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Beslut om nationell hogspecialiserad vard — viss vard vid
vaskulir form av Ehlers-Danlos syndrom

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid vaskulédr form av Ehlers-Danlos
syndrom (VEDS), enligt definitionen nedan, ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid en enhet.

Definition

Patienter, oavsett dlder, med vEDS ska remitteras till en nationell
hogspecialiserad vardenhet for:

e Multidisciplindr bedomning samt information till patienten

o Stillningstagande till och initiering av medicinsk behandling

o Stillningstagande till och vid behov utférande av akuta och elektiva
interventioner

e Radgivning infor och handldggning av graviditet

e Regelbunden uppf6ljning i samradd med hemortsregion

Patienter, oavsett alder, ska dven remitteras till NHV-enhet for beddmning da
diagnos inte har kunnat faststéllas efter priméirutredning och misstanke om vEDS
kvarstér.

Fortydliganden till definitionen
Patienter som kommer till NHV-enhet bor ha genomgatt en klinisk och genetisk

utredning, undantag giller for akuta hindelser.

Viss regelbunden uppfoljning behover ske vid NHV-enhet som komplement till
den uppfdljning som sker i hemregionen. Detaljerna kring uppf6ljning av
patienterna bestims individuellt hos NHV-enhet i samrad med remittent.

Avgrdnsningar till definitionen

Foljande omraden, med stark koppling till definitionen, ingér ej i definitionen
och ska ej koncentreras pé nationell nivé:

e Ovriga typer av EDS ingér inte i definitionen
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Arendet
Sakkunniggruppens forslag om nationell hogspecialiserad vard

En sakkunniggrupp har pa uppdrag av Socialstyrelsen gjort en genomlysning av
vardomradet vEDS. Sakkunniggruppen foreslar att Socialstyrelsen beslutar att
vEDS ska utgora nationellt hogspecialiserad vard och bedrivas vid en enhet.

Aktuell vird bedoms vara komplex, sdllan forekommande, kréva en viss volym
samt multidisciplindr kompetens. Varden ar multidisciplinir da bland annat
specialistlikare inom klinisk genetik, internmedicin eller kardiologi alternativt
specialistlikare med sérskild angiologisk kompetens, kirlkirurgi samt barn- och
ungdomsmedicin och/eller barnkardiologi behdvs.

Sakkunniggruppen finner att en koncentration av aktuell vard till en enhet dkar
forutsittningarna for att forbéttra kvaliteten, patientsdkerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hélso- och
sjukvardens resurser och en mer jimlik vard kan uppnés.

Vérdvolymen for det definierade virdomradet ar idag 92 patienter, varav 12
barn, enligt en aktuell sammanstéllning av samtliga regionala register for klinisk
genetik. Det ror sig om 3—4 nya sjukdomsfall per ar i Sverige. Detta innebér att
det inledningsvis kommer att vara ett storre antal patienter som behdver fa en
beddomning vid NHV-enhet. I takt med att tiden gar kommer volymerna att
stabiliseras och det kommer bara att vara de som nydiagnostiserats, missténkta
fall som behover fordjupad diagnostik samt akuta patienter som kommer att
behova bedomas pd NHV-enhet. Sakkunniggruppen foreslar en enhet eftersom
det ror sig om en vilavgrinsad patientgrupp med fa patienter och en komplex
samt potentiellt allvarlig sjukdomsbild, dér det krévs viss volym for att {4
erfarenhet av patientgruppen.

Konsekvenserna av en koncentration av denna vérd till en enhet &r 6vervigande
positiva. Sakkunniggruppen bedomer inte att akutsjukvarden kommer att
paverkas i ngon storre utstrickning jaimfort med idag. Akutsjukvarden for
patienter med VEDS kommer dock att forbéttras genom att det finns en tydlig
ingang for akuta fragestéllningar.

Om denna vard formaliseras inom NHV-systemet kommer verksamheten att
synas tydligare, men andra patientgrupper kommer troligtvis inte att trangas
undan. NHV-enheten ér &ven ténkt att fungera som kompetenscentrum for andra
ovanliga eller allvarliga vaskuldra bindvévssjukdomar, vilket forvintas leda till
en dkad kunskap om sadana tillstind generellt samt till béttre handldggning av
patienterna.

Sakkunniggruppen bedomer att det mojligtvis kommer att bli en liten 6kning av
akuta sjuktransporter, det ror sig i sa fall om négon enstaka patient per ar. Vidare
kan det bli en léngre resa for patienter/familjer som ska till planerade besok pa
NHV-enhet, de flesta kan dock dka med vanliga transportmedel.
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Remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har remitterat sakkunniggruppens underlag med forslag till
koncentration av vardomradet till berdrda remissinstanser. Av remiss-
instansernas yttranden framgér i huvudsak f6ljande.

Majoriteten av remissinstanserna tillstyrker forslaget till definition och antal
enheter, men flera hade synpunkter pa definition och sérskilda villkor.
Synpunkterna handlade bland annat om att initiering av genetisk vigledning,
inklusive familjeutredning, ingick i definitionen, om kopplingen till NHV
hjartkirurgi pa barn och ungdomar samt om avgrénsningen till narliggande
diagnoser, inklusive punkten i sirskilda villkor om att NHV-enheten ska fungera
som kompetenscentrum for andra ovanliga eller allvarliga vaskuléra
bindvavssjukdomar.

Sakkunniggruppens svar pd remissinstansernas yttranden

Sakkunniggruppen har getts mojlighet att inkomma med synpunkter pa remiss-
instansernas yttranden och har inkommit med i huvudsak f6ljande synpunkter.

Sakkunniggruppen har efter genomgang av remissinstansernas yttranden justerat
forslaget till definition genom att stryka punkten om genetisk vigledning i
definitionen.

Nar det géller remissinstansernas synpunkter avseende patienter med vEDS som
kan bli aktuella dven for barnhjértkirurgi papekade sakkunniggruppen att det ar
ytterst ovanligt att vEDS-patienter behdver barnhjartkirurgi, men anser att om
det skulle behdvas maste NHV-enhet for vEDS samt barnhjartkirurgi ha samrad
eftersom sérskilda stéllningstaganden behdver goras nér ett barn med vEDS ska
opereras. I analogi med detta ansdg sakkunniggruppen att samrad behover ske
med NHV-enhet for vEDS om vEDS-patienter skulle behdva vard dven inom
andra NHV-omraden.

Sakkunniggruppen gjorde &dven négra tilldgg i sérskilda villkor och en kompetens
stroks. Punkten som handlar om att NHV-enheten ska fungera som kompetens-
centrum for andra ovanliga eller allvarliga vaskulira bindvavssjukdomar
fortydligades.

Den sdrskilda beredningsgruppens yttrande

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

I analysen har paverkan pa akutsjukvérden, nirliggande omraden, geografiska
aspekter, transporter, utbildning och forskning beaktats. Av beredningsgruppens
yttrande framgér i huvudsak féljande.
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Beredningsgruppen tillstyrker sakkunniggruppens forslag att viss vard vid vEDS
ska utgdra nationell hégspecialiserad vard och bedrivas vid en enhet.
Beredningsgruppen anser att aktuell vard dr vard som dr multidisciplinir,
komplex och séllan forekommande.

Beredningsgruppen konstaterar att patientvolymerna &r smé och att det idag
finns ett internationellt samarbete dir Sverige deltar. Beredningsgruppen anser
att det dr viktigt att patientens hemortsvardgivare alltid kan vinda sig med akuta
frégestillningar till NHV-enheten da patienterna kommer att bo och leva sina liv
i hela Sverige.

Beredningsgruppen bedomer att det kommer att vara bra for vardgivare som inte
traffar denna patientgrupp ofta att ha en enhet att véinda sig till vid akuta
fragestéllningar.

Beredningsgruppen konstaterar att det dr bra att NHV-enheten kan fungera som
ett kompetenscentrum for liknande ovanliga séllsynta bindvéivssjukdomar. Det
kommer att vara ett erbjudande och ar pa inget sétt tvingande.

Beredningsgruppen anser att det inte finns nigra geografiska aspekter att ta
hénsyn till, och inte heller att patienttransporterna paverkas av forslaget, men att
forslaget har positiv paverkan pé forskning och utbildning.

Beredningsgruppen instimmer i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard ska
bedrivas vid en enhet. Beredningsgruppen har i denna bedémning beaktat bl.a.
foljande. Det handlar om en mycket begrinsad patientvolym som kommer att
besoka den nationella enheten vid enstaka tillfillen. Det &r darfor rimligt med
koncentration till en enhet. Det finns redan idag redundans i form av
internationellt samarbete.

Beredningsgruppen finner att en koncentration av aktuell vérd till en enhet 6kar
forutsittningarna for att forbéttra kvaliteten, patientsdkerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvéindande av hélso- och
sjukvardens resurser kan uppnas.

Skilen for beslutet
Rittslig reglering

Av 2 kap. 7 § hélso- och sjukvérdslagen (2017:30) framgér 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 anvéndande av hilso- 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 sddan vard ska
bedrivas. Vid bedomningen av om en atgérd ska utgdra nationell
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hogspecialiserad vard ska hansyn sérskilt tas till om varden ar komplex eller
séllan forekommande och om den kréver en viss volym, multidisciplinar
kompetens eller stora investeringar eller medfér hoga kostnader. Beslutet fér inte
overklagas.

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

Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i drendet framgar att sakkunniggruppen foreslar att viss vard vid
vEDS, enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgéra nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid en enhet.

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

Vidare konstaterar Socialstyrelsen att den sdrskilda beredningsgruppen
tillstyrker sakkunniggruppens justerade forslag.

Socialstyrelsen instimmer i sakkunniggruppens forslag att viss vard vid vEDS,
enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgora nationell hdgspecialiserad
vard och bedrivas vid en enhet. Utredningen i drendet visar enligt Social-
styrelsens bedomning att aktuell vard dr komplex, sillan férekommande, kraver
en viss volym samt multidisciplindr kompetens.

Socialstyrelsen instimmer dven i sakkunniggruppens forslag att aktuell véard ska
koncentreras till en enhet. Socialstyrelsen har vid denna bedémning sarskilt
beaktat den aktuella patientvolymen och behovet av att sidkerstilla att ldkare och
andra professioner ska kunna upprétthalla sin kompetens och tillhandahélla vird
av god kvalitet.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vérd till en enhet 6kar
forutsittningarna for att upprétthalla kvaliteten, patientsékerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hélso- och
sjukvardens resurser kan uppnas.

Mot bakgrund av ovanstdende beslutar Socialstyrelsen att viss vard vid vEDS,
enligt definitionen under rubriken beslut, ska utgora nationell hogspecialiserad
vérd och bedrivas vid en enhet.

Detta beslut far inte 6verklagas.

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

Erika Anthoney-Oscarson
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