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Beslut om nationell hogspecialiserad vard- viss vard vid
koagulationssjukdomar

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid koagulationssjukdomar, enligt definit-
1onen nedan, ska utgdra nationell hégspecialiserad vard och bedrivas vid tre en-
heter.

Definition
Féljande ska utgora nationell hogspecialiserad véird vid medfodd blodningssjuk-

dom:

1. Verifiering av diagnos samt riktad utredning vid misstanke om medf6dd
blodningssjukdom, med exempelvis genetiska och biokemiska laborato-
rieanalyser.

2. Genetisk végledning till patienter och potentiella anlagsbirare inkl. ge-
netisk utredning och prenatal diagnostik.

3. Klinisk bedémning av patienter med sdkerstilld hemofili A eller B eller
svarare former av von Willebrands sjukdom.

4. Utredning infér och stéllningstagande till insédttning och utsittning av
viss avancerad behandling,

5. Utredning och stillningstagande infor kirurgi. Beslut om var akut- och
lagriskkirurgi ska utf6ras ska ske i samrad mellan nationell hogspeciali-
serad vardenhet och patientens ordinarie vardgivare.

6. Elektiv hogriskkirurgi.

Foljande ska utgora nationell hdgspecialiserad vard vid foérvirvad hemofili och
von Willebrands sjukdom:

1. Beslut avseende utredning, behandling och uppf6ljning ska tas i samrad
mellan nationell hdgspecialiserad vardenhet och patientens ordinarie

virdgivare.
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Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid avancerad vends trom-
bossjukdom hos barn, exempelvis men inte uteslutande sinustrombos, allvarlig
trombotfili eller oprovocerad tromboembolism:

1. Beslut avseende utredning, behandling och uppfoljning ska tas i samrad
mellan nationell hogspecialiserad vardenhet och patientens ordinarie
vardgivare.

Fortydliganden till definitionen

Med medfédda blddningssjukdomar avses exempelvis men inte uteslutande:
hemofili A och B och von Willebrands sjukdom, andra koagulationsfaktor-
brister som ger 6kad blédningsrisk samt allvarliga trombocytfunktionsrubb-
ningar.

Med svérare former av von Willebrands sjukdom avses har typ I, typ I och
typ I med svérare blodningsfenotyp och/eller dir behandling med koagulat-
ionsfaktorkoncentrat kan bli aktuellt.

Med allvarlig trombofili avses medfodd Antitrombinbrist, Protein C brist,
Protein S brist eller bararskap av dubbla trombofilianlag (homozygoti eller
compound heterozygoti fér Faktor V Leiden och/eller Protrombingenmutat-
ion).

Klinisk bedémning av patienten kan goras via fysiskt besok, telefon eller digi-
talt besok.

Med avancerad behandling avses exempelvis faktorkoncentrat, annan specifik
lakemedelsbehandling (icke-faktorbaserad profylaktisk behandling) och
ATMP (cellterapi och genterapi etc.).

Med hogriskkirurgi avses kirurgiska ingrepp och interventioner dar eventuell
blédning:
a) forvintas ge lokala allvarliga besvér, sdsom luftvagsproblem vid kirurgi i

huvud/halsomradet, kompartmentsyndrom i ben, buk eller 6ga eller neuro-
logiska komplikationer vid blédning i skalle eller spinalkanal.

b) sker i héliga organ dér mottryck inte erhalles och dérfor fortsétter av den
orsaken, till exempel i buk, thorax, bicken, larben.

¢) sker fran vélvaskulariserade organ, till exempel esofagus, mjilte, lever,
storre kérl.

Avgrdnsningar till definitionen

Basal och initial och/eller akut blédningsutredning eller utredning av milda
blodningssymtom behéver inte genomforas vid en nationell hdgspecialiserad
vardenhet. Uppf6ljning av milda blédningssymtom behéver inte heller ske vid
en nationell hogspecialiserad vardenhet om utredningen inte péavisar eller ger
misstanke om medfddd blédningssjukdom.
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¢ Mild von Willebrands sjukdom utan uttalade blddningsbesvir behdver inte
rutinmassigt handliaggas vid en nationell hdgspecialiserad vardenhet. En sé-
dan enhet dr en resurs for dessa patienter och kan anviindas for att sikerstélla
diagnos och uppritta behandlingsplaner samt for kunskapsspridning.

e Trombocytopeni

Arendet

Sakkunniggruppens forslag om nationell higspecialiserad vard

En sakkunniggrupp har pa uppdrag av Socialstyrelsen gjort en genomlysning av
vardomradet koagulationssjukdomar. Sakkunniggruppen foreslar att Socialsty-
relsen beslutar att viss vard vid koagulationssjukdomar ska utgdra nationellt
hogspecialiserad vard och bedrivas vid tre enheter.

Aktuell vard bedéms vara komplex, séllan férekommande samt kréva en viss vo-
lym och multidisciplindr kompetens. Varden dr multidisciplindr och berér manga
specialiteter och yrkesgrupper, bland annat likare med specialistkompetens inom
koagulations- och blddningsrubbningar, barn- och ungdomsmedicin, hematologi,
internmedicin och klinisk kemi, samt sjukskéterskor, fysioterapeuter, psykologer
och kuratorer.

I dag finns tre nationella koagulationsmottagningar i Sverige. Det finns ett eta-
blerat samarbete mellan dessa enheter och remittenterna fréin olika delar av Sve-
rige. Dessa tre mottagningar har dock inget formellt nationellt uppdrag. Férre en-
heter skulle sl& sénder vilfungerande vardkedjor och leda till for hog belastning
pé kvarvarande enheter. Fler enheter skulle vara svara att bemanna med ratt
kompetens och riskera att fordyra varden.

Sakkunniggruppen finner att en formalisering av de befintliga nationella koagul-
ationsmottagningarna till nationella enheter for hogspecialiserad vard dkar f6rut-
sidttningarna for att sdkra kvaliteten, patientsdkerheten och kunskapsutvecklingen
samtidigt som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens resurser kan
uppnas.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard dr évervagande positiva, Sakkun-
niggruppen bedomer att akutsjukvéarden inom detta omrade inte kommer att pa-
verkas ndamnvért jamfort med idag.

Sakkunniggruppen bedémer att omkringliggande omraden inte kommer att pa-
verkas i ndgon storre utstrickning. Det kommer troligen bli en §kad belastning
pé vissa specifika kirurgiska omraden, exempelvis neurokirurgi, allmankirurgi
och ortopedisk kirurgi. Dock bedémer sakkunniggruppen att uppdelat pa tre en-
heter kommer effekten pa nérliggande omraden att vara begransad.

Remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har remitterat sakkunniggruppens underlag med forslag till kon-
centration av vardomradet till berdérda remissinstanser. Av remissinstansernas
yttranden framgéar i huvudsak foljande.
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En Gvervigande majoritet av remissinstanserna tillstyrker forslaget till definit-
ion. Alla remissinstanser tillstyrker forslaget till antal enheter.

Nagra remissinstanser (bland annat syddstra sjukvardsregionen) papekar att ut-
redning och klinisk bedémning av patienterna behdver kunna ske i patientens
hemregion.

Tva remissinstanser (region Uppsala och Uppsala universitet) foresléar att punkt 6
i definitionen for medfddd blddningssjukdom utgar och att punkt 5 omformule-
ras till att gélla all kirurgisk behandling (akut, lagrisk och hogrisk). Detta ef-
tersom dessa remissinstanser befarar att NHV koagulationssjukdomar hamnar i
konflikt med andra tillstaindsomraden som baseras pa kirurgisk kompetens.

En remissinstans onskar att dven milda former av hemofili och von Willebrands
sjukdom ingar i definitionen.

Sakkunniggruppens svar pd remissinstansernas yttranden
Sakkunniggruppen har getts méjlighet att inkomma med synpunkter pa remissin-
stansernas yttranden och har inkommit med 1 huvudsak féljande synpunkter.

Sakkunniggruppen kvarstar vid sitt remitterade férslag om definition och antal
enheter, men med en mindre justering 1 Avgransningar till definitionen.

Sakkunniggruppen menar att det dr viktigt att det finns lokal kinnedom och for-
ankring av patienter och att kompletterande kontroller kan ske pd hemorten efier
samrad med NHV, vilket ocksa anges i definitionen. Utifran remissvaren har
sakkunniggruppen fortydligat punkt 1 under rubriken Avgrénsningar till definit-
ionen.

Sakkunniggruppen anser att det ar viktigt att punkt 6 (elektiv hogriskkirurgi) in-
gar i definitionen eftersom detta dr ingrepp som beh&ver ske pa enheter med
kompetens inom koagulationssjukdomar for att bade undvika samt ha storre be-
redskap for allvarliga/livshotande komplikationer. Sakkunniggruppen papekar
att risken for att det uppstér en konflikt mellan tillstindsomraden inom NHV ar
mycket liten. Merparten av den elektiva hégriskkirurgin bestér av kirurgiska ru-
tiningrepp som pa patientgruppen kréver ett helt annat omhéndertagande och
planering dn {6r patienter utan koagulationsrubbning. Om en konflikt mellan till-
standsomraden inom NHV énda skulle ske behdver handldggningen ske med pa-
tientens bdsta fér Ggonen.

Sakkunniggruppen papekar dven att patienter med milda former av sjukdomarna
ingr i definitionen. Milda former av von Willebrands sjukdom utan uttalade
blédningsbesvir behdver dock inte rutinméissigt handlidggas vid en NHV -enhet,
men varden behover ske 1 samrad med sadan enhet. Ett viktigt uppdrag {or
NHVe ir ocksa att sprida kunskap om koagulationssjukdomar regionalt savil
som lokalt.

Den sdrskilda beredningsgruppens yttrande

I drendet har dven en sirskild beredningsgrupp vitrat sig 6ver sakkunniggrup-
pens forslag; om de positiva effekterna av den foreslagna koncentrationen éver-
viger eventuella negativa effekter for hilso- och sjukvardssystemet.
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[ analysen har pdverkan pa akutsjukvérden, narliggande omraden, geografiska
aspekter, transporter, utbildning och forskning beaktats. Av beredningsgruppens
yttrande framgér i huvudsak foljande.

Beredningsgruppen instdmmer i sakkunniggruppens forslag att viss vard vid
koagulationssjukdomar ska utgéra nationell hogspecialiserad vard. Berednings-
gruppen anser att aktuell vard dr vard som ér komplex, sillan férekommande,
krdver en viss volym och multidisciplinar kompetens.

Beredningsgruppen bedémer att akutsjukvarden inte paverkas i ndgon stor ut-
strackning da dessa patienter redan idag far akut sjukvard 6ver hela landet. Da
detta intriffar sker det i samrad med koagulationsjourer vid de tre enheter som
redan idag dr specialiserade pa koagulationssjukdomar.

Beredningsgruppen konstaterar att det ar viktigt att de tre enheterna som far till-
stdnd har en dppen dialog med remittenter avseende den elektiva hogriskkirurgin
och for vilka patienter man kan forvénta sig komplikationer eller risker med ki-
rurgi. Allt omhédndertagande maste ske med patientens basta for 6gonen.

Beredningsgruppen anser att det inte finns geografiska aspekter att ta hiinsyn till
i relation till forslaget, inte heller att det finns konsekvenser for patienttranspor-
ter eller negativa konsekvenser for forskning och utbildning.

Beredningsgruppen instimmer i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard ska
bedrivas vid tre enheter. Beredningsgruppen har i denna bedomning beaktat bl.a.
foljande. Idag tinns redan en upparbetad struktur med tre enheter som bedriver
vard for patienter med koagulationssjukdomar. Dessa enheter fungerar som kom-
petenscentrum och tar ocksa om hand manga av patienterna inom definitionen. I
detta fall motiverar dagens struktur samt den av sakkunniggruppen uppskattade
patientvolymen att tre enheter blir ansvariga for vird inom definitionen.

Beredningsgruppen finner att nationella hdgspecialiserade vardenheter med an-
svar for aktuell vard pa tre enheter skulle 6ka forutsattningarna for att bibehalla
och forbittra kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen samtidigt
som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens resurser kan uppnés.

Skiilen for beslutet

Rattslig reglering

Av 2 kap. 7 § hilso- och sjukvardslagen (2017:30) framgér att med nationell
hogspecialiserad vard avses offentligt finansierad halso- och sjukvard som behé-
ver koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje samverkansregion
for att kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upp-
ratthallas och ett effektivt anvandande av hilso- och sjukvardens resurser ska
kunna uppnas.

Av 7 kap. 5 § samma lag som ovan framgar bl.a. att den myndighet som rege-
ringen bestimmer beslutar vilken hilso- och sjukvard som ska utgora nationell
hégspecialiserad véard och pa hur manga enheter sadan vard ska bedrivas. Vid
bedémningen av om en atgird ska utgdra nationell hdgspecialiserad vérd ska
hidnsyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller sillan férekommande och om
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den kréver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller stora investeringar el-
ler medfor hoga kostnader. Beslutet far inte 6verklagas.

Enligt 2 kap. 1 § hélso- och sjukvardsférordningen (2017:80) beslutar Socialsty-
relsen vilken hilso- och sjukvéard som ska utgdra nationell hdgspecialiserad vard
enligt 2 kap. 7 § hilso- och sjukvardslagen och pa hur manga enheter sadan vard
ska bedrivas.

Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i arendet framgar att sakkunniggruppen foreslar att viss vard vid
koagulationssjukdomar enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgéra nat-
ionell hogspecialiserad vérd och bedrivas vid tre enheter.

Socialstyrelsen konstaterar att en 6vervigande majoritet av remissinstanserna har
tillstyrkt sakkunniggruppens forslag.

Vidare konstaterar Socialstyrelsen att den sérskilda beredningsgruppen tillstyr-
ker sakkunniggruppens forslag.

Socialstyrelsen instimmer 1 sakkunniggruppens forslag att viss vard vid koagul-
ationssjukdomar, enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgéra nationell
hégspecialiserad vard. Utredningen 1 drendet visar enligt Socialstyrelsens be-
domning att aktuell vard dr komplex, sillan forekommande samt krdver en viss
volym och multidisciplindr kompetens. Véarden dr multidisciplindr och beror
manga specialiteter och yrkesgrupper, bland annat ldkare med specialistkompe-
tens inom koagulations- och blédningsrubbningar, barn- och ungdomsmedicin,
hematologi, internmedicin och klinisk kemi, samt sjukskéterskor, fysioterapeu-
ter, psykologer och kuratorer.

Socialstyrelsen instimmer dven i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard ska
koncentreras till tre enheter. Socialstyrelsen har vid denna bedémning sérskilt
beaktat den aktuella patientvolymen och behovet av att sdkerstilla att ldkare och
andra professioner ska kunna uppritthalla sin kompetens och tillhandahélla vard
av god kvalitet.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vard till tre enheter ékar
forutsattningarna for att uppratthalla kvaliteten, patientsdkerheten och kunskaps-
utvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens
resurser kan uppnas.

Mot bakgrund av ovanstdende beslutar Socialstyrelsen att viss vard vid koagulat-
ionssjukdomar enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgéra nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid tre enheter.

Detta beslut far inte éverklagas.
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Beslut i detta drende har fattats av generaldirektdren Olivia Wigzell. I den slut-
liga handldggningen har tillférordnade avdelningschefen Kristina Wikner och
avdelningschefen Par Odman deltagit. Utredaren Erika Anthoney Oscarson har
varit foredragande.
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