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Beslut om nationell hégspecialiserad vard for
- viss vird vid systemisk amyloidos

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid systemisk amyloidos, enligt tabellen ne-
dan, ska utgdra nationell hégspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter, en-
ligt punkten 2b i tabellen.

Den véard som avser avancerad analys/utvérdering av vivnadsmaterial (punkt 1)
ska koncentreras ytterligare till tva enheter och den vard som avser handldggning
av ATTRv-amyloidos (érftlig transtyretinamyloidos) (punkt 2a) ska koncentreras
yiterligare till tva enheter.

Den vard vid systemisk amyloidos' som ska bedrivas nationellt ar:

1) Avancerad analys/utvérdering av vivnadsmaterial av misstinkt alter-
nativt diagnosticerad systemisk amyloidos, oavsett komplikationsgrad

2) Utredning infor och stillningstagande till behandling, samt eventuellt
genomforande av behandling och uppfoljning av patienter med;
a) ATTRv-amyloidos, oavsett komplikationsgrad
b) oklara/komplexa fall av Gvriga systemiska amyloidossjukdomar’.

! Med systemisk amyloidos avses exempelvis: ATTRv-amyloidos (inkl. dominolever-
transplanterade), ATTRwt-amyloidos (Forvirvad/aldersrelaterad transtyretinamyloidos),
AL-amyloidos och AA-amyloidos.

2 Med oklara/komplexa fall av 6vriga systemiska amyloidossjukdomar menas: Diagnos
som inte gar att sidkert faststilla (antingen amyloidosen i sig eller typen av amyloidos);
Atypisk sjukdom (exempelvis ung patient, ovanligt aggressiv eller svirbehandlad sjuk-
dom eller avvikande sjukdomsutveckling trots behandling); Misstanke om mer in en
samtidig amyloidos (exempelvis AL och ATTR).
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Féljande undantag till definitionen giller: Utéver analys av vivnadsmaterial kan all form
av vard av patienter med icke komplex systemisk amyloidos, forutom ATTRv-amyloi-
dos, utféras regionalt; Behandling och uppfélining av patienter med ATTRv-amyloidos
och oklara/komplexa fall av dvriga systemiska amyloidossjukdomar kan utféras i patien-
tens hemregion efter verenskommelse med NHVe (nationell hogspecialiserad enhet);
Vird av skora och/eller multisjuka patienter kan, efter verenskommelse med NHVe,
handldggas vid hemregion.

Arendet

Sakkunniggruppens forslag om nationell hogspecialiserad vird

Socialstyrelsen har den 17 mars 2021 gett en sakkunniggrupp i uppdrag att ut-
reda om systemisk amyloidos ska utgdra nationell hégspecialiserad véard och an-
tal enheter sddan vérd ska bedrivas vid. Sakkunniggruppen foresldr i sin utred-
ning att Socialstyrelsen ska besluta att viss vard vid systemisk amyloidos ska
utgdra nationell hégspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter. Delar av
den definierade varden ska ocksa koncentreras ytterligare. Som skal for forslaget
anfors i huvudsak féljande.

Detta bedéms vara vérd som &r komplex, sillan férekommande, kréver en viss
volym och multidisciplinir kompetens. Véarden ir multidisciplindr di bland an-
nat kardiologer, neurologer, gastroenterologer, hematologer, neurofysiologer,
patologer, kliniska genetiker och nefrologer behdvs.

Sakkunniggruppen finner att en koncentration av aktuell vard till fyra enheter
Okar fGrutséttningarna for att forbittra kvaliteten, patientsékerheten och kun-
skapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anviindande av hilso- och sjukvar-
dens resurser kan uppnas.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard #r 6vervigande positiva. Internat-
ionella studier visar entydigt att en koncentration av virden kraftigt forbéttrat
Overlevnaden vid amyloidos av litta immunglobulinkedjor (AL-amyloidos). Fér-
senad eller felaktig diagnos kan f3 katastrofala foljder for den enskilda patienten.
Kunskapen om adekvat behandling av dessa ovanliga tillstand blir storre vid
koncentration, vilket bér leda till en bittre vardkvalitet.

Utifrén patientunderlag, geografisk spridning och kunskapsléget anser sakkun-
niggruppen att fyra enheter behdvs for ett adekvat omhéndertagande av patienter
med &rftlig transtyretinamyloidos (ATTRv-amyloidos) samt patienter med
oklara/komplexa fall av 6vriga systemiska amyloidossjukdomar. Varden for pa-
tienter med ATTRv-amyloidos kan begriinsas till firre enheter dn fyra utifrén in-
bérdes Sverenskommelse mellan nationella hégspecialiserade vardenheter
(NHVe). Att inte sirskilja och koncentrera varden for ATTRv-amyloidospatien-
ter pd fédrre enheter 4n fyra syftar till att moj liggdra geografisk spridning och
eventuella framtida samarbeten mellan samtliga fyra NHVe. Tvé av dessa totalt
fyra enheter ska dven ansvara for avancerad analys av vivnadsmaterial. Att bed-
riva vévnadsanalys pé enbart en enhet bedoms vara sarbart och riskerar att med-
fora negativa konsekvenser pa tillgingligheten.
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Sakkunniggruppen beddmer att akutsjukvarden inom detta omride inte kommer
paverkas ndmnvért av en koncentration da det rér sig om kroniska sjukdomar
som sdllan forsdmras akut.

Omkringliggande omrdden som kan paverkas ir exempelvis andra neurologiska
sjukdomar, mag-tarmsjukdomar eller hj artsjukdomar. Dock bedémer sakkunnig-
gruppen att undantréngningseffekterna inte blir sirskilt stora.

Remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har remitterat sakkunniggruppens utredning till berdrda remissin-
stanser. Av remissinstansernas yttranden framgér i huvudsak foljande.

En majoritet av remissinstanserna tillstyrker definitionen och antal enheter. Ett
antal remissinstanser anser dock att oklara/komplexa fall av 6vriga systemiska
amyloidossjukdomar, si som ATTRwt-amyloidos och AL-amyloidos, inte bor
koncentreras. Region Uppsala och Uppsala universitet tillstyrker definitionen i
sin helhet med tilldgget att definitionen bor breddas for att Aven inkludera patien-
ter med icke komplex ATTRwt-amyloidos. Tva remissinstanser, Region Skane
och Lunds universitet foreslar regional vérd. Ett antal remissinstanser anser att
ATTRv-amyloidos bér koncentreras till tva enheter.

Sakkunniggruppens synpunkter pd remissinstansernas yitranden

Socialstyrelsen har gett sakkunniggruppen mdjlighet att inkomma med syn-
punkter pd remissinstansernas yttranden. Sakkunniggruppen har inkommit med i
huvudsak f5ljande synpunkter.

Sakkunniggruppen kvarstér vid sitt forslag till definition rérande ATTRv-
amyloidos, vilket de flesta remissinstanser ocksi tillstyrker. Sakkunniggruppen
kvarstar dven vid sitt forslag till definition rérande “avancerad analys/utvirde-
ring av viivnadsmaterial av misstinkt alternativt diagnosticerad sjukdom”. Sak-
kunniggruppen har dock i sitt forslag till definition Jjusterat avgriansningarna for
den definierade vérden.

Sakkunniggruppen vill fortydliga att om en patient 4r i behov av en avancerad
analys/utvirdering av vivnadsmaterial s ar det Snskvért att detta sker vid en
nationell enhet och dérfor stdr sakkunniggruppen kvar vid sin ursprungliga defi-
nition. Sakkunniggruppen lyfter att patienter kan fa véivnadsdiagnostik vid nat-
ionella enheter bide nér diagnosen 4nnu inte ér stilld s vil som nir det finns
fragetecken vid en redan satt diagnos.

Det finns ett behov av att skirpa och strukturera upp vivnadsdiagnostiken for
dessa patienter. Sakkunniga ser att de enheter som far tillstand att utféra avance-
rad analys/utvirdering av vivnadsmaterial kan driva utvecklingen av diagnosti-
ken genom sammanlagd utveckling av olika metoder, samverkan och kunskaps-
spridning. De nationella enheterna kan 4ven fungera som ett stéd for vérdgivare
vid hemorten att omhénderta patienter med systemisk amyloidos pé bista sitt.

Sakkunniggruppen kvarstar dven vid sitt forslag till definition kring
“oklara/komplexa fall av Svriga systemiska amyloidossjukdomar”, trots att vissa
remissinstanser invint mot detta. Sakkunniggruppen vill fortydliga att tanken
med definitionen inte &r att all vard for AL-amyloidos och ATTRwt-amyloids
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ska koncentreras, utan i sjilva verket ror det sig enbart om de oklara/komplexa
fallen. Sakkunniggruppen vill fértydliga att icke komplexa amyloidoser, bortsett
frin ATTRv-amyloidos, inte ska koncentreras.

Sakkunniggruppen instdmmer med flertalet remissinstanser att tvé enheter skulle
ricka sett till patientvolymen for ATTRv, men foreslar att ldgga till ”minst”, i
syfte att mojliggora for ett ytterligare center att eventuellt Oppnas i framtiden om
patientvolymen skulle 6ka.

Den sdrskilda beredningsgruppens yttrande

Socialstyrelsen har begirt in ett yttrande fran en sirskild beredningsgrupp angs-
ende sakkunniggruppens utredning och forslag. Beredningsgruppen bestar av le-
damdter med expertis 1 hilso- och sjukvirdssystemet samt foretridare for det
nationella programomradet Akut vard.

Socialstyrelsen har begirt att beredningsgruppen ska yttra sig &ver om de posi-
tiva effekterna av den foreslagna koncentrationen dverviger eventuella negativa
effekter for hilso- och sjukvardssystemet. I den analysen har paverkan pd akut-
sjukvérden, nirliggande omréden, geografiska aspekter, transporter, utbildning
och forskning beaktats. Av beredningsgruppens yttrande framgér i huvudsak f61-
jande.

Beredningsgruppen tillstyrker sakkunniggruppens forslag att handldggning av
oklara/komplexa fall av systemiska amyloidossjukdomar ska utgdra nationell
hégspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter varav tva enheter dven ska
utfora avancerad analys/utvérdering av vivnadsmaterial, och minst tv4 enheter
ska handldgga ATTRv-amyloidos. Dock anser beredningsgruppen att antalet en-
heter som ska handligga ATTRv-amyloidos ska anges som ’tva enheter”. De an-
ser att de positiva effekterna av att koncentrera aktuell vérd Overviger eventuella
negativa effekter for hélso- och sjukvardssystemet.

Beredningsgruppen bedémer att en koncentration av aktuell vird inte bor pé-
verka varken akutsjukvérden eller nirliggande omraden i négon stor utstriick-
ning. Beredningsgruppen bedémer dock att det vid tillstdndsgivningen kan
komma behdva tas hénsyn till den geografiska aspekten framst géllande hand-
laggningen av ATTRv-amyloidos dér det exempelvis finns en stor patientvolym
1norra delen av landet. Utdver detta skulle forskning och utbildning inom omra-
det gynnas av en koncentration.

Beredningsgruppen finner att en koncentration av aktuell vard till fyra enheter,
varav tvéd enheter dven ska utfora avancerad analys/utvirdering av vivnads-
material, och tvé enheter ska handligga ATTRv-amyloidos, Skar forutsdttning-
arna for att forbéttra kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen
samtidigt som ett effektivt anvéindande av hilso- och sjukvardens resurser kan
uppnas.
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Skiilen for beslutet
Rauslig reglering

Av 2 kap. 7 § hilso- och sjukvérdslagen (2017:30) framgar att med nationell
hdgspecialiserad vérd avses i denna lag offentligt finansierad hilso- och sjukvérd
som behdver koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje samver-
kansregion for att kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen ska
kunna uppritthallas och ett effektivt anviindande av hilso- och sjukvardens re-
surser ska kunna uppnés.

Av 7 kap. 5 § samma lag som ovan framg3r bl.a. att den myndighet som rege-
ringen bestdmmer beslutar vilken hilso- och sjukvérd som ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard och p& hur ménga enheter sadan vard ska bedrivas. Vid
beddmningen av om en Atgérd ska utgéra nationell hogspecialiserad véard ska
hénsyn sérskilt tas till om varden 4r komplex eller sillan forekommande och om
den kréver en viss volym, multidisciplinér kompetens eller stora investeringar el-
ler medfér hoga kostnader. Beslutet far inte 6verklagas.

Enligt 2 kap. 1 § hélso- och sjukvardsférordningen (2017:80) beslutar Socialsty-
relsen vilken hélso- och sjukvard som ska utgora nationell hégspecialiserad vard
enligt 2 kap. 7 § hélso- och sjukvardslagen (2017:30) och pa hur minga enheter

sddan vard ska bedrivas.

Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i drendet framgar att sakkunniggruppen foreslar att viss vard vid
systemisk amyloidos enligt definitionen under rubriken Beslut, ska utgdra nat-
ionell hogspecialiserad vérd och bedrivas vid fyra enheter. Delar av den definie-
rade vérden foreslds koncentreras ytterligare.

Socialstyrelsen konstaterar att en majoritet av remissinstanserna har tillstyrkt
sakkunniggruppens forslag samt att sakkunniggruppen har justerat sitt forslag till
antal enheter for ATTRv-amyloidos efter beaktande av remissynpunkterna. Vi-
dare konstaterar Socialstyrelsen att den sirskilda beredningsgruppen tillstyrker
det justerade forslaget.

Socialstyrelsen instimmer i sakkunniggruppens forslag att viss vard vid syste-
misk amyloidos, enligt definitionen under rubriken Beslut, ska utgora nationell
hogspecialiserad vérd. Enligt Socialstyrelsens bedémning utvisar utredningen i
arendet att de atgirder som fGreslds utgdra nationell hégspecialiserad vérd &r
vard som 4r komplex, sdllan férekommande, kréver en viss volym och multidi-
sciplindr kompetens. Vidare instimmer Socialstyrelsen i sakkunnigas yttrande
att en koncentration av virden kan leda till bittre forutsdttningar for utveckling
och vara ett st6d for virdgivare vid hemorten i omhéndertagandet av denna pati-

entgrupp.

Socialstyrelsen instdammer dven i sakkunniggruppens bedémning att aktuell vard
ska koncentreras till fyra enheter och att den vérd som avser avancerad ana-
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lys/utviirdering av vévnadsmaterial, enligt definitonen ovan, koncentreras ytterli-
gare till tva enheter. Nar det giller den vérd som avser ATTRv-amyloidos, in-
stdmmer Socialstyrelsen i beredningsgruppens forslag att varden koncentreras
ytterligare till tvd enheter. Socialstyrelsen har vid denna beddmning sérskilt be-
aktat den aktuella patientvolymen och behovet av att sikerstilla att likare och
andra professioner ska kunna uppritthilla sin kompetens och tillhandahalla vard
av god kvalitet.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vard kar foérutsdttningarna
for att forbattra kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen samti-
digt som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens resurser kan uppnas.

Detta beslut far inte 6verklagas.

Beslut i detta drende har fattats av generaldirektdren Olivia Wigzell. 1 den slut-
liga handlaggningen har avdelningschefen Thomas Lindén, chefsjuristen Par Od-
man och enhetschefen Kristina Wikner deltagit. Utredaren Frika Anthoney-
Oscarson har varit foredragande.
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