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Beslut om nationell hogspecialiserad vard — viss vard vid
thoraxapertursyndrom

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid thoraxapertursyndrom (TOS), enligt
definitionen nedan, ska utgora nationell hogspecialiserad vérd och bedrivas vid
tva enheter varav en enhet ska omhénderta arteriell och neurogen TOS.

Definition

Patienter med misstankt eller bekraftat thoraxapertursyndrom (TOS), oavsett
alder, ska remitteras till en nationell hogspecialiserad vardenhet fér bedomning
och stéllningstagande till avancerad behandling, samt i férekommande fall
utforande och viss uppfoljning av sddan behandling.

Med TOS avses patienter med

e Vends TOS
o Arteriell TOS
e Neurogen TOS med neurologiskt bortfall

Aven kirurgisk behandling av neurogen TOS utan neurologiskt bortfall ska ske
pa en nationell hdgspecialiserad virdenhet.

Fortydliganden till definitionen

Med avancerad behandling avses exempelvis kirurgisk behandling.

Med viss uppfoljning avses fysiska eller digitala dterbesok pa NHV-enhet,
exempelvis for att utvérdera effekt av behandling.

Med neurologiskt bortfall avses klinisk eller neurofysiologisk paverkan i truncus
inferior.

Utredning av neurogen TOS sker pa regional/sjukvardsregional niva med stod
fran NHV-enhet som beddmer vilka utredningar som ska vara gjorda och vilka
kriterier som ska vara uppfyllda vid remiss.
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Avgrdnsningar till definitionen

Foljande omraden ingér ej i definitionen och ska ej koncentreras pa nationell
niva:

1. Sekundédra tromboser exempelvis till f6ljd av venkatetrar eller kardiella
elektroder ingér inte i gruppen vends TOS.

2. Neurogen TOS utan neurologiskt bortfall, och som inte atgédrdas
kirurgiskt, ingér inte i definitionen. Dessa patienters tillhor en stor grupp
som har symtom som &r svarvirderade och dir det finns ménga olika
differentialdiagnoser. Det finns dock inget hinder for att remittera denna
patientgrupp till en NHV-enhet med fragestillningen neurogen TOS.

Arendet
Sakkunniggruppens forslag om nationell hogspecialiserad vard

En sakkunniggrupp har pa uppdrag av Socialstyrelsen gjort en genomlysning av
vardomradet thoraxapertursyndrom (TOS). Sakkunniggruppen foreslar att
Socialstyrelsen beslutar att viss vard inom vardomradet TOS ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter f6r venos TOS (vTOS)
varav tva enheter ska omhéanderta arteriell TOS (aTOS) och neurogen TOS
(nTOS).

Aktuell vard bedoms vara komplex och séllan forekommande, krédva en viss
volym och multidisciplindr kompetens. TOS ér ett tillstind som idag
omhindertas vildigt olika i Sverige. Bedomningen av patienter med TOS ar
komplex och det krivs en viss volym for att pa bista sitt kunna utvérdera
lamplig handlaggning, bedriva forskning samt upprétthalla kirurgisk kompetens
inom omrédet. Varden &r multidisciplinir d& bland annat kérlkirurg, handkirurg
med vana att operera i plexusomréadet, koagulationsspecialist, endovaskulir
kompetens samt specialiserad fysioterapeut behovs.

Sakkunniggruppen finner att en koncentration av aktuell vard till fyra enheter
okar forutsattningarna for att forbattra kvaliteten, patientsékerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hélso- och
sjukvérdens resurser kan uppnds. Om uppskattningen &r att det finns 100-150
patienter med vends TOS som genomgér kirurgi skulle det innebédra 3040 per ar
per enhet om det koncentrerades till fyra enheter. Att tre enheter skulle ta hand
om dessa patienter vore mdjligt men sakkunniggruppen tycker att uppdraget att
sprida kunskap kommer att vara sé pass belastande och viktigt att fyra enheter
foredras. Om man skulle foresla fem enheter skulle beddmningarna och
operationerna bli for fa per enhet och ar. Gallande neurogen och arteriell TOS ar
antalet patienter som &r eventuellt aktuella for kirurgi mycket légre, vilket
motiverar att dessa endast tas om hand vid tvé enheter. Om man bara tittar pa
antalet patienter s skulle en enhet vara adekvat men sakkunniggruppen anser att
det finns ett virde av att ha redundans, vilket tvd enheter bidrar med.
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Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ér dvervdgande positiva eftersom
det kan bidra till kunskapsspridning och att det skulle innebéra en tydlig struktur
for specialiserad bedomning och komplex behandling av en ofta forbisedd
patientgrupp. Sakkunniggruppen bedémer att akutsjukvarden inte kommer att
paverkas i nagon storre utstrickning varken hos remittent eller enheter som
tilldelas ett NHV-uppdrag. Sakkunniggruppen bedomer att niarliggande omraden
inte kommer att paverkas i ndgon storre grad av koncentrationen.

Remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har remitterat sakkunniggruppens underlag med forslag till
koncentration av vdrdomradet till berdrda remissinstanser. Av remiss-
instansernas yttranden framgar i huvudsak foljande.

Majoriteten av remissinstanserna tillstyrker forslaget till definition och antalet
enheter. Det finns dock nagot olika syn pa huruvida alla typer av TOS ska hinga
ihop och om det gér att dela upp de olika typerna av TOS pa huvudtillstind och
undertillstaind, som sakkunniggruppen foreslagit. Nagra remissinstanser ar
tveksamma till sakkunniggruppens forslag att halla ihop aTOS och nTOS i
samma undertillstand. Vissa remissinstanser lyfter att bristen pa kunskap om
diagnosen &r det storsta problemet idag, och att om omradet koncentreras till
farre samverkansregioner riskerar kunskapsspridningen kring diagnosen att
fungera sdmre. Nagra remissinstanser lyfter att patientvolymerna dr sma och att
det volymmadssigt skulle vara tillrdckligt med tre enheter for vTOS och en enhet
for aTOS och nTOS.

Flera remissinstanser for resonemang rorande om det dr nédvandigt att ha
tillgéng till handkirurg med erfarenhet av plexus brachailisskador néir patienter
opereras i detta omrade.

Sakkunniggruppens svar pd remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har gett sakkunniggruppen méjlighet att inkomma med
synpunkter pa remissinstansernas yttranden.

Efter genomgéng av remissvaren Onskar sakkunniggruppen kvarsté vid sitt
forslag till nationell hogspecialiserad vard (NHV). Sakkunniggruppen vill dock
bemota négra av synpunkterna i remissvaren och gora foljande fortydliganden.

Efter genomgéngen av remissvaren vill sakkunniggruppen betona att syftet med
att koncentrera denna vard ér att alla patienter med behov ska ha ritt till jimlik
vérd och behandling, d&ven om kirurgi inte alltid 4r aktuellt sa &r den
individualiserade beddmningen av patienten komplex. Varden &r sa sillan
forekommande att patienterna behdver samlas for att erfarenhet ska kunna
byggas och kunskap samlas och spridas. Sakkunniggruppen ér inte enig med de
remissinstanser som lyfter farhdgan att patienter inte kommer att remitteras om
kunskap forsvinner fran de samverkansregioner som inte langre bedriver varden.
Detta idr ett vanligt argument mot att koncentrera vard, men det finns inget som
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talar for att patienterna inte kommer remitteras till blivande NHV-enheter for
TOS.

Utmaningarna géllande diagnostik och remissforfarande fran primérvard och
akutmottagningar r fortsatt stora och kraver utbildningsinsatser.
Sakkunniggruppen anser att NHV, med ett tydligt utbildnings-/kunskaps-
spridningsuppdrag, kan forbittra situationen. Det finns inget som tyder pa att det
skulle bli simre dn dagens situation didr ménga patienter faller mellan stolarna
och inte remitteras i tid alternativt far fel behandling. Med det sérskilda villkoret
om framtagning av gemensamma utrednings- och behandlingsriktlinjer, skulle
dven varden utanfor NHV kunna bli tydligare strukturerad/organiserad och
likriktad.

Nir det géller kopplingen till plexuskirurgi vill sakkunniggruppen kvarsté vid
sitt forslag om "tillgang till och samarbete med handkirurg fran NHV-enhet {for
plexus brachialisskador”. Gruppen har en nagot delad bild av hur stark
kopplingen mellan neurogen och vaskulér (arteriell/vends) TOS ér, och har i sitt
remissforslag noggrant overvigt for- och nackdelar med att samlokalisera dessa
uppdrag. Det finns visst 6verlapp mellan aTOS- och nTOS-diagnoserna och
sakkunniggruppen har landat i att det r en extra styrka om patienterna kan
handlaggas tillsammans med bade karlkirurgisk och handkirurgisk kompetens.
Fordelen ar inte enbart kirurgisk, utan samarbetet gagnar dven den preoperativa
beddomningen och den postoperativa uppfoljningen. Forslaget tillater samarbete
mellan NHV-enhet med TOS-uppdrag och plexuskirurg pé ett annat sjukhus.

Aven om ndgra remissinstanser anser att firre antal enheter ir att foredra,
framforallt utifran kirurgiska volymer géllande vTOS, vill sakkunniggruppen sta
kvar vid sitt forslag om antal enheter. Detta forslag ar till viss del en kompromiss
mellan patientvolymer och tillgdnglighet/kunskapsspridning, dir det senare talar
for fyra enheter. Med tanke pa antalet ingrepp sé ar fler enheter (dn de foreslagna
fyra), eller att inte ga vidare alls med NHV, inte ett alternativ utifran patienternas
bista, enligt sakkunniggruppen.

Flera remissinstanser har tagit upp att det saknas ett barnperspektiv i
sakkunniggruppens forslag. Sakkunniggruppen stér fast vid sitt ursprungliga
forslag och vill tydliggora att TOS inte &r en pediatrisk &komma. For de extremt
séllsynta fall som eventuellt skulle uppsta kommer det behdvas individuella
16sningar dar NHV-enheten far inhdmta den kompetens som behdvs. Detta kan
dven kriva internationellt samarbete.

Den sdrskilda beredningsgruppens frdgor till sakkunniggruppen

I drendet har dven en sérskild beredningsgrupp yttrat sig 6ver sakkunnig-
gruppens forslag; om de positiva effekterna av den foreslagna koncentrationen
overviger eventuella negativa effekter for hélso- och sjukvérdssystemet.

Beredningsgruppen har i sin handldggning valt att stélla ett antal fragor till
sakkunniggruppen, innan de tar vidare stdllning i drendet:
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e Finns det vinster for patientgruppen att koncentrera bdde aTOS och
nTOS till tva av de fyra enheter som bedriver véard for vIOS? Vilka éar i
sa fall vinsterna? Om sakkunniggruppen har delade meningar angéende
detta s onskar beredningsgruppen att skiljelinjen framgar.

e Hur ténker sakkunniggruppen att samarbetet eller samlokalisationen
med plexuskirurg skulle kunna se ut? Om sakkunniggruppen har delade
meningar angdende detta s& onskar beredningsgruppen att skiljelinjen
framgér.

Sakkunniggruppen har direfter inkommit med svar till beredningsgruppen.

Sakkunniggruppen vill tydliggdra att alla, utom representant fran
samverkansregion Uppsala-Orebro, fortfarande stir bakom ursprungsforslaget
med fyra enheter for vTOS och tvé enheter for aTOS/nTOS. De anser att
forslaget om koncentration (som &r en kompromiss) innebér stor patientnytta.
Detta innebér att alla (utom en) i sakkunniggruppen ser vinster med att
koncentrera aTOS och nTOS ytterligare till tva enheter, eftersom detta &r
séllankirurgi ddr det finns risker for allvarliga komplikationer och ett omrade i
behov av kunskapsspridning och att samla kompetens for goda resultat.
Skiljelinjen i denna grupp handlar om vinsten att samlokalisera aTOS och nTOS
pa samma tva enheter (gemensamt undertillstind). Nagra (tre) tycker inte att
aTOS och nTOS behover samlokaliseras utan kan handldggas separat av
kérlkirurg respektive plexuskirurg, under forutséttning att dessa har omfattande
erfarenhet av respektive patientgrupp. De andra (tre) tycker det &r ett stort varde
for patienterna med samlokalisation, eftersom dessa ingrepp sker via samma
kirurgiska dppning, dir det finns evidens for en hog komplikationsfrekvens med
irreversibla nervskador som f6ljd. Det finns ocksé data som tyder pa att
komplikationsfrekvensen (nervskador) ar betydligt hogre i Sverige &n den siffra
som anges i litteraturen, och att den ocksa skiljer sig at i landet. En annan
skiljaktighet dr att ndgra representanter anser att det hade rackt med en enhet for
aTOS och nTOS, utifran att det handlar om 4—8 ingrepp per &r i Sverige.

Angéende kravet om tillgang till och samarbete med handkirurg fran NHV-enhet
for plexus brachailisskador. De representanter som foresprakar samlokalisation
anser att det inte bor vara ett problem att operationerna genomfors av team
inkluderande bade kéarlkirurg och plexuskirurg for att om mojligt reducera risken
att patienter drabbas av irreversibla komplikationer. Med s fa kirurgiska
ingrepp per ar dr det rimligt att kunna fa till ett samarbete Gver regiongranserna
mellan de tva enheterna for NHV plexus brachailisskador och den/de
kérlkirurgiska enheter som ska utféra aTOS/nTOS-kirurgi.

Representant fran samverkansregion Uppsala-Orebro anser att fyra enheter bor
handlagga alla typer av TOS, eftersom det ar svart med griansdragning mellan
olika typer av TOS (t ex paverkan pa nerv och ven, eller ven och artér kan
forekomma hos en och samma patient). Representanten fran Uppsala-Orebro
foreslar att samarbetskravet med NHV plexus brachialisskador ska erséttas med
kompetens i kirurgi i arm- och plexusnira omrade.

5(9)
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Nagra representanter i sakkunniggruppen anser att det skulle vara mojligt att
bedriva varden vid vTOS pa féarre enheter én fyra.

Sakkunniggruppens tvé patientrepresentanter lyfter avslutningsvis ett
patientfokus och att det handlar om komplicerade patienter, med stor risk for
komplikationer. Som patient vill man att det ska finnas maximal kompetens som
behovs for att operera i omrddet. Man maste ocksa beakta att hela teamet ska ha
stor erfarenhet, och med férre stillen far all personal mer traning. Till exempel
operationssjukskoterska, fysioterapeut m.fl., alltsa inte bara karlkirurg och
plexuskirurg (dér det finns). Det &r viktigt att se vad som é&r bést for patienterna,
och inte bara fokusera pa hur det ser ut i verksamheterna idag.

Den sdrskilda beredningsgruppens yttrande

Efter komplettering fran sakkunniggruppen har beredningsgruppen yttrat sig i
arendet. I analysen har paverkan pa akutsjukvarden, narliggande omraden,
geografiska aspekter, transporter, utbildning och forskning beaktats. Av
beredningsgruppens yttrande framgar i huvudsak foljande.

Beredningsgruppen instimmer i sakkunniggruppens forslag att viss vard vid
TOS ska utgora nationell hdgspecialiserad vard. Beredningsgruppen anser att
aktuell vard ar vard som ar komplex, sdllan forekommande och som kraver en
multidisciplindr kompetens.

Beredningsgruppen bedoémer att den vard som sakkunniggruppen har ringat in
som nationell hdgspecialiserad vard sannolikt skulle ge stor patientnytta.
Patientgruppen kréver ett strukturerat multidisciplindrt omhéndertagande som
behover byggas upp och kunskap behover spridas om patientgruppen. Det
handlar om komplicerad kirurgi, med stor risk for komplikationer, nagot som
kréver viss volym for att uppné erfarenhet och kompetens. Vidare konstaterar
beredningsgruppen att en dvervigande majoritet av sakkunniggruppen ar for
nationell hogspecialiserad vard inom omrédet men att det i gruppen finns olika
uppfattningar om optimalt antal enheter att bedriva NHV vid.

Beredningsgruppen anser att en koncentration av detta omrade, under
forutsdttning att de som far NHV-tillstdnden jobbar med kunskapsspridningen,
kommer att gora att ocksé det akuta omhéndertagandet for patientgruppen blir
battre. Beredningsgruppen ser inga stora konsekvenser for évrig akutsjukvérd
genom att koncentrera dessa ingrepp som &r fa, men understryker vikten av att
vid tillstindsutvardering se 6ver antalet enheter for vTOS i det fall antalet
patienter skulle oka.

Beredningsgruppen bedomer att det inte finns nagra geografiska aspekter inom
omradet att ta i beaktande, utan att geografiska avstdnd kan hanteras. De akuta
ingreppen vid vends TOS ska utféras inom tva veckor, vilket inte behover vara
ett problem forutsatt god samverkan med 0ppenvard och akutmottagningar.

Beredningsgruppen bedémer att det inte finns nadgon stérre paverkan pa
sjuktransporterna inom omradet och att ndrliggande omraden inte kommer att
paverkas i ndgon storre omfattning.
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Beredningsgruppen vill trycka pa vikten av att de enheter som tilldelas tillstand
arbetar med kunskapsspridning inom omradet.

Beredningsgruppen instimmer inte i sakkunniggruppens forslag att aktuell véard
ska bedrivas vid fyra enheter for vTOS varav tva enheter ska omhinderta aTOS
och nTOS. Beredningsgruppen anser att aktuell vard ska bedrivas vid tva enheter
for vTOS varav en enhet for aTOS och vTOS. Beredningsgruppen har i denna
bedomning beaktat bl.a. foljande. Sakkunniggruppen har i sitt resonemang om
fyra enheter framfort kunskapsspridningen i omradet som en tungt vigande
faktor for att lagga tillstdndet pa fyra enheter. Beredningsgruppen konstaterar att
patientvolymerna i omréadet talar for farre enheter for att sikerstélla att det
multidisciplinéra teamet (ldkare och andra professioner) ska kunna uppratthélla
sin kompetens. Detta géller bade vTOS och undertillstandet for aTOS och nTOS
som bor kunna hanteras pa tva respektive en enhet. Beredningsgruppen vill lyfta
vikten av internationellt samarbete gillande aTOS och nTOS f6r den enhet som i
sa fall kommer att vara ensamutforare. Beredningsgruppen vill ocksé lyfta vikten
att vid tillstdindsutvirderingen utvérdera antalet enheter specifikt eftersom
volymerna i detta omrade kan vara under utveckling.

Beredningsgruppen finner att en koncentration av aktuell vérd till tva enheter for
vTOS varav en enhet ska bedriva vard for aTOS och nTOS okar forutsittning-
arna for att forbéttra kvaliteten, patientsékerheten och kunskapsutvecklingen
samtidigt som ett effektivt anvindande av hélso- och sjukvardens resurser kan
uppnas.

Skilen for beslutet
Rdttslig reglering

Av 2 kap. 7 § hélso- och sjukvardslagen (2017:30) framgar att med nationell
hogspecialiserad vard avses offentligt finansierad hélso- och sjukvard som
behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje
samverkansregion for att kvaliteten, patientsékerheten och kunskapsutvecklingen
ska kunna upprétthallas och ett effektivt anvdindande av héilso- och sjukvérdens
resurser ska kunna uppnas.

Av 7 kap. 5 § samma lag som ovan framgar bl.a. att den myndighet som
regeringen bestimmer beslutar vilken hélso- och sjukvérd som ska utgora
nationell hogspecialiserad vard och pa hur manga enheter sadan vard ska
bedrivas. Vid bedomningen av om en atgird ska utgora nationell
hogspecialiserad vard ska hiansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller
séllan forekommande och om den krédver en viss volym, multidisciplinér
kompetens eller stora investeringar eller medf6ér hdga kostnader. Beslutet far inte
overklagas.

Enligt 2 kap. 1 § hélso- och sjukvardsforordningen (2017:80) beslutar
Socialstyrelsen vilken hilso- och sjukvard som ska utgora nationell
hogspecialiserad vérd enligt 2 kap. 7 § hilso- och sjukvardslagen och pa hur
manga enheter sédan vard ska bedrivas.
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Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i drendet framgér att sakkunniggruppen foreslar att viss vérd vid
TOS, enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgdra nationell hogspeciali-
serad vard och bedrivas vid fyra enheter for vTOS varav tva ska bedriva vard for
aTOS och nTOS.

Socialstyrelsen konstaterar att en stor majoritet av remissinstanserna har
tillstyrkt sakkunniggruppens forslag. Det rdder dock delade meningar hos
remissinstanserna avseende hur ménga enheter varden ska bedrivas pd samt pé
vilket sétt det dr bést att organisera uppdelningen av vIOS, aTOS och nTOS.

Vidare konstaterar Socialstyrelsen att den sérskilda beredningsgruppen
tillstyrker sakkunniggruppens forslag till definition.

Socialstyrelsen instimmer i sakkunniggruppens forslag att viss vard vid TOS
enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgora nationell hogspecialiserad
vérd. Utredningen i drendet visar enligt Socialstyrelsens bedomning att aktuell
vérd dr komplex och sillan forekommande, samt vard som krédver en viss volym
for att uppné goda vérdresultat.

Socialstyrelsen instimmer inte i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard ska
koncentreras till fyra respektive tva enheter. Socialstyrelsen instimmer istillet i
beredningsgruppens bedomning att varden ska koncentreras till tva enheter
respektive en enhet. Socialstyrelsen har vid denna beddmning beaktat att den
sdrskilda beredningsgruppen, och delar av sakkunniggruppen, anser att
patientvolymerna i omradet talar for farre enheter for att sdkerstélla att bade
lakare och andra professioner i det multidisciplinéra teamet ska kunna
uppratthalla sin kompetens for att tillhandahalla patientsdker vard av god
kvalitet. Detta giller bade vTOS och undertillstandet for aTOS och nTOS som
bor kunna hanteras pa tva respektive en enhet. Socialstyrelsen delar
beredningsgruppen bild av att antalet enheter behdver foljas upp specifikt i
kommande tillstdndsutvardering eftersom volymerna i detta omrade kan vara
under utveckling.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vard till tva enheter for
vTOS, varav en enhet som omhéandertar aTOS och nTOS, okar forutsdttningarna
for att upprétthalla kvaliteten, patientsdkerheten och kunskapsutvecklingen
samtidigt som ett effektivt anvdndande av hélso- och sjukvardens resurser kan
uppnas.

Mot bakgrund av ovanstéende beslutar Socialstyrelsen att viss vard vid TOS
enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgéra nationell hdgspecialiserad
vard och bedrivas vid tva enheter varav en enhet omhandertar aTOS och nTOS.

Detta beslut fér inte 6verklagas.

Beslut i detta drende har fattats av stillforetrddande generaldirektdren Urban
Lindberg. I den slutliga handldggningen har avdelningschefen Tomas Lindén,
avdelningschefen Pir Odman och enhetschefen Kristina Wikner deltagit.
Utredaren Erika Anthoney-Oscarson har varit foredragande.
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