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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for extrakraniella kdrlanoma-
lier vardomradet och lamnar sitt forslag till nationell hogspecialiserad vard
(NHV). Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i
vardkedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekom-
mendera hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha
ett nationellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning. | en-
lighet med barnkonventionen ska sakkunniggruppen tydliggora vilken paver-
kan forslaget har pa barn nér sa ar relevant.

Sakkunniggruppens forslag remitteras éppet for synpunkter fran alla in-
tresserade. Justeringar i forslaget kan goras efter beaktande av remissyn-
punkterna. Genom att fa in synpunkter sa mojliggors en bredare konsekvens-
analys och en mer forankrad definition av vad som ska utgora nationell
hogspecialiserad vard.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgéra nationell hégspeciali-
serad vard och pa hur manga enheter varden ska bedrivas, kommer &ven 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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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet extrakrani-
ella karlanomalier att det som framgar av rubriken nedan ska utgéra nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid fem enheter.

Detta bedoms vara vard som ar komplex, sallan forekommande, kraver en
viss volym och multidisciplinar kompetens samt kraver stora resurser. Var-
den &r multidisciplinar da bland annat kompetens inom radiologi, intervent-
ionell radiologi, barnkirurgi, plastikkirurgi, karlkirurgi, handkirurgi, dermato-
logi, barn- och ungdomsmedicin, éron-, nds- och halssjukdomar, oftalmologi,
onkologi, koagulationsmedicin, klinisk genetik samt fysio- och arbetsterapi
behdvs.

Idag finns det multidisciplindra team som beddmer och behandlar ké&rlano-
malier vid fem universitetssjukhus. Sakkunniggruppen finner att en formali-
sering av vardomradet till nationell hogspecialiserad vard 6kar forutsattning-
arna for att forbattra kvaliteten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen
samtidigt som ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser
uppnas.

Sakkunniggruppen anser inte att fyra enheter skulle vara andamalsenligt
eftersom det skulle leda till storre patientvolymer per enhet &n idag, vilket
skulle vara svart att hantera. Sakkunniggruppen anser inte heller att kompe-
tensen i teamet skulle kunna uppréatthallas pa regional niva, da manga av de
definierade tillstanden ar ovanliga, involverar hela kroppen och innefattar pa-
tienter i alla dldrar.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ar évervagande positiva.
Sakkunniggruppen bedomer inte att akutsjukvarden eller omkringliggande
omraden kommer att paverkas namnvart jamfort med idag eftersom varden
redan bedrivs vid fem universitetssjukhus.
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Definition

Nedan foljer sakkunniggruppens forslag till definition av nationell hgspeci-
aliserad vard och pa hur manga enheter den ska bedrivas.

Foljande féreslds ska utgdra nationell
hégspecialiserad vard:

Foljande patientgrupper ska remitteras till nationella vardenheter for bedom-
ning och stéllningstagande till vidare handl&ggning:

1. Lymfatiska och vendsa missbildningar av funktionell betydelse
Arteriovendsa missbildningar

Ké&rlmissbildningssyndrom

Benigna karlderiverade tumorer

Kapillara missbildningar med misstanke om associerade karlmissbild-
ningar

6. Fosterdiagnosticerade omfattande karlmissbildningar

o~ D

Fortydliganden till definitionen

For ytterligare specificering av patientgrupperna i punkt 1-5 ovan héanvisas
till klassificeringen enligt International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA).

Dessutom avses foljande:

» Med lymfatiska och vendsa missbildningar av funktionell betydelse avses
exempelvis misshildningar som kan orsaka livshotande komplikationer i
samband med blédning eller svullnad. Det kan &ven vara misshildningar
som orsakar smarta, vatskningar, infektioner eller aterkommande blod-
ningar och som alla leder till livskvalitetsinskrankning eller rorelsein-
skrénkning.

» Med karlmissbilningssyndrom avses exempelvis karlmissbildningar med
vavnadsdeformitet och vavnadshypotrofi/hypertrofi.

* | gruppen benigna karlderiverade tumorer ryms &ven patienter med infan-
tila hemangiom med misstanke om systemiskt engagemang. Med syste-
miskt engagemang avses andra associerade missbildningar eller tillstand.

» Med fosterdiagnosticerade omfattande karlmissbildningar avses karlmiss-
bildningar som i kraft av sin utbredning och lokalisation kan antas hota vi-
tala organfunktioner, t.ex. i thorax eller buk, och som behéver bedémas in-
for eventuell intervention.
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Avgransningar ftill definitionen

Foljande omraden, med stark koppling till definitionen, ingar €] i definitionen
och ska ej koncentreras pa nationell niva:

+ Okomplicerade sma lymfatiska och vendsa missbildningar
 Sma enstaka kapillara karlmissbildningar
+ Karltumorer dar malignitet inte har uteslutits

» Okomplicerade infantila hemangiom. Patienter med mindre, okomplice-
rade infantila hemangiom som inte svarat pa behandling som férvantat,
kan ocksa remitteras till NHV-enhet for konsultation.

Ndrliggande vard
Foljande omraden ingar inte i forslaget till definition men angransar till det
definierade omradet:

« Sakkunniggrupp Lymfodemkirurgi. Omradet har genomlysts separat och
avstamning har gjorts mellan de bada sakkunniggrupperna.

« Sakkunniggrupp Sallsynta bindvavs- och vaskulara sjukdomar (omradet
genomlyses separat).

« NHV ex utero intrapartum treatment (EXIT)
* NHV Fosterterapi
» RCC Sarkom

Antal enheter

Sakkunniggruppen foreslar att NHV for extrakraniella karlanomalier bedrivs
vid fem enheter.
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Vardomrdade

Nuldge

Det vardomrade som sakkunniggruppen genomlyst, for att utreda vad inom
omradet som bor koncentreras nationellt, ar extrakraniella karlanomalier.
Den vard som utifran sakkunniggruppens genomlysning foreslas att koncen-
treras nationellt beskrivs ovan under rubriken Definition.

Patienter med extrakraniella karlanomalier &r en heterogen grupp som om-
fattar patienter i alla aldrar. Barn och unga vuxna utgér majoriteten av patien-
terna. Tillstanden ar inte isolerade till ett organsystem utan kan drabba alla
anatomiska omraden pa kroppen. Totalt sett ror det sig om ett stort antal
olika diagnoser och tillstanden varierar fran sma lesioner som enkelt kan
handlaggas pa ett lansdelssjukhus till omfattande strukturella anomalier som
kan utgdra hot mot vitala funktioner och som kraver universitetssjukhusets
fulla multidisciplinara kraft.

Utredningen av patienterna kan vara en hogspecialiserad utmaning. Ofta
har en initial utredning gjorts inom regionsjukvarden, men utredningsfynden
kan vara svarvarderade och krava en multidisciplinar konferens (MDK) for
att genomlysa helheten och darefter foresla en atgardsplan. Ibland kan efter-
foljande atgarder hanteras pa regionniva, men manga ganger ar atgarderna
komplexa och behover darfor utforas vid nagon av de enheter dar det finns
ett multidisciplinart team for extrakraniella karlanomalier som har den kom-
petens, tekniska kunskap och utrustning som behovs. Totalt sett utfors det
cirka 5000 utrednings- och vardatgarder inom detta omrade per ar i Sverige.
Forutom kirurgi och radiologisk intervention kan &ven laserbehandling, fibe-
roskopi av luftvégar, ldkemedelsinsattning och monitorering av denna, kli-
nisk genetisk analys, biopsiprovtagning och kryoabladering vara aktuella.
Utredning och behandling av dessa patienter kraver foljaktligen en rad olika
kliniska kompetenser, vilket bidrar till en hg komplexitet inom vardomra-
det. Den multidisciplindra utredningen och behandlingen inkluderar kompe-
tenser inom bland annat radiologi, interventionell radiologi, barnkirurgi,
plastikkirurgi, ortopedi, karlkirurgi, handkirurgi, dermatologi, barn- och ung-
domsmedicin, 6ron-, nds- och halssjukdomar, klinisk genetik, oftalmologi,
onkologi, koagulationsmedicin samt fysio- och arbetsterapi. Alla i teamet be-
héver ha fordjupad sakkunskap inom karlanomalier. | teamet behdver det
ocksa finnas specifik kunskap och erfarenhet av bade barn och vuxna patien-
ter.

Organisation

Idag finns det multidisciplindra team som bedémer och behandlar karlanoma-
lier vid fem universitetssjukhus. Dessa &r Karolinska Universitetssjukhuset,
Akademiska sjukhuset, Universitetssjukhuset i Linkdping, Sahlgrenska Uni-
versitetssjukhuset och Skanes Universitetssjukhus. | dagslaget finns det inte
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nagot etablerat team i samverkansregion Umea. Patienter remitteras till en-
heterna fran landets alla regioner for utredning och atgard. | huvudsak remit-
teras patienterna fran primarvard eller specialistvard i den egna regionen till
respektive team, men remissvagarna styrs aven till viss del av den remitte-
rande lakarens personliga kdnnedom om de olika verksamma teamen. |
mindre utstrackning sker bedémning dven av patienter pa egen vardbegaran
for exempelvis second opinion.

Idag fungerar varden pa de befintliga enheterna for patienter med kérlano-
malier forhallandevis val. De multidisciplinara teamen &r val etablerade se-
dan manga ar. Det finns en relativt hog medvetenhet i regionerna och hos de
olika kliniska specialiteterna om att de multidisciplindra teamen existerar.
Aven om den generella kunskapen om diagnostik och klassificering av vask-
ulara anomalier ar begransad utanfor universitetssjukhusen sa forstar remit-
tenterna for det mesta vilken typ av patienter man skall remittera. Dock finns
utrymme for att ytterligare 6ka den generella kunskapen bland sjukvardsper-
sonal i landet som helhet, bland annat inom primarvarden. Ibland drabbas pa-
tienterna av langa vardkedjor pa grund av forsenade remisser till ratt vardin-
stans pa grund av diagnostiska svarigheter och kunskapsbrist inom den
regionala sjukvarden. For patienterna kan detta leda till lidande, sankt livs-
kvalitet och psykosocial inskrankning, som hade kunnat forhindrats. Likasa
kan patienter, som utretts for misstankt tumér men dar malignitet uteslutits,
bli lamnade utan ytterligare vard pa grund av kunskapsbrist. Detta kan leda
till att patienter med extrakraniella k&rlanomalier som i huvudsak har benign
smarta, blédningar och aterkommande infektioner samt psykosocialt lidande
pa grund av vavnadsdeformitet, inte far adekvat vard.

Idag saknas det vardprogram och tydliga riktlinjer for hur utredning av pa-
tienter med extrakraniella karlanomalier skall genomfdras och hur patien-
terna pa basta mojliga satt ska fa tillgang till varden. Detta gor att det finns
risk for att varden blir ojamlik i landet. Det saknas dven kvalitetsregister for
flertalet av patientgrupperna pa grund av att befintliga diagnoskoder &r brist-
falliga. Saledes saknas mojlighet till strukturerad uppféljning.

Det finns inte heller nagot organiserat nationellt natverk. Daremot finns en
nordisk forening (Nordic Society for Vascular Anomalies, NSVA) med arlig
konferens dar kunskapsutbyte sker i form av foreldsningar och fallpresentat-
ioner. Idag nyttjas personkontakter mellan och inom de olika teamen i landet
for konsultation och hjalp med behandling nér sa kravs.

De befintliga teamen for extrakraniella k&rlanomalier har bildats och drivs
av personer med stor erfarenhet och stort engagemang men inte nédvandigt-
vis med samma specialisering. Saledes utgar teamen fran olika specialiteter
och sammansattningen varierar i landet. Detta gor att det finns risk att verk-
samheten blir personbunden och att problem med generationsvaxling kan
uppsta.

Internationell utblick

Idag har Norge (Oslo) och Danmark (Arhus och Képenhamn) koncentrerat
motsvarande vard till en respektive tva enheter. | Finland (Helsingfors) har
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ingen formell koncentration gjorts, men varden bedrivs i huvudsak vid en en-
het. Det motsvarar 1-2 enheter per 5 miljoner invanare.

Forvéntade vardvolymer

Det &r mycket svart att fa fram vardvolymer for detta omrade, bland annat pa
grund av att avsaknad av bade kvalitetsregister och diagnoskoder for flertalet
av patientgrupperna. Patienterna hanteras dessutom av en stor méngd olika
kliniska specialiteter, dar det inte finns en sammanhallen patientadministrat-
ion. Det saknas daven ett formellt nationellt ndtverk mellan de befintliga en-
heterna for uppfdljning och kunskapsutbyte.

Sakkunniggruppen har darfor gjort en grov uppskattning av vardvoly-
merna, baserat pa ett tankt antal nytillkomna patienter arligen. Samma patient
kan vara i behov av flera olika atgarder. Utover detta kommer ett antal pati-
enter som redan finns inom halso- och sjukvardssystemet att komma pa ater-
besok for nya bedomningar och det ar darfor svart att uppskatta andelen som
ar i behov av NHV-atgarder i denna heterogena population.

Sakkunniggruppens uppskattning av vardvolymer baseras pa den data som
Karolinska Universitetssjukhuset har angett i sin ansokan till European Refe-
rence Networks for Rare Diseases, VASCERN (VASCA-WG). Siffrorna har
bedémts i sakkunniggruppen och extrapolerats till nationella nivaer utifran
befolkningsunderlag.

Sakkunniggruppen uppskattar att ca 2600 nya patienter arligen behover
komma till en NHV-enhet fér beddmning och stéllningstagande till vidare
handl&ggning. Barn och unga vuxna utgdr majoriteten av patienterna.

Sakkunniggruppen bedémer ocksa att dessa patienter &r i behov av ungefar
5000 atgarder per &r. Atgarderna kan vara allt frén kirurgi, intervention, laser,
fiberoskopi av luftvdg, ldkemedelsinsattning och lakemedelsmonitorering,
analys av prover, klinisk genetisk analys, biopsi till kryoabladering.

Framatblick

Varfoér nationell hégspecialiserad vard?

Sakkunniggruppen beddmer att patienter med extrakraniella karlanomalier
kan och bér omhandertas vid nationella enheter. Kompetensen i hela det
heterogena multidisciplinara teamet kan inte uppratthallas pa regional niva da
manga av de definierade tillstanden &r ovanliga, involverar hela kroppen och
innefattar patienter i alla aldrar. Bedomning och utredning infor, saval som
utforande av vissa atgarder, & komplexa och bor goras vid enheter med stor
volym och tillgang till manga olika kompetenser for att skapa jamlik vard for
alla landets patienter.

Enheter med storre vardvolymer far mer vana av patientgruppen, vilket
kan leda till forbattrad kvalitet i omhandertagandet i hela vardkedjan, mins-
kad risk for komplikationer och forbattrat utfall for patienten.
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Genom en tydligt utpekad ansvarsfordelning till NHV-enheter tkar dven
mojligheten att framover folja utfall och vardkvalitet tillsammans pa nation-
ell niva. Okat samarbete inom bade klinik och forskning ses som nodvandigt
for att kunna driva varden framat, da det kontinuerligt sker en utveckling av
nya och forbattrade behandlingsmetoder. Idag finns inte en formell samver-
kansstruktur, men ett NHV-uppdrag innebar ett tydligt ansvar for enheterna
att samverka med varandra, att utveckla varden och bedriva forskning inom
en definierad patientgrupp.

NHYV kan bidra till en 6kad robusthet och flexibilitet i en verksamhet som
far allt stérre mojligheter att behandla allt sjukare och mer komplicerade pati-
enter. En formalisering av vardomradet till nationell hogspecialiserad vard
forvantas ge en tydligare struktur &ven for remittenter, vilket kan korta tiden
for patienten att fa remiss till adekvat vardniva och pa sa satt minska lidandet
for patienten. Att ha nationella enheter med tydligt ansvar for utveckling och
kunskapsspridning kan leda till 6kad kunskap kring hela patientgruppen nat-
ionellt, och darmed ocksa minska risken for att patienter lamnas utan adekvat
vard.

Ett NHV-uppdrag kan ocksa innebéra stabilitet gallande kompetensforsorj-
ningen. Férdelen med en formalisering &r tydligheten med hur ett team &r
sammansatt och att teamet blir mer stabilt 6ver tid och forutsagbart resurs-
maéssigt. Med NHV kommer ett tydligt ansvar for att upprétta kontinuitetspla-
ner for att kunna tillgodose vard for hela landets patienter. Idag bygger de be-
fintliga teamen pa engagerade individer och det finns risk att verksamheterna
blir alltfor personbundna. Om man inte definierar detta som NHV riskerar
vissa enheter att forsvinna om eldsjélar slutar eller gar i pension. Detta skulle
kunna medfora att andra enheter plétsligt far en storre méangd patienter att ta
hand om. Ett nationellt uppdrag kan minska risken for problem med generat-
ionsvéxling.

Resonemang kring antal enheter

Sakkunniggruppen foreslar fem enheter darfor att varden av patientgruppen
ar komplex, kraver multidisciplindr kompetens och avancerade behandlingar.
Redan idag bedrivs motsvarande vard pa totalt fem enheter i landet. Det &r
helt nodvandigt att samla manga olika kompetenser i det multidisciplinara
teamet for att fa erfarenhet och kunna erbjuda god vard.

Kompetensen i hela teamet kan inte heller uppratthallas pa regional niva,
da manga av de definierade tillstanden &r ovanliga, involverar hela kroppen
och omfattar patienter i alla aldrar. Det behdvs en stor patientvolym for att fa
erfarenhet av ovanliga fall och fler enheter skulle innebéra en utspadning av
varden fran dagens enheter. Sakkunniggruppen ser saledes inte att det finns
mojligheter att utoka till ytterligare enheter pa grund av storleken pa det to-
tala patientunderlaget, den resurskravande verksamheten och brist pa specifik
kompetens.

Sakkunniggruppen beréknar att ungefar 2600 nya patienter per ar innefat-
tas i forslaget. Fordelat pa fem enheter blir det ca 500 patienter per enhet och
ar, vilket innebéar ca 40 patienter per enhet och manad.

EXTRAKRANIELLA KARLANOMALIER
SOCIALSTYRELSEN



SOCIALSTYRELSEN Dnr 37909/2022 10(23)

Huvudansvaret for dessa 40 patienter per enhet och manad kommer att
ligga pa flera olika specialiteter inom det multidisciplinara teamet varfor den
slutgiltiga handlaggningen per enhet och specialitet bedéms vara cirka 6 pati-
enter per specialist och manad.

En formalisering av befintlig struktur starker befintliga samarbeten och le-
der till 6kad nationell samverkan och dérigenom 0kad patientnytta. Ett ge-
mensamt nationellt ansvar skulle ocksa skapa en starkare redundans i syste-
met vid oforutsedda handelser.

Sakkunniggruppen anser inte att fyra enheter ar andamalsenligt for detta
forslag. En koncentration till fyra enheter leder till storre patientvolymer per
enhet an idag, vilket kan bli svart att hantera. Vissa patienter kan ha langa
vardtider, vilket ocksa tar mycket resurser och vardplatser i ansprak. Den ge-
nerella vardplatsbristen i landet har lett till vardkoer aven for denna patient-
grupp och patienterna prioriteras inte i forhallande till imperativ vard. Fyra
enheter far en stérre mangd patienter att hantera, och vid brist pa resurser kan
det leda till langre kéer och minskad tillganglighet till varden. Dock skulle en
storre mangd patienter per enhet innebéra en 6kad erfarenhet av svara fall.

Eventuella produktionsbortfall pa en enhet eller andra oférutsedda handel-
ser, kan bli svarare att hantera med totalt fyra enheter, vilket potentiellt sett
skulle kunna bli mer sarbart for samtliga enheter. Fler enheter ger saledes en
redundans i systemet.

Fyra enheter skulle ocksa innebéra att en av dagens fem fungerande en-
heter skulle behdva stangas.

Forslag fill vérdkedja

Nedan beskrivs sakkunniggruppens 6nskelége, hur patientflédet kan se ut
och hur verksamheterna kan fungera i ett framtidsscenario med NHV.

| huvudsak remitteras patienterna fran primarvard eller specialistvard i den
egna regionen till respektive team, men remissvégarna styrs aven till viss del
av den remitterande lakarens personliga kdnnedom om de olika verksamma
teamen. NHV-enheterna har darfor manga vardnivaer och specialiteter att
samverka och samarbeta med bade ur ett patient- och professionsperspektiv.
Det ar av stor vikt att det finns samlad kunskap i den regionala organisat-
ionen om patientgruppen for att undvika att patienterna drabbas av langa
vardkedjor.
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Remiss till NHV-enhet

1. Multidisciplinar
bedémning pa NHVe

2. Stallningstagande
till vidare Regionala atgérder
handliggning

Nationell MDK fér
NHV-vard

3. Avancerade
atgarder pa NHVe

Bild 1: Forslag pa handlaggning av patienter inom foreslagen definition.

Steg 1. Patienter inom definitionen remitteras till en NHV-enhet for bedom-
ning pa en MDK. NHV-enheten gor en helhetsbeddmning dar flera kompe-
tenser i det multidisciplindra teamet kan behdvas for att utreda individuella
behov. Vissa bedomningar kan ske pa distans och innebar inte nédvandigtvis
att patienten behdver resa till en NHV-enhet. Vid behov kan &ven regionala
remittenter bjudas in till dessa konferenser.

Steg 2. NHV-enheten gor ett stallningstagande till vidare handlaggning,
vilket inkluderar eventuella ytterligare diagnostiska undersékningar, stall-
ningstagande till eventuella atgarder samt rekommendation om vardniva. En
del av atgarder kan sedan goras pa regional niva, men i manga fall ar det ak-
tuellt med avancerade atgarder pa NHV-enhet. Det ar ocksa viktigt med god
samverkan mellan olika vardnivaer, sarskilt om vissa atgarder utfors region-
alt och vissa pa nationell vardenhet. Framtida NHV-enheter kan ocksa
komma att fungera som kunskapscenter for extrakraniella karlanomalier ge-
nerellt och enheterna kan alltid konsulteras vid behov, d&ven om varden av pa-
tienten sker regionalt.

I komplexa fall gors stallningstagandet i en nationell multidisciplinar tera-
pikonferens (nationell MDK) déar samtliga NHV-enheter medverkar i syfte att
uppna likhet i bedémningar och handlaggning 6ver landet. Ansvaret for dessa
konferenser roteras mellan enheterna. En sadan organisation kan gynna kva-
litets- och kunskapsutveckling for samtliga personalkategorier. De nationella
enheterna gor en gemensam bedémning av vilken enhet som ska utfora atgar-
den, med hansyn till tillganglighet och specifik kompetens. NHV-enheterna
ska aven samverka kring den definierade varden, till exempel genom kun-
skapsspridning och forskning.

Pa nationell MDK handléaggs aven remisser vid fosterdiagnosticerade
missbildningar skyndsamt for beddmning och stallningstagande till vidare
handl&ggning.
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Steg 3. Avancerade atgarder, som exempelvis Kirurgi, radiologisk inter-
vention, lakemedelsinsattning och klinisk genetisk analys, gors pa NHV-
enhet, liksom uppféljning av sadana atgarder. Vid fosterdiagnosticerade
missbildningar kan avancerad I&kemedelsbehandling av modern vara aktu-
ellt. Vissa definierade fosterterapeutiska atgarder omfattas av andra NHV-
tillstand.

Barn utgor en stor del av patienterna i det aktuella vardomradet. Nar det
galler vard av barn &r det viktigt att i alla beslut eller atgéarder beakta barnets
bésta och dess réattigheter. Det individcentrerade multidisciplindra omhander-
tagandet ar centralt for att skapa trygghet hos barnet och dess nérstaende
samt ge kunskap om sjukdomen och vilka behandlingsméjligheter som finns.
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Sarskilda villkor

Nedan foljer sakkunniggruppens forslag till sarskilda villkor. Namnden for
nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sérskilda villkor som ska
galla for tillstanden. De generella villkoren regleras i Socialstyrelsens fore-
skrifter (HSLF-FS 2018:48) om nationell hogspecialiserad vard. Sakkunnig-
gruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for respektive
omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara végle-
dande vid tilldelning av tillstand. De foreslagna sarskilda villkoren for aktu-
ellt tillstand kan komma att justeras av namnden nar beslut om tillstand fatt-
tas. All halso- och sjukvard ska ha den personal, de lokaler och den
utrustning som behdvs for att kunna ge patienterna god vard (5 kap. 28 halso-
och sjukvardslagen (2017:30).

Nedanstaende forslag pa sarskilda villkor gallande personal, resurser och
forutsattningar som kravs for att bedriva nationell hégspecialiserad vard
inom det definierade omradet ska vara i enlighet med dessa lagar.

Kritisk personalkompetens

Samtliga specialister/professioner i det multidisciplindra teamet ska ha speci-
fik erfarenhet/kunskap/kompetens inom det definierade omradet. | teamet ska
det finnas specifik kunskap och erfarenhet av bade barn och vuxna patienter.

» Specialistlakare inom hud- och kénssjukdomar

« Specialistlakare inom radiologi med inriktning mot interventionell radio-
logi

+ Specialistlakare inom plastikkirurgi

« Specialistlakare inom barn- och ungdomskirurgi

« Specialistlakare inom handkirurgi

* Specialistldkare inom dron-, nds- och halssjukdomar

* Specialistlakare inom radiologi med inriktning mot diagnostik
* Specialistlakare inom barn- och ungdomsmedicin

+ Specialistlakare inom onkologi eller internmedicin

+ Specialistlakare inom klinisk genetik
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Andra kompetenser eller forutsattningar for att
varden inom det definierade omrddet ska kunna
bedrivas

Har beskrivs behov av andra kompetenser, medicinska omraden eller vard-
atgarder som inte ar definierade som NHV, men som maste finnas for att
vard inom definitionen ska kunna bedrivas. Det kan exempelvis galla tillgang
till akuta konsultationer inom nagot omrade, nagon sarskild behandling som
behover finnas eller tillgang till annan resurs (lekterapi etc.). Dessa behover
ej finnas att tillga fysiskt pd samma sjukhus som NHV-enheten, men en anso-
kande enhet behéver kunna visa hur de ska sékra att dessa omraden finns till-
gangliga for en 6verskadlig tid.

 Fysioterapeut eller arbetsterapeut eller sjukskdterska med kompetens for
utprovning och anpassning av kompressionshjélpmedel

 Specialistlakare inom onkologi eller barn- och ungdomshematologi och
onkologi

+ Specialistlakare inom dgonsjukdomar

+ Specialistlakare inom klinisk patologi

 Specialistlakare inom ortopedi

» Specialistlakare inom karlkirurgi

« Intensivvardsavdelning som &ven kan hantera barn

« Patient- och narstaendehotell med tillganglighetsanpassning
 Sjukhusskola

 Lekterapi

Kritisk utrustning eller lokaler

Har ska det framga om det ar nagon typ av utrustning som inte tillhor stan-
dardutbudet pa ett sjukhus som behovs for att diagnosticera och/eller varda
patienter inom definitionen. Endast om utrustningen/lokalen ar ovanlig eller
starkt kopplad till definitionen ska den anges.

« Ingen kritisk utrustning eller lokaler

Ovriga villkor
* NHV-enheterna ska bidra till att forskning inom det aktuella sjukdomsom-
radet bedrivs.

« NHV-enheterna ska verka for strukturerad uppfdljning av vardomradet,
t.ex. genom kvalitetsregister.

» NHV-enheterna ska ansvara for éverrapportering till remitterande enheter
och uppréttande av individuella vardplaner.
« NHV-enheterna ska félja upp patientrapporterade matt.

« NHV-enheterna ska verka for framtagning av vardprogram inom det defi-
nierade omradet.
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« NHV-enheterna ska verka for att etablera ett internationellt samarbete
inom tillstdndsomrédet.

» NHV-enheterna ska verka for att genomfora regelbundna nationella
MDK:er.

» NHV-enheterna ska verka for snabb handl&dggning av fosterdiagnostice-
rade omfattande k&rlmissbildningar genom nationell MDK.

* NHV-enheterna ska verka for samarbete med NHV Fosterterapi, NHV
EXIT och eventuellt framtida NHV Lymfédemkirurgi.
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Konsekvensanalys

Nedan foljer sakkunniggruppens konsekvensanalys av sitt forslag till att kon-
centrera definierad vard.

De forslag som utarbetas inom arbetsprocessen for nationell hogspeciali-
serad vard och som ber6r barn tar hansyn till barnens perspektiv, oavsett om
barnen &r ursprunglig eller indirekt malgrupp for forslaget och dess konse-
kvenser. Barnkonventionen® slar bland annat fast att alla barn &r lika vérda
och har samma rattigheter, att barn har ratt till liv och utveckling och rétt till
halsa och sjukvard. Barn har ocksa ritt att respekteras for vad de tycker och
tanker. Barnets béasta ska alltid komma i forsta hand.

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att sa-
kerstalla 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.

Eventuella konsekvenser av forslaget
« Patient-, barn- och narstaendeperspektiv

En formalisering av denna vard inom NHV-systemet kan bidra till en mer
jamlik vard for alla patienter eftersom de nationella enheterna beh6ver sam-
verka nationellt, till exempel genom att skapa jamlika kriterier for diagnostik
och behandling for hela landet och genom nationell MDK.

Sakkunniggruppen bedémer vidare att en formalisering av vardomradet till
nationell hogspecialiserad vard kan ge en tydligare struktur, vilket kan korta
tiden for patienten att fa remiss till adekvat vardniva. De nationella enheterna
far stor vana av patientgruppen, vilket leder till forbattrad kvalitet i omhan-
dertagandet i hela vardkedjan, minskad risk for komplikationer och forbattrat
utfall for patienten. Genom en tydligt utpekad ansvarsfordelning till NHV-
enheterna dkar aven mojligheten att framéver kunna folja upp utfall och
vardkvalitet.

Barn har sérskilda behov (familj, vanner, skola och fritid for sin utveckl-
ing) och att resa langt och bo pa annan ort under en tid kan inskranka i dessa

! https://www.regeringen.se/rapporter/2018/06/konventionen-om-barnets-rattigheter-s2018.010
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behov. Forslaget syftar till forbattrad vard och ska vagas mot de eventuella
inskrankningar som kan behdva goras i barnens réttigheter. I bedémningen
av barnets bésta kan flera barnrattsliga perspektiv behdva 6vervégas. Detta
har végts in i sakkunniggruppens forslag till sarskilda villkor som ska galla
for att fa bedriva varden.

 Kunskaps- och kompetenséverforing

Till NHV-uppdraget hor ansvar for spridning och uppratthallande av kunskap
saval nationellt som regionalt/lokalt. Likasa kravs ett I6pande kunskapsutbyte
mellan de olika NHV-enheterna for att sdkerstélla en jamlik och kvalitetssak-
rad vard. Saledes skapas battre forutsattningar for kunskapsspridning saval
nationellt som regionalt/lokalt om varden formaliseras via NHV-systemet.

« Forskning och utbildning

Det finns fa patienter att bedriva forskning pa inom det aktuella vardomradet.
Ett 6kat samarbete mellan NHV-enheter ger mojlighet till bredare forsk-
ningsprojekt och tillrackligt antal patienter for adekvata studiegrupper. Ett
annu tydligare samarbete med remittenterna okar ocksa forutsattningarna att
bedriva uppfdljande forskning.

« Narliggande omraden

Om denna vard formaliseras inom NHV-systemet kommer verksamheten att
synas tydligare. Det kommer troligtvis inte att bli ndgot som trangs undan da
denna vard redan bedrivs vid fem universitetssjukhus.

« Akutsjukvard

Sakkunniggruppen bedémer inte att akutsjukvarden kommer att paverkas
namnvart jamfort med idag eftersom varden redan bedrivs vid fem universi-
tetssjukhus.

+ Vardkedjan

Vardkedjan kommer inte att paverkas i nagon storre utstrackning jamfort
med idag eftersom varden redan bedrivs vid fem universitetssjukhus. Om
varden formaliseras via NHV-systemet kan det leda till att vardkedjan blir
tydligare, framforallt nar det géller den mest avancerade varden.

» Verksamhetsperspektiv

Om ett flertal enheter bedriver nationell htgspecialiserad vard stélls sérskilda
och, jamfort med dagens situation, hogre krav pa samarbete och samordnad
utveckling mellan NHV-enheterna for att uppna malet om nationellt jamlik
vard. Bland annat behover de nationella enheterna skapa jamlika kriterier for
diagnostik och behandling for hela landet. Nationell MDK blir en ny arena
att diskutera patienter pa, vilket bland annat kommer att bidra till 6kad kun-
skapsoverforing mellan NHV-enheterna och 6kade mojligheter for forskning.

Om varden formaliseras via NHV-systemet blir det tydligare att det beho-
ver finnas en struktur for kompetensforsorjning och planering av verksamhet-
erna. Det & mojligt att det kommer att krévas ytterligare resurser eftersom en
del av varden idag bedrivs utanfor avsatt tid.
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Det ar ocksa mojligt att en formalisering av varden via NHV-systemet
kommer att leda till 6kad administration.

 Sjuktransporter

Sakkunniggruppen bedomer inte att det kommer att bli nagon paverkan pa
sjuktransporter jamfort med idag. Svart sjuka patienter ar i regel inte i behov
av sarskild transport idag, och detta bedéms inte heller behdvas i framtiden.

Forutsattningar att utdka aktuell verksamhet och
framtidspaning

Genetisk utredning och efterfoljande precisionsmedicin kan bli aktuellt for
patientgruppen i framtiden. Sakkunniggruppen beddémer inte att detta kom-
mer att paverka antalet patienter, daremot kommer det troligen att innebéra
Okade kostnader for NHV-enheterna.
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Uppfdljning och utvardering

Nedan foljer sakkunniggruppens forslag till uppféljningsmatt for arlig rap-
portering av den definierade varden. Syftet med den arliga rapporteringen ar
att tillgangliggora resultat for vard som gjorts tillstandspliktig. Uppfoljnings-
matten som rapporteras ska for varje vardomrade vara ett mindre antal (totalt
ca 5-10 stycken) och demografiskt beskriva patientpopulationen, tillganglig-
het till varden, medicinska resultat, informations6verforing samt hur patien-
terna skattar varden och sin héalsa.

Uppfoljningsmatten genomarbetas och faststalls av Socialstyrelsen i dialog
med framtida tillstandsinnehavare. Tillstandsinnehavarna av nationell
hogspecialiserad vard ansvarar for inlamning av arsrapporter till Socialstyrel-
sen samt uppfoljning av sina verksamheter (egenkontroller). Socialstyrelsen
ansvarar for fordjupad uppfoljning av tillstanden inom nationell hdgspeciali-
serad vard.

« Bakgrundsmatt
— Antal patienter
— Alder (barn/vuxna)
« Tillganglighetsmatt
— Tid fran remiss till beddmning
— Tid fran beslut om atgard pa MDK till atgard
« Resultatmatt
— Komplikationer
« Patientrapporterat matt
— Livskvalitet
« Overrapporteringsmatt
— Overrapportering till hemortslakare
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Referenser

Sakkunniggruppen har inte genomfort nagon strukturerad litteratursokning
som undersoker fragestallningen om koncentration av viss vard inom omra-
det extrakraniella karlanomalier. Deras bedomning utgar fran internationell
utblick, klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvardens struktur
inom omradet.

For specificering av patientgrupper inom definitionen, se: International So-
ciety for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA). Classification for vascu-
lar anomalies. Hamtad 2023-06-19 fran: https://www.issva.org/User-
Files/file/ISSVA-Classification-2018.pdf.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Samverkansregion Namn och specialistkompetens
Goteborg Patrik Boivie, specialist inom plastikkirurgi
Link&ping Georgios Xirotagaros, specialist inom hud- och kdns-

Lund/Malmo
Stockholm

Uppsala/Orebro

Umed

sjukdomar

Cecilia Andersson Saeys, specialistinom barn- och
ungdomsmedicin

Nader Ghaffarpour, specialistinom barn- och ung-
domskirurgi

P&r Gerwins, specialist inom radiologi

Mari Holsti, specialist inom kérlkirurgi (ej medverkat i
sakkunniggruppens arbete, men konsulterades innan
underlaget fardigstallts)

Inga relevanta patientforeningar har kunnat identifieras for det aktuella vard-
omradet och inte heller nagon relevant enskild foresprakare.
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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 sallan 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 &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 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
Sakkunnig-
grupper
tar fram
underlag

Steg 3 Steg 4
Remiss, Socialstyrelsen
konsekvens- tar beslut om
analys och vad och antal
beredning utférare

Steg 8
Tillstanden féljs
upp och
utvarderas

Steq 7
Namnden tar
beslut om
tillstand

Steg 6 Steg 5
Beredning av Regionerna
ansékningar ansdker om

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 infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapsldget nationellt och internationellt och darefter

foresla omraden som skulle kunna utgdra 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 dérefter 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 enheter 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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