare med specialisering inom foniatri

* Roéntgenolog for att genomféra MR-undersdkningar
foére och efteringreppet

Professionerna ska ha betydande erfarenhet och/eller
utbildning inom kdnsdysfori:

e Logoped
Andra typer av kompetens (t.ex. speci- e  Socionom
alkompetent sjukskdterska, kurator, e  Psykolog med utrednings- och/eller behand-
psykolog, fysioterapeut) lingskompetens

. Psykolog med sdrskild kunskap om barns ut-
veckling

. Koordinator
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e  Socionom med sdrskild kunskap och erfaren-
het av familjearbete

e Endokrinsjukskdterska med barn/vuxen kom-
petens

For enheter som ansvarar for kdnsbekraftande genital
kirurgi:

* Sjukskoterska; mottagning, operation
* Uroterapeut
* Fysioterapeut

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler etfc.)

F&r enheter som ansvarar fér kdnsbekr&ftande genital
kirurgi:

e  Operationsfaciliteter Idmplig for genital kirurgi

For enheter som ansvarar for stdmbandskirurgi:

e Adekvat utrustning (s& som hoéghastighetskamera
och aukustikbehandlad inspelningsstudio) fér ut-
redning, beddmning och behandling fére och ef-
ter deft kirurgiska ingreppet.

¢  MR-kamera

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en forutsattning for att den utredda

varden ska kunna bedrivas

NHVe ska ha tillgdng fill:
e  Reproduktionsmedicinsk mottagning

For enheter som ansvarar for kdnsbekraftande genital
kirurgi:

e IVA

e  Postoperativ avdelning

Kritiska diagnostiska metoder

NHVe ska ha tillgdng fill:

e  DEXA-md&tning

For enheter som ansvarar for kdnsbekraftande genital
kirurgi:

e Bilddiagnostik exempelvis MR, UL, CT

F&r enheter som ansvarar fér stdmbandskirurgi:

. Laryngoskopi

e  Akustisk och aerodynamiska analyser

e  Audioperceptuell réstanalys

e Sjdlvskattningsformuldr s& som Skattningsskala for
rosten vid kdnsdysfori (SaRK), Transsexual voice
questionnaire (TVQ), Gender Congruence and Life
Satisfaction Scale (GCLS) samt Résthandikapp in-
dex (RHI)
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Behandling som behdver finnas men
som inte &r definierat som NHV (t.ex.
medicinsk, kirurgisk, interventionell radi-
ologi)

NHVe ska kunna erbjuda:

Mastektomier och brdstplastik

Fysioterapeutisk beddmning och behandling t.ex.
kroppskdnnedom

Dermatologisk behandling

Rehabilitering (sarskilt anpassad fill
behovet)

For enheter som ansvarar for kdnsbekraftande genital

kirurgi:

Postoperativ fysioterapeutisk behandlingskompe-
fens

F&r enheter som ansvarar fér stdmbandskirurgi:

Pre- och postoperativ rostterapi

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner etc.)

NHVe ska ansvara for att:

Upprdtta en individuell vardplan.
Overrapportering il hemregion samt uppfélining
av patientrapporterade matt

MDK mellan NHVe, med &verrapportering fill remit-
terande enhet

Ta fram gemensamt informationsmaterial, utbild-
ningsmaterial

Kompetensdverféring, kunskapsspridning, utbild-
ning/vidareutbildning inkl. till primarvérd samt ak-
tivt identifiera omrdden ddr det saknas kunskap.
Ta fram ett gemensamt nationellt vardprogram.
Verka fér nationellt och internationellt samarbete.
Uppratthdlla och, om det ar aktuellt, inféra nya
hoégspecialiserade undersékningsmetoder.
Maéjliggdra fér att patienter kan ses i grupp.
Ansvara for att registrering i kvalitetsregister sker.
Férst och frémst K&nsdysforiregistret (KDR) och
eventuellt andra relevanta register.

NHVe ska ha adekvata forskningsresurser dvs uni-
versitetssjukv@rdsenhet eller motsvarande forsk-
ningsforutsattningar. NHVe ska initiera och deltai
kliniska forskningsprojekt och systematiskt utveck-
lande av forskning
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rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att saker-

stalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en 6ver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut

sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran en av regionerna utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och

forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstanden om det ar for

att sakerstalla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vérdkvalitet, tilgénglig-
het, ndrhet efc.)

Overvager méjligheten och tillgéngen ftill
NHVe nackdelen med 6kat avstdnd/resore

Den geografiska férdelningen av NHVe blir
avgdérande fér att dstadkomma jamilik véard
eftersom en koncentration kan leda fill
l&nga resor for patienten.

Patienten féridag std for kostnader for re-
sor med betalning frén region i efterskott.
Mdénga patienter maste d& avstd pga av
bristande ekonomiska resurser. Forslagsvis
skulle regionema kunna betala det i for-
skott.

Okad vérdkvalitet tack vare ékad volym,
specialisering och uppfdlining.

Okad trygghet tack vare kunnig personal
som fér en vana i bemétande.

Fordyrande omsténdigheter for nérstd-
ende pd grund av resor. Narstdende behd-
ver kunna delta vid nagot fillfélle.

Mer kompetent information till n&rstdende
tack vare koncentration (utbildningar fill
patient och ndrstdende). Aven av bety-
delse att kunna tr&ffa andra i samma situ-
ation.

Resurser och system, exempelvis MDKer,
maste finnas p& NHVe fér kontinuerligt
samarbete och utbyte mellan de fyra
NHVe, men dven fér samverkan med re-
mitterande enheter och regionala natverk.
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Pé&verkan pd utbildning, kunskaps- och
kompetensdverféring

Vad hdnder med de enheter som ev. blir
av med viss vard?e Finns det ndgra nega-
fiva konsekvenser for de enheter som kom-
mer att bedriva nationell vard?

Stoérre volymer ger battre underlag for
kvalitetssdkring och forskning.

Okade férutsattningar fér kunskapsutveckl-
ing

Risk fér utarmning av kunskap i regioner
som inte har NHV fillstdnd.

NHVe méjliggdr ansvar fér nationell kom-
petensutveckling.

Utbildning av sjukvérdspersonal (Idkare,
psykologer, sjukskdterskor etc) forvantas
kunna pdaverkas positivt av en koncentrat-
ion, kan inh&dmta kunskap mer effektivt nar
kompetensen &r samlad. Redan idag be-
héver man randa sig pd olika stdllen utifrdn
vilka kursmoment man behdver.

Pé&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

Attraktiv arbetsplats, underlatta rekrytering
av forskningsmeriterade medarbetare.

Ndarhet mellan barn och vuxna skapar for-
utsattning for forskning som inte bedrivs
idag.

Nérhet mellan olika specialiteter mojliggor
l&ngtidsuppfoliningar.

Studier av farmakologiska behandlingsef-
fekter p& kirurgiskt resultat.

Narhet till reprodukfionsmedicin och etiska
diskussioner dr ett nytt omrdde dér det
idag finns kunskapsluckor — koncentration
ger majlighet for 6kad kunskap.

Mer Iattillgdngliga forskningsresurser.

P&verkan pd& nérliggande omrdden

Ar det ndgot som tréngs undan om detta
omrdde blir NHVe?

Totalt seft skapar viinte fler patienter, vi
omférdelar dem.

Det blir eft tydliggdérande av kénsdysfori-
gruppen. Kanske mindre undanfrdngning
eftersom denna grupp synliggérs.

Kan finnas risk for undantréngning lokalt p&
ett NHVe t ex IGngre vantetider for benign
elektiv kirurgi om inte NHVe blir adekvat re-
surssatt. Denna risk finns dven idag ef-
tersom férslaget gdller samma antal en-
heter.

| 6vrigt inga stora risker fér undantrdngning
inom vuxen- eller barnendokrinologin.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omradet i stort.

Blir en 6kad volym en ékad belastning for
akutsjukvarden pd NHVe?2

Beskriv ocksd konsekvenserna for akutverk-
samheterna om denna vard férsvinner frén
sjukhusen.

Ingen paverkan.
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Pé&verkan pd vardkedjan

Kommer den vardkedja som finns idag att
pdaverkas? T.ex. att lanssjukhuset hoppar
over regionsjukhuset ndr en diagnos ska
konfirmeras och remitterar direkt fill NHVe?2

Battre folisamhet till Nationella screening-
program (mammografi, cellprov,
bukaorta) som behdver initieras manuellt
och d&rinte kongruent for personer som by-
ter juridiskt kon eller for personer som ge-
nomgdr kénskontrér behandling utan att
byta juridiskt kén.

En mojlighet att med NHVe och en sam-
manhdllande organisation fér dessa fora ut
gemensamma rikflinjer/rutiner for att upp-
mdarksamma detta problem.

Tydligare struktur ger en battre vardkedja.

Stdérre enheter kan bygga upp en battre
kommunikation och stérre tydlighet.

Mindre incitament ute i regionen aft upp-
ratthdlla basal kompetens.

Kan finnas en risk f&r dkat antal egenremis-
ser.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utdékad/minskad verksamhet pd vardkvali-
tet, resursforbrukning, kostnader, kompe-
tensférsérining etc.)

P&verkan pd planering, ledning och kon-
troll av verksamheten pd ett satt som leder
fill att kraven pd god vard i HSL upprait-
halls. Inkludera éven ett resonemang som
gdller paverkan fér remittenten.

Behdver vardgivaren investera i négot som
inte finns idag? Medfér det 6kade kostna-
der aft ansvara fér NHVe? Observera att
samverkan mellan fillsténdsinnehavare och
remittenter regleras i féreskrifterna.

Verksamheten kan eventuellt planeras
battre, ge battre forutsdgbarhet och trygg-
het ex hur mé&nga pt NHVe ska omhdan-
derta.

Konsekvenserna av att koncenfrera denna
vérd ar att vardenheterna kommer bli
stérre &n de &ridag. Detta skulle kunna
leda till att man fér organisatoriska pro-
blem med bland annat en startstrécka
med léngre vantetider. Stockholm &ridag
den stérsta enheten och internationellt
finns det &nnu stérre enheter av matt som
vi inte kommer se i Sverige.

Med ndérhetsprincip finns risk for I&ngre van-
tetid fér ndgon. D& behdver patienter er-
bjudas att resa lite Iangre. Méjlighet att
skapa en gemensam vdéntelista kontra ndr-
hetsperspektiv. Nadgon form av organisat-
ion behodvs for patientflodet.

Ekonomin kan eventuellt effekfiviseras tack
vare volym.

Férdel med att ett hdgspecialiserat feam
verkligen kan arbeta som ett team.

Kan vara svart for ett NHVe att bedéma
hur mycket man behdver férbereda sig for
ex rekrytering. Endokrinologisk och psykia-
trisk kompetens aridag ojdmnt férdelat i
landet. Om kompetenta/erfarna inte kan
té&nka sig aft flytta till NHVe krévs utbildning
av nya.

Utebliven efterfrdgad forskning utan NHVe.

Aft koncentrera varden och samla kompe-
tens, &ka mojligheterna att forska osv bi-
drar fill att skapa en attraktiv arbetsplats.

Professionen far en fysisk ndrhet fill ett multi-
disciplinért samarbete.
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Eventuella konsekvenser for sjuktransporter

Ar patienterna i behov av sérskilda sjuk-
transportere Akuta eller planerade?

Inte aktuellt.

Forutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Finns det anledning att tro att vardvoly-
merna kommer att féréndras éver dren
med tanke pd medicinsk utveckling pd
omrddet. Paradigmskifte pd gadng? Kan en
fidsaspekt Idggas in2 Om man har skal aft
fro att det inom snar framtid kommer aftt
behdévas fler centra dn dagens rekommen-
derade antal.

Volymerna har eventuellt bérjat plana ut.

Osdker prognos. Viktigt med relafivt tata
uppféliningar av volymer. Aven om pati-
entflédet dkar s& vdljer en stdrre andel aft
inte genomgda kirurgi.

Stabilitet for NHVe ar viktigt for att kunna f&
6kad kunskap om omrdadet sdsom volymer.

Ovriga kommentarer:

Okade mdjligheter fér samverkan med
andra aktérer och myndigheter tex forsék-
ringskassan
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlamning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga fran verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvardering av tillstanden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utga fran mallen nedan. Uppf6ljningsmatten kan komma
att justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinnehavare.

Uppfdljningsmatt Beskrivning
Antal remisser fill ett NHVe
. e Alder
Bakgrundsmatt .
. Kén
. Region som remitterat
. Andel/antal personer (av de remitterade) som kommer pd ett forsta be-
Bakgrundsmatt .
sok
Andel/antal som far/inte fér faststalld diagnos i samband med vidare
Bakgrundsmatt remittering
Andel/antal av de som remitteras som gdr vidare/inte gér vidare Hill
. kdnsbekraftande atgarder
Bakgrundsmatt
. Hormonell
o Kdénsbekr&ftande kirurgi
Vardtid vid kdnsbekraftande kirurgiska &tgarder
Bakgrundsmatt

Datum for utskrivning minus datum fér inskrivning

Tillgdnglighetsmatt

Tid frdn remiss till férsta besdk

Datum for forsta besdk minus beslutsdatum fér remiss till psykiatrin

Tillgdnglighetsmatt

Tillganglighetsmatt for diagnostik, hormonell behandling samt évriga &t-
gdérder bér tas fram i dialog med fillstdndsinnehavarna.

Tillganglighetsmatt

Tid frén remiss till forsta atgard (kdnsbekréftande kirurgi)

Datum for forsta besdk minus datum fér emottagen remiss till plastikki-
rurgi

. Falloplastik

e Vaginoplastik

Medicinska matt

Uppfolining psykosocialstatus 5 dr efter utredning och behandling

Medicinska matt

Uppfdéljning hormonelistatus 5 &r efter utredning och behandling
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Deltagare i sakkunniggrupp

Norra sjukvardsregionen: Anna-Sara Sorsén, specialist inom barnpsykiatri
Sydostra sjukvardsregionen: Gunnar Kratz, specialist inom plastikkirurgi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Ricard Nergérdh, specialist inom barnen-
dokrinologi

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Cecilia Dhejne, specialist inom psyki-
atri

Vastra sjukvardsregionen: Konstantinos Georgas, specialist inom plastikki-
rurgi

Vastra sjukvardsregionen: Lennart Féllberg, specialist inom omvardnad, re-
gisterhallare

Sodra sjukvardsregionen: Katarina Link, specialist inom endokrinologi
Patientforetradare: Sara Bystam, FPES-foreningen for transpersoner

Vi vill aven tacka for information fran Stellan Hertegard (professor i fonia-
tri), Victoria Kelly (logoped), Emma Malmstrom (foniater), Ulrika Nygren
(logoped och med dr) och Maria Sddersten (professor i logopedi)
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller séllan férekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre forutsattningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en méjlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hég-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
halso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell karaktar.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa grupper underlaget och tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
att genomlysa underlag analys utférare

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar ansoker om

utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhamta kunskapsléget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgora nationell hdgspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett Kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens béasta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar ldmnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag &r att sékerstélla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhdmta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen vardomradet fertilitetsheva-
rande kirurgi vid livmoderhalscancer och lamnar sitt forslag till nationell
hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras 6ppet for syn-
punkter fran alla intresserade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunniggrup-
pens forslag i processen, mojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stéllen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att Iamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hégspeciali-
serade varden pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta ar-
bete. Socialstyrelsen vill tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram
detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.

Detta underlag behandlar bedémning och eventuell kirurgi vid livmoder-
halscancer, fertilitetsbevarande indikation.
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Ordlista

NHV

NHVe
Adjuvant

CT

Cervix

HPV
Hysterektomi
Kolposkop

Konisering/excision

MRT

PET

Sentinel node
Trakelektomi

Dnr 5.3-20288/2019

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet
Tillaggsbehandling i syfte att motverka aterfall
Datortomografi

Livmoderhals

Humant papillomvirus

Borttagande av livmoder

Instrument som anvénds vid undersékning av va-
gina och livmodertappen

En kagelformad liten bit av vavnaden ytterst pa
livmodertappen tas bort med en liten elektrisk
varmeslynga (diatermi) eller laser.
Magnetresonanstomografi, medicinsk avbild-
ningsteknik med s.k. magnetkamera
Positronemissionstomografi, en medicinsk av-
bildningsteknik som bygger pa anvandning av
isotopmaérkta preparat

Portvaktskortel

Vid en trakelektomi avlagsnas en del av livmo-
derhalsen med parametrier (stédjevavnad) och
vaginalmanschett, medan 6vre del av livmoder-
halsen och corpus uteri (livmodern) bevaras och
en pelvin lymfkértelutrymning genomfors med
portvaktskdrtelteknik. Vanligen anlaggs ett per-
manent cerklage for att minska risken for fortids-
bord. Pa detta satt uppnas radikal kirurgi samti-
digt som fertiliteten bevaras och risken for
fortidsbord minimeras.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE FERTILITETSBEVARANDE KIRURGI VID LIVMODERHALSCANCER SOM NATIONELL
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet fertilitetsbe-
varande kirurgi vid livmoderhalscancer att det som framgar under rubriken
Forslag till definition ska utgora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas
vid hogst tre nationella vardenheter. Detta bedéms vara vard av komplex och
séllan forekommande art, som kréver en viss volym och multidisciplinér
kompetens.

Varden ar multidisciplinar eftersom bedémning, utredning och behandling
kraver bland annat gynekologiska tumarkirurger, gynonkologer, patologer,
radiologer och specialister inom reproduktionsmedicin, med erfarenhet av
omradet. | det multidisciplinara teamet behovs dven kontaktsjukskoterskor
med sérskild kompetens inom omradet.

Vardvolymen for denna atgard ar 1ag, idag genomgar bara 2540 patienter
fertilitetsbevarande kirurgi vid livmoderhalscancer per ar. Sakkunniggruppen
bedomer dock att kirurgiska atgarder som trakelektomi kan vara underan-
vanda, och att en vardkoncentration skulle kunna 6ka mojligheten att na ut
till ratt patienter.

Sakkunniggruppen bedémer att hdgst tre nationella vardenheter behovs for
att ta hand om dagens vardvolymer. Vardvolymerna kan komma att 6ka, ef-
tersom barnafodande i dag skjuts upp alltmer. A andra sidan kan vardvoly-
merna ocksd komma att minska, eftersom allt fler vaccineras mot HPV. Tre
vardenheter skulle dock minska risken for redundans. Enheterna behover
samarbeta, for att kunna fordela patienter mellan sig om det uppstar vanteti-
der. Sakkunniggruppen bedémer daremot inte att fyra nationella vardenheter
ar aktuellt, eftersom varje enhet da skulle fa for fa patienter for att kunna
bygga upp nédvandiga kunskaper och erfarenheter.

Konsekvenserna av att koncentrera varden ar 6vervagande positiva. Forsk-
ning och utveckling skulle gynnas, och de nationella hdgspecialiserade vard-
enheterna skulle sprida kunskap. Patienterna skulle ocksa fa tillgang till Sve-
riges basta utforare av varden, vilket skulle ge en battre vardkvalitet och en
mer jamlik vard, trots eventuella nackdelar med att resa langre. Paverkan pa
akutsjukvarden ar dessutom i princip obefintlig. All cancerkirurgi kan dock
potentiellt trdnga undan benign kirurgi.
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Forslag till definition av nationell
hégspecialiserad vard

Sakkunniggruppen foreslar att bedomning infor eventuell fertilitetshevarande
kirurgi samt utférande av denna pa patienter med misstankt eller verifierad
livmoderhalscancer ska bedrivas som nationell hdgspecialiserad vard.

Antal enheter
3 enheter

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE FERTILITETSBEVARANDE KIRURGI VID LIVMODERHALSCANCER SOM NATIONELL
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Avgransningar
Vardomradet som avses i detta underlag omfattar livmoderhalscancer dia-
gnoskod ICD 10 C53.0-9.

1. Konisering/excisioner av tidiga stadier ska omhéndertas enligt nat-
ionellt vardprogram for livmoderhalscancer [1].

2. Kirurgisk behandling med radikal hysterektomi och behandling med
kurativ radiokemoterapi anser sakkunniggruppen ska nivastruktureras
regionalt. Aven medicinsk onkologisk behandling och postoperativ
adjuvant radiokemoterapi av livmoderhalscancer anser sakkunnig-
gruppen bor ske regionalt. Detta underlag omfattar inte dessa omra-
den.

3. Detta underlag omfattar inte heller cancer in situ (ICD 10 D06.9) och
cervixdysplasi (ICD 10 N87). Ett nationellt vardprogram for livmo-
derhalscancerprevention finns sedan 2017.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Den nedre delen av livmodern kallas livmoderhalsen, cervix. Livmoderhal-
sens funktion &r att bland annat att sta emot det 6kade trycket nedat som upp-
kommer da ett foster véaxer i livmodern liksom vara en barriar mot uppatsti-
gande infektion. Den nedersta delen av livmoderhalsen kallas
livmodertappen och det ar fran den som prov tas vid den gynekologiska cell-
provtagningen, vilken alla kvinnor i aldern 23 till 64 ar regelbundet erbjuds.
Vid sa gott som all livmoderhalscancer &r infektion med Humant Papillomvi-
rus (HPV) bakomliggande orsak. Livmoderhalscancer drabbar ibland kvinnor
i fertil alder och dar familjebildning inte ar avslutad. Sjukdomen utvecklas
ofta langsamt under flera ar.

Under 2012 paborjades skolvaccination av flickor i aldern 10-12 &r och
flickor upp till 18 ar erbjuds gratis vaccination. Vaccinet som har anvants
skyddar mot HPV 16 och 18 som &r bakomliggande orsak till cirka 70 pro-
cent av all livmoderhalscancer i Sverige. Hosten 2019 informerade rege-
ringen att de avser att 6ka det allménna vaccinationsprogrammet for barn
med HPV-vaccination av pojkar. Vaccinationerna bedéms kunna starta from
hosten 2020. Under 2023 kommer den forsta kohorten av skolvaccinerade
flickor in i screeningprogrammet varav drygt 80 % &r vaccinerade. Redan nu
ar cirka 60 procent av de kvinnor som gar in i screeningprogrammet HPV-
vaccinerade. Det finns nu dven ett 9-valent HPV-vaccin som forutom skydd
mot HPV 16 och 18 &ven skyddar mot ytterligare HPV-typer (31, 33, 45, 52,
58) som kan orsaka livmoderhalscancer. Vaccinationsprogrammet kommer
pa sikt att minska forekomsten av livmoderhalscancer. Det kan darmed bli
aktuellt att bade hoja startaldern for screening samt dverga till HPV-test som
primdr screeningmetod med analys av cellférdndring vid positiv HPV.
Varldshélsoorganisationen, WHO, planerar att anta global strategi for utrot-
ning av livmoderhalscancer vid sitt World Health Assembly i maj 2020.
WHO:s definition &r incidens pa farre an 4 nya fall per 100 000. Australien
har redan antagit en strategi och forvantas na detta mal 2028.

Det allra vanligaste symtomet pa livmoderhalscancer &r en blddning utan
samband med menstruation men en del patienter med tidig livmoderhalscan-
cer har inga eller diskreta symptom. | senare skeden av sjukdomen kan sym-
tom fran urinvéagar och tarm forekomma, liksom viktnedgang, aptitloshet,
trotthet och smartor i nedre delen av buken.

Prognosen har forbattrats avsevart sedan screening med gynekologisk cell-
provtagning inférdes i Sverige i slutet av 1960-talet. Cellprovtagningen gér
att man kan upptécka cellférandringar och kan behandla dem med ett litet in-
grepp som inte skadar livmodertappens funktion. Screeningprogrammet for
ocksa med sig att livmoderhalscancer kan upptéackas innan symtom uppkom-
mer och de flesta kvinnor diagnostiseras i de tidigaste stadierna dar progno-
sen &r mycket god.
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Incidensen av livmoderhalscancer i Sverige var 2018 10,67/100 000 med
540 nya fall (Socialstyrelsens Cancerregister). Antalet nya fall av cancer in
situ/grav dysplasi ligger konstant kring 3000 fall per ar i Sverige. Flertalet
upptacks genom screeningen for livmoderhalscancer och patienterna hand-
laggs i enlighet med vardprogrammet for livmoderhalscancerprevention.
Incidensen av livmoderhalscancer har under senare ar 6kat med 17 procent,
fran ca 450 till ca 550 &rliga fall i Sverige. Okningen ar begransad till tidiga
stadier av cancer (1A och IB).

Cirka en tredjedel av drabbade kvinnor ar under 40 ar. Medianaldern for
forstfoderskor i Sverige har under en rad ar dkat och var 2016 29,2 ar med en
ytterligare hogre medianalder i storstadsomradena.

Diagnos av livmoderhalscancer sker vanligtvis inom ppenvardsgynekolo-
gin och utredning sker enligt Standardiserat VVardférlopp (SVF) och kan ske
pa lansniva i samrad med eller direkt via universitetsklinik. Livmoder-
halscancer kan inte bekraftas med enbart vaginal gynekologisk undersokning.
For diagnos inspekteras livmoderhalsen via ett kolposkop och vavnadsprov
tas fran livmoderhalsen och provet analyseras darefter i mikroskop. | flertalet
fall bedéms livmoderhalsen med dess nyupptackta cancer med en gynekolo-
gisk undersokning da patienten ar sévd. Sjukdomens utbredning utreds vi-
dare med hjélp av datortomografi av bréstkorg och buk samt magnetreso-
nanskamera (MR) av backen enligt SVF.

Stadieindelningen &r klinisk enligt FIGOsz klassifikation (se Tabell 1), och
baseras pa klinisk undersokning och bilddiagnostik som lungréntgen och uro-
grafi, for att mojliggora internationella jamfarelser med varierande tillgang
till utredningsresurser.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE FERTILITETSBEVARANDE KIRURGI VID LIVMODERHALSCANCER SOM NATIONELL
HOGSPECIALISERAD VARD



SOCIALSTYRELSEN Dnr 5.3-20288/2019

Baox 1 FIGO staging of carcinoma of the cervix uteri (2018).

Stage k:
The carcinema iz strictly confined to the cervix uteri (extension to the corpus should be disregarded)

IA Invasive carcinoma that can be diagnosed only by microscopy, with maximum depth of invasion <5 mm®
o A1 Measured stromal invasion <3 mm in depth
o A2 Measured stromal invasion =3 mm and <3 mm in depth

IB Invasive carcinoma with measured deepest invasion 25 mm [greater than stage 1AL, lesion limited to the cervix uteri”
o IB1 Invasive carcinoma =3 mm depth of stromal invasion and <2 cm in greatest dimension

o B2 Invasive carcinoma =2 cm and <4 cm in greatest dimension

o IB3 Invasive carcinoma 24 cm in greatest dimension

Stage Il:
The carcinema invades beyond the uterus, but has not extended onto the lower third of the vagina or to the pelvic wall

A Invohvement limited to the upper two-thirds of the vagina without parametrial involvement
o NAL Invasive carcinoma <4 cm in greatest dimension
o NAZ2 Invasive carcinoma =4 cmi in greatest dimension

lIB With parametrial involvement but not up to the pelvic wall

Stage Ik
The carcinoma invohves the lower third of the vagina and/or extends to the pelvic wall and/or causes hydronephrosis or nen-functioning
kidney and/or involves pelvic and/or paraaortic lymph nodes®
# |llA Carcinoma involves the lower third of the vagina, with no extension to the pelvic wall
» [lIB Extension to the pelvic wall and/or hydroneghrosis or non-functioning kidney (unless known to be due to another cause|
# IIIC Involvement of pelvic and/or paraaortic lymph nodes, irrespactive of tumor size and extent [with rand p notations)®
o HNIC1 Pelvic lymph node metastasis only
o NIC2 Parazortic lymph node metastasis

Stage IV:

The carcinoma has extended beyond the true pelvis or has involved [biopsy proven) the mucosa of the bladder or rectum. A bullous edema,
s such, does not permit a case to be allotted to stage IV

* VA Spread of the growth to adjacent organs

+ VB Spread to distant organs

*Imaging and pathaology can be wsed, when avalzble, to supplement clinical findings with respact to furnor size and extent. in all stages.
*The invobvement of vasculanlymphatic speces does not change the staging. The lateral extent of the lesion is no longer conzidersd.

*Adding notstion of r imaging) and p (pathology) to indicate the findings that are used to allocate the case to stage NIC. For example, if imaging indicates
pehvic lymph node metastasis, the stage alocation would be stage IC1Lr and, if confirmed by pathologica findings, it would be Stags lllclp. The type of
imaging modality or pathology technigue used should ahways be documented. When in doubt, the lower staging should be azsigned.

Tabell 1. FIGO stadier av livmoderhalscancer. Kalla: International Journal of Gynoncology Obstetrics
2019:1-7

Behandlingen varierar beroende pa hur langt sjukdomen har hunnit utveck-
las. | de tidigaste stadierna ar behandlingen operation, med borttagande av
livmodern och angréansande lymfkartlar i backenet. Hos yngre kvinnor med
en liten tumdr och stark énskan om att bevara mojligheten att bli gravid kan
man i vissa fall operera bort en del av livmoderhalsen (fertilitetsbevarande
kirurgi). | de senare stadierna ar en kombination av olika stralbehandlingsme-
toder och cytostatika den mest effektiva behandlingen. Detta underlag avser
dock endast fertilitetsbevarande kirurgi som forslag till nationell hdgspeciali-
serad vard.

Behandling av livmoderhalscancer baseras pa tillganglig diagnostik, t.ex.
MRT och PET-CT och utférs pa specialiserade enheter for gynekologisk tu-
maorkirurgi och gynekologisk onkologi. Undantaget &r stadium 1Al utan vare
sig lymfkéarlinvaxt (LVSI) eller hdgmalign histopatologi som diskuteras mel-
lan gynekolog i lanssjukvarden och universitetskliniker, men dar behandling
och uppfoljning pa vissa stallen sker pa lansniva. Dessa patienter behandlas
med konisation/excision alternativt med enkel hysterektomi.
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Under 2017 genomfordes 30 trakelektomier i Sverige. Trakelektomi &r en
sallsynt operation och variationer mellan ar finnas darfor. De FIGO-stadier
som idag &r aktuella for denna Kkirurgi ar: 1A2-1B1 och IA1 med Lymph
vascular space invasion (LVSI). Sakkunniggruppen beddémer att variation-
erna mellan aren ligger pa 25-40 ingrepp/ar.

Om nedanstaende urvalskriterier, etablerade indikationer for fertilitetsbe-
varande kirurgi, tillampas &r det onkologiska resultatet mycket gott med en
recidivrisk pa 1,9-2,9 %.

e Onskan om bevarande av fertilitet hos kvinna i fertil alder

e Tumdr<2cm

e Cervixlangd och lokalisation av tumor tillatande adekvat kvarlamnade av
cervix/ marginal mot cancer

e Skivepitelcancer, adenocarcinom eller adenoskvamas cancer.

Det fertilitetshevarande ingreppet trakelektomi ar saledes ett ovanligt ingrepp
som utfors i relativt liten utstrackning. Da volymen ar liten och ingreppet och
beddmningen infor ingreppet kan vara komplexa anser sakkunniggruppen att
det &r viktigt att koncentrera detta till farre enheter. Det ar ett ingrepp dar det
kravs multidisciplinar kompetens kring patienten sa som gynonkolog, gyne-
kologisk tumorkirurg och patolog. Syftet med ingreppet utéver att behandla
cancersjukdomen ar att kvinnans fertilitet kan bevaras med en sa lag risk for
fortidsbord som mojligt. Det ar darfor viktigt att de som utfor ingreppet har
erfarenhet av detta och kan folja upp patienten korrekt.

Vardvolymer

Rorande volymer av fertilitetsbevarande kirurgiska atgarder, trakelektomi,
som utfors vid livmoderhalscancer sa har sakkunniggruppen stallt fraga till
respektive enhet om antalet fall under aren 2015 — 2017.

Totalt gors idag cirka 25-40 st radikala trakelektomier per ar i Sverige.
2017 genomfordes 30 st trakelektomier i Sverige. Ingreppen genomfordes pa
fem olika universitetssjukhus (Sahlgrenska universitetssjukhuset, Universi-
tetssjukhuset i Linkdping, Skanes universitetssjukhus, Karolinska Universi-
tetssjukhuset och Akademiska sjukhuset i Uppsala).

Forskning

Den kliniska forskningen i Sverige inom livmoderhalscancer foljer flera ut-
vecklingslinjer. Dels translationella studier inom HPV och livmoderhalscan-
cerprevention liksom epidemiologiska studier relaterat HPV och livmoder-
halscancer inom ramen for det Nationella Kvalitetsregistret for
Livmoderhalscancerprevention (NKCx). Vidare bedrivs kliniska studier av-
seende sentinel node och onkologiska resultat vid minimalinvasiv och tradit-
ionell kirurgi liksom studier kring metodutveckling och kliniska resultat efter
fertilitetsbevarande Kirurgi. Forskning kring seneffekter och livskvalitet efter
stralbehandling bedrivs ocksa. Molekylarbiologiska studier planeras sa snart
tillrackligt material finns samlat i regionala biobanker. Samtliga kliniska stu-
dier och inte minst insamlande av biologiskt material (biobanking) kraver
etablerade rutiner och en god volym av patienter och forutsatter darfor en
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koppling till universitetssjukhus. Med tanke pa den ékade incidens av livmo-
derhalscancer som har setts i Sverige de senaste aren samt de dndrade be-
handlingsmetoderna som kommit under de senaste 10 aren, sarskild med
overgang till mindre invasiva ingrepp och radiokemoterapi ar klinisk forsk-
ning ytterst angelagen.

Generellt ar fertilitetsbevarande kirurgi vid livmoderhalscancer ett lagfre-
kvent ingrepp. Forutsattningarna for prospektiva randomiserade studier avse-
ende till exempel kirurgisk approach relativt priméra utfallsparametra som
onkologiska resultat, fertilitet och obstetriskt utfall ar darfor daliga.

Sedan 2011-01-01 finns ett delregister for cervix- och vaginalcancer inom
svenska kvalitetsregistret for gynekologisk cancer (SQRGC). Alla regioner
deltar i registreringen och registret ar uppbyggt pa INCA-plattformen. Via
INCA-systemet gors tackningskontroll gentemot Cancerregistret. Dataanalys
sker i samrad med Regionalt cancercentrum Vast som ar stodteam. Tyvarr
foreligger som tidigare namnts brister i tdckningsgrad i registret. Det finns i
vissa regioner en efterslapning av registreringen och datadverféringen fran
Gynopregistret och Gynekologiska kvalitetsregistret har inte avslutats. Anta-
let fall for vissa regioner ar mycket fa varfor jamforelser t ex vad galler
aspekter av jamlikvard inte sakert kan goras. Kvalitetsregistret for cervixcan-
cer bor sdledes valideras och resultat bor tolkas med forsiktighet. Kvalitetsre-
gistret kan emellertid anvandas som utgangspunkt till fordjupade studier med
specifika fragestéllningar forutsatt kontroll av data. For en detaljerad analys
av relevanta kliniska parametra for en begransad patientgrupp av fertilitetsbe-
varande kirurgi [&mpar sig prospektiva studier med definierade utfallspara-
metra bast medan kvalitetsregistret kan anvandas for att avspegla évergri-
pande definierade kvalitetsparametra.

Sakkunniggruppen har under arbetet med detta utlatande stallt fraga till
samtliga enheter hur manga patienter som inkluderats i strukturerad behand-
lingsstudie under 2017 eftersom den rapporterade siffran till registret endast
avsag kvartal 1-2 2017 och i tillagg inte bedémdes vara representativ. For att
kunna medréknas skulle den Kkliniska studien vara godkéand av etikprévnings-
nadmnd och studien skulle vara registrerad pa ”ClinicalTrials.gov” eller pa
”Cancerstudier i Sverige”. Vad giller behandlingsstudier relaterade till kirur-
gisk behandling inkom svar fran atta enheter av totalt nio. Av dessa svarade
sex enheter att ingen patient hade inkluderats i studie enligt ovanstaende kri-
terier, en enhet informerade att studier hade gjorts, en enhet svarade att 89 %
av patienterna (totalt 24 stycken) hade inkluderats i klinisk studie registrerad
pa Clinicaltrials.gov. Avseende gynonkologiska studier inkom svar fran fem
av totalt sju centra och sammanlagt hade patienter 30 inkluderats i olika stu-
dier, ingen av dessa studier fanns representerade pa ”Cancerstudier i Sve-
rige”. Huruvida studierna var registrerade pa ”ClinicalTrials.gov”” kommente-
rades inte. Slutsatsen av denna inventering &r att registerdata sannolikt visar
pa for 1ag andel men att ytterligare engagemang hos de behandlade enheterna
ar helt nodvandigt for att mojliggora for fler patienter att delta i kliniska stu-
dier.
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Ungefar halften av patienterna som idag genomgar en fertilitetsbevarande ki-
rurgi med trakelektomi i Sverige ingar i kliniska studier som ar registrerade
pa “’ClinicalTrials.gov”.

Sakkunniggruppen bedomer att det finns utrymme till forbattring inom
forskning inom livmoderhalscancer och fertilitetsbevarande kirurgi vid liv-
moderhalscancer. Beddmningen &r att nationella enheter skulle bidra till for-
battrad forskning och utveckling inom omradet.

Internationell utblick

Vid jamforelse med vara nordiska grannlander med en forhallandevis likartad
demografi och likartat sjukvardssystem kan vi notera att i Norge och Dan-
mark med snarlik incidens utfors trakelektomier pa ett centrum i respektive
land. Finland hade en tidigare centralisering av trakelektomier men nu utfors
detta pa alla fem universitetssjukhus.
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Framatblick

Overgripande beskrivning av verksamheten pd ett
nationellt centrum

Livmoderhalscancer drabbar ibland kvinnor i fertil alder och dar familjebild-
ning inte dr avslutad. Dessa kvinnor skall erbjudas adekvat och uppdaterad
information om de kirurgiska och onkologiska forutsattningarna for saker
fertilitetsbevarande kirurgi och &ven informeras om de fertilitetsméassiga/obs-
tetriska forutsattningarna. En nationell enhet (NHVe) som handhar dessa pa-
tienter maste darfor ha tillgang till och nara samarbete med ett akademiskt
forankrat reproduktionsmedicinskt centrum i de fall andra fertilitetsbeva-
rande atgarder kan bli aktuella dven ur ett langre perspektiv. Ett multidisci-
plinart team inkluderande gynekologiska reproduktionsmedicinare, tumorki-
rurger och onkologer med uppdaterad kunskap om mdjliga och framtida
fertilitetsatgarder bor finnas till hands. Informationen &r svar och kraver stor
vana av bedémning av den kliniska/ kirurgiska situationen for att en adekvat
och tillforlitlig information skall kunna ges. Man bér ha i atanken att den
unga kvinnan kan komma att bli friskforklarad efter fem ar och leva manga
ar darefter.

NHVe bor se till att det finns en tydlig vardkedja. Arbetsfordelning och
kontaktvagar mellan hemort och NHVe maste vara tydliga. En vardplan skall
upprattas dar det ska framga néar och till vilken enhet patienten skall vanda
sig vid definierade problem, fér planlédggning vid tidig graviditet och vid se-
nare graviditetsproblem, i synnerhet vid hotande fortidsbord. Detta kan lamp-
ligen beskrivas i ett vardprogram och i en patientinformation som NHVe tar
fram tillsammans. Det ar viktigt att alla praktiska detaljer gallande resor och
boende nér patienten ska komma for beddmning och behandling &r tydliga
och att patienten kan vanda sig till nagon som ar ansvarig for att koordinera
detta.

Det &r av stort varde att NHVe kan erbjuda stod och rad till hemorten gal-
lande behandling av lymfédem och rehabilitering efter operationen dven om
det inte ingar i definitionen. Det ar ocksa viktigt att NHVe kan stddja hemor-
ten om patienten drabbas av perioperativa komplikationer sexuella problem
eller inte lyckas bli gravid.

Idag anses fertilitetsbevarande Kirurgi i form av trakelektomi adekvat i en
selekterad population. Det &r vid fertilitetsbevarande kirurgi sarskilt viktigt
att tekniker for detektion av sentinel nodes samt rutiner for fryssnitt, ultra-
staging och immunhistokemi av sentinel nodes och rutiner fér hantering av
preparat, vid fryssnitt saval som slutlig histologi, ar val etablerad och utfors
av gynekologisk referenspatolog.

NVHe som utfor fertilitetsbevarande kirurgi vid livmoderhalscancer bor
bedriva och delta i klinisk cancerforskning, saval nationellt som internation-
ellt. For att bedriva klinisk cancerforskning krévs nérhet till universitetsresur-
ser for bl.a. translationell forskning. Utanfor universitetssjukhusen ar kringre-
surserna otillrackliga. Det bor salunda finnas en aktiv forskningsmiljo pa
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NHVe dér nya utvecklingsprojekt kan genomforas i ett tatt samarbete med de
ovriga NHVe for att skaffa tillrackligt patientmaterial for de respektive Kli-
niska forskningsstudierna och gemensamma nationella studier.

Eftersom behandlingen ar multidisciplinar bor ocksa forskningen vara det,
Detta innebdr att alla specialiteter bor vara representerade i den akademiska
miljon. Ett forum som skulle gynna akademisk diskussion och férmodligen
aven forskning &r inférande av nationella multidisciplindra konferenser
(MDK).

Likasa ska kvalitetsregisterforskningen utvecklas vilket torde vara lampligt
att gora inom ramen for Svenska Kvalitetsregistret for Gynekologisk Cancers
etablerade akademiska forskningsgrupp Swedish Gynecologic Cancer Group
(SweGCG). Sakkunniggruppen vill dven papeka vikten av att pagaende kli-
niska studier med aktuell rekrytering av patienter registreras pa clinicaltri-
als.gov eller motsvarande internationella forskningsdatabaser, I tilldgg kan
databasen ”Cancerstudier i Sverige” dvervigas. Databasen ”Cancerstudier i
Sverige” ar framtagen i ett samarbete mellan Regionala cancercentrum i sam-
verkan (RCC) och Nétverket for universitetssjukhusens prévningsenheter
inom onkologi (NASTRO). Sakkunniggruppens forslag till nationell niva-
strukturering av fertilitetsbevarande kirurgi till hogst tre enheter beddms
kunna paverka mojligheten till klinisk forskning positivt.

Vart att notera dr att den europeiska organisationen for forskning och be-
handling av cancer (EORTC) i sina rekommendationer for gynekologisk tu-
maorkirurgi anger som minimikrav att varje kirurg bor utféra minst 10 och att
varje enhet utfor minst 20 radikala hysterektomier pa indikationen livmoder-
halscancer per ar. | Sverige var det 2017 fem enheter som utférde minst 20
radikala hysterektomier pa indikationen livmoderhalscancer per ar. Internat-
ionella rekommendationer for trakelektomier saknas men det finns anledning
att formoda att antalet ligger under det rekommenderade antalet for radikala
hysterektomier.
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Forslag till sarskilda villkor

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sarskilda vill-
kor som ska galla for tillstanden. Generella villkor regleras i foreskriften for

nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for
respektive omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara
vagledande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for
aktuellt tillstand kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand

fattas.

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (I&kare)

F&r nedan kompetenser gdller att det ska finnas en sdrskild

erfarenhet inom omrdadet:

Gynekologisk tumaorkirurger cerfifierade inom gy-
nekologisk tumorkirurgi med cancervard
Specialisterinom gynekologisk onkologi
Specialisterinom bild- och funktionsmedicin
Specialisterinom gynekologisk patologi
Specialisterinom reproduktionsmedicin

Andra typer av kompetens (t.ex. speci-
alkompetent sjukskdterska, kurator,
psykolog, fysioterapeut)

F&r nedan kompetenser gdller att det ska finnas en sdarskild
erfarenhet inom omréadet:

Kontaktsjukskoterska
Kurator

Fysioterapeut
Psykolog
Lymfterapeut
Sexologisk kompetens

Kritiska medicinska resurser

(utrustning, lokaler etc.)

Utrustning fér avancerad minimalinvasiv kirurgi
och sentinel lymphnode (SLN) detfektion
Utrustning for videokonferens

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en forutsattning for att den utredda

varden ska kunna bedrivas

Urologi
IVA

Kritiska diagnostiska metoder

Tekniker f&r detektfion av sentinel nodes samt ruti-

ner for fryssnitt, ultra-staging och immunhistokemi

av sentinel nodes och rutiner fér hantering av pre-
parat, vid fryssnitt sGval som slutlig histologi, ér val

etablerad och utférs av gynekologisk referenspa-

tolog
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Behandling (t.ex. medicinsk, kirurgisk e Vid en NHVe ska det finnas mojlighet och férut-
sattning till annan adekvat kirurgisk och onkolo-
gisk behandling vid livmoderhalscancer baserat

pd den enskilda patientens behov.

intferventionell radiologi)

Rehabilitering (sarskilt anpassad fill
behovet)

e  Enheten ska bemannas med erfarna gynekolo-
giska tumaorkiruger dygnet runt, éret runt

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.

vardplaner etc.)
e Utveckling av vardprogram som bland annat bor

ta upp uppfolining och &terkoppling till hemorts-
sjukhuset

e Ansvara for att varje patient har en vérdplan (inkl
rutiner for uppfolining) med sig vid utskrivning frén
NHVe

e Stotta patientens hemsjukhus med rehabplan

e  Ansvara fér nationell MDK avseende de patienter
som ingdr i definitionen. Denna MDK skulle kunna
samordnas med den MDK som redan idag drivs
inom omr&det vulvacancer.

e  Enheterna ska ha ett etablerat nationellt och in-
ternationellt forskningssamarbete

o Overrapportering till hemortslékare/sjukhus med
tydliga kontaktvagar och kriterier for hur kontakt
ska ske

e  NHYV ska erbjuda videomottagning eller motsva-
rande for uppfdljande samtal

e  NHVe ska éverrapportera fill remitterande en-
heten samt folja upp patientrapporterade matt.
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Konsekvenser av
rekommendationen

Socialstyrelsens beslut féregas av en bred remiss och beredning for att saker-
stalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att géra en 6ver-
gripande analys av systemeffekterna, framforallt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran en av landstingen utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera foljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstanden om det ar for
att sakerstalla patientens bésta.

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vérdkvalitet, tilgénglig- Patienterna k&nner att det blir en 6kad fér-
het, ndrhet efc.) stdelse fér deras behov och sjukdom.

Patientgruppen ar yngre kvinnor i fertil &l-
der och kan sdledes resa lattare én vad
som &r fallet for dldre patienter.

Avstandet till behandlande center kan éka
ndagot. Detta kan innebdra vistelse p& an-
nan ort under langre eller kortare tid fér
vissa patienter.

Férdelarna 6vervager nackdelarna med
|I&ngre resor. Det forutsatts en organisation
som kan bist& med logistisk och administra-
tiv hjélp. Kompetens och kunnighet hos
vardpersonal évervager ldnga avstand fill

varden.
P&verkan pd utbildning, kunskaps- och NHV innebdr ett stérre samlat patientun-
kompetensdverforing derlag och ddrmed bdattre forutséttningar

for en bra klinisk verksamhet, forskning och
undervisning.

Majlighet fill erfarenhetsutbyte mellan
NHVe och remittenter via MDK. Mé&jlighet
till auskultation p& NHVe.

En viss kompetensforlust hos de som inte
langre fér utféra denna typ av kirurgi.

Ingen konsekvens for vidareutbildning av
|akare d& patientgruppen ar begransad
och bara en liten del av gynekologiska tu-
morkirurgers patienfunderlag
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Daremot mdste det finnas en struktur for
kunskapsdverféring inom NHVe for att
kunna tillgodose atervaxten av personal.

Pa&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

En koncentration av patientgruppen dkar
majligheterna fill att bedriva klinisk forsk-
ning och att delta i multicenterstudier for
NHVe.

Pé&verkan pd narliggande omrdden

D& det ér en begrdnsad volym dr risken for
undantréngning av annan cancerkirurgi el-
ler kirurgi for godartade sjukdomistillsténd
férsumbar.

Eventuella konsekvenser fér akutsjukvard
for detta omrédet i stort.

D& detta ar en begrénsad patientvolym ér
risken for pdverkan pd akutsjukvarden
obefintlig, b&de fér de enheter som fér be-
driva varden samt fér de som blir av med
varden.

P&verkan pd vardkedjan

Vardkedjan tydliggdrs och det finns mojlig-
het att utveckla denna.

Det finns risk att vérdkedjan kan se an-
norlunda ut i vissa regioner.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utdkad/minskad verksamhet pé& vardkvali-
tet, resursférbrukning, kostnader, kompe-
tensférsérining etc.)

Lattare att planera dd det blir mer férut-
sagbart géllande volym och viken kompe-
fens som krévs.

Att starta upp NHVe kan medféra viss eko-
nomisk belastning i uppstartsfasen.

Det kan vara s& att en nationell MDK skulle
kunna bli en administrativ pdlagring. Dock
skulle detta kunna undvikas om MDK:n
samordnades med redan existerande nat-
ionell MDK fér vulvacancer.

Fér vissa regioner kan koncentrationen in-
nebdra 6kade kostnader for att remittera
patienter (resor osv).

Det kan innebdra en stérre administration

runt remitteringsférfarande fér de regioner
som fidigare genomfért denna vard sjdlva
men nu maste remittera den.

Risk f&r forldngda véntetider om inte NHV
fér tillraekligt med resurser (operationsut-
rymme, vardplatser)

Eventuella konsekvenser for sjuktransporter

Sjuktransporterna d@r planerade och inte
akuta. Patienterna kan &ka med kollektiva
fardmedel il NHVe. N&gra patienter kom-
mer att behdva sjukiransporter hem.

Férutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Det kan vara s& att volymerna fér ingrep-
pet i framtiden skulle kunna minska relate-
rat fill att fleridag vaccineras mot HPV.
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Ovriga kommentarer:
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Uppfdljning och utvardering

Tillstandsinnehavarna av nationell hogspecialiserad vard ansvarar for upp-
foljning av sina verksamheter (egenkontroller) samt for inlamning av arsrap-
porter till Socialstyrelsen. Arsrapporterna ska utga frn verksamhetens egen-
kontroll. Socialstyrelsen ansvarar for fordjupad utvardering av tillstanden for
nationell hogspecialiserad vard.

Sakkunniggruppen ansvarar for att ta fram de uppféljningsmatt som de an-
ser relevanta for den vard som foreslas ska koncentreras (definitionen). Upp-
foljningsmatten ska utga fran nedan mall. Uppfoljningsmatten kan komma att
justeras av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinnehavare.

Forslag till uppfoliningsmatt (oversikt)

Uppfdljningsmatt Beskrivning

Antal bedémningar
Bakgrundsmdatt Alder
Remitterande region

Andel som efter bedémning gdr vidare fill

Bakgrundsmatt .
behandling
. Vardtid (inneliggande)
Bakgrundsmatt L . L
Utskrivningsdatum minus inskrivningsdatum
Tillg&nglighetsmait Tid fr&n remiss till beddmning
Tillg&nglighetsmd&tt Tid frdn beddmning fill behandling

o . Andel som genomgdtt behandling och
Medicinskt matt . .
fatt recidiv eller avlidit inom fem ar

Bevarad fertilitet

Andel patienter med postoperativ fertili-
Medicinskt métt fetsénskan som blir gravida:

P& naturlig vag

Med assisterad befrukining

Antal patienter som fatt sent missfall eller
prematurt kejsarsnitt och som behandlats
inom definitionen uppdelat pa:

e graviditetsvecka 15+0- 22+6,

e  graviditetsvecka 23+0 - 25+6,
Medicinskt métt
. graviditetsvecka 26+0 - 29+6
. graviditetsvecka 30+0 - 35+6

e Andel som kejsarsnittas vid
planerad fullg&ngen tid

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE FERTILITETSBEVARANDE KIRURGI VID LIVMODERHALSCANCER SOM NATIONELL
HOGSPECIALISERAD VARD



SOCIALSTYRELSEN Dnr 5.3-20288/2019

Referenser

1. Gallande vardprogram livmoderhals och vagina. Hamtad 2019-12-09
fran Vardprogram https://www.cancercentrum.se/samverkan/cancer-
diagnoser/gynekologi/livmoderhals-vagina/vardprogram/gallande-
vardprogram/
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Charlotta Savblom specialistkompe-
tens inom gynekologi och obstetrik

Sydostra sjukvardsregionen: Preben Kjolhede specialistkompetens inom gy-
nekologi och obstetrik, specialist i gynekologisk onkologi

Norra sjukvardsregionen: Ulrika Ottander specialistkompetens inom gyneko-
logi och obstetrik, subspecialist i gynekologisk tumérkirurgi

Sodra sjukvardsregionen: Jan Persson specialistkompetens inom gynekologi
och obstetrik, subspecialist i gynekologisk tumdrkirurgi

Vastra sjukvardsregionen: Pernilla Dahm-Kahler specialistkompetens inom
gynekologi och obstetrik, subspecialist i gynekologisk tumdérkirurgi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Karin Stélberg specialistkompetens inom
gynekologi och obstetrik

Patientforetradare: Barbro Sjolander, Natverket mot gynekologisk cancer
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Om nationell hdgspecialiserad
vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella htgspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 § HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller sallan férekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt &r att
det ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En ¢kad samord-
ning av specialiserade sjukvardsinsatser bor aven ge battre forutsattningar for
en jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en majlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hogspecialiserad verksamhet skapar nddvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
halso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet med att definiera vilken vard som ska anses vara av nationell karaktar.

Hansyn ska tas till hela vardkedjan. Riktlinjer, vardprogram, vardresultat
och register-data ska beaktas i definition av vardomraden och framtagande av
kunskapsunderlag for nationell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av atta
steg:

Steg 1
NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Steg 2 Steg 3 Steg 4
Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
grupper underlaget och tar beslut om
tar fram konsekvens- vad och antal

underlag analys utférare

Steg 8
Tillstanden foljs
upp och
utvarderas

Steg 7 Steg 6 Steg 5
Namnden tar Beredning av Regionerna
beslut om ansokningar ansoker om

tillstand infor beslut tillstand
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Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt
god kunskap inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag infér beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsldget nationellt och internationellt och darefter
foresla omraden som skulle kunna utgéra nationell hogspecialiserad vard.
For att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk
metod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabi-
literande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den del i vardkedjan
som ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur
manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt
perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och darefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar lamnas 6ver till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag &r att sikerstalla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet vardenheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga
varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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