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Arlig uppfélining av nationell
hégspecialiserad vard

Lagen for en ny beslutsprocess for den hdgspecialiserade varden gick igenom
den 1 juli 2018. Syftet med nationell hogspecialiserad vard &r att koncentrera
avancerad halso- och sjukvard till upp till fem enheter i landet for att hoja
den medicinska kompetensen, stérka patientsékerheten och tka
effektiviteten.

Som en del i Socialstyrelsens arbete med nationell hogspecialiserad vard
ingar arlig uppféljning av de nationella enheter som har tillstand att bedriva
nationell hogspecialiserad vard. Enligt forarbetena till den nya lagen ska ett
litet antal (510 stycken) indikatorer och bakgrundsmatt foljas upp for varje
vardomrade. Uppfdljningsmatten ska grunda sig i den egenkontroll som de
nationella vardenheterna utfor och foretradesvis tas fran kvalitetsregister eller
patientadministrativa system. Uppféljningsmatten visualiseras sedan pa
Socialstyrelsens webbplats.

Uppféljningsmatten inom arlig uppfoljning av nationell hogspecialiserad
vard faller inom kategorierna bakgrundsmatt, tillganglighetsmatt,
resultatmatt, patientrapporterade matt och dverrapporteringsmatt. | detta
dokument redovisas uppfoljningsmatt for tillstandsomrade
koagulationssjukdomar.

Bakgrundsmatt

Bakgrundsmatt ger en bild av antal patienter och antal behandlingar inom
nationell hogspecialiserad vard, alder och kén pa patienterna, samt var
patienterna kommer ifran. De kan ocksa visa vardtid eller hur svart sjuka
patienterna ar. Data samlas in arligen for att kunna folja utveckling,
remitteringsmonster och patientférdelning inom nationell hégspecialiserad
vard. Till skillnad fran 6vriga uppféljningsmatt finns det ingen 6nskvard
riktning pa bakgrundsmatten. | den arliga uppfoljningen av NHV utarbetas
1-5 bakgrundsmatt per tillstindsomrade.

Tilgénglighetsmatt

Tillganglighetsmatt &r uppféljningsmatt som visar tillganglighet till den
nationellt hogspecialiserade varden. Exempel pa tillganglighetsmatt kan vara
hur stor andel av remitterade patienter som far ett besok vid en nationell
vardenhet inom rekommenderad tid, eller hur lang tid en patient far vanta pa
behandling. Det kan ocksa handla om i vilken man en nationell vardenhet
maste remittera patienter till annan nationell vardenhet. Tillganglighetsmatt
har en 6nskvard riktning som vardenheterna ska arbeta mot, till exempel att
en sa hog andel av patienterna som mojligt behandlats inom rekommenderad
tid. Dessa matt beror pa en rad faktorer som vardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuk patienten ar nar hen remitteras, tillgang till
organ for transplantation eller att patienten vill skjuta upp behandlingen.



Resultaten behdver tolkas med det i atanke. 1-2 tillganglighetsmatt utarbetas
per tillstandsomrade.

Resultatmdtt

Resultatmatt visar hur det gar for patienterna, s som exempelvis 6verlevnad,
aterinlaggning eller komplikationer efter ett ingrepp. Likt tillganglighetsmatt
har resultatmatten en 6nskvard riktning som vardenheterna ska arbeta mot.
Dessa resultat beror pa en rad faktorer som vardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuka patienterna ar vid remittering. Resultaten
behover tolkas med det i atanke. Det kan vara svart att ta fram nagra fa
overgripande resultatmatt som speglar vard for samtliga patienter inom
definitionen. Matten kan darfor aldrig ersatta vardenheternas egna kvalitets-
uppféljningar och resultat fran eventuella kvalitetsregister. 1-3 resultatmatt
utarbetas per tillstandsomrade.

Patientrapporterade matt

Patientrapporterade matt syftar till att 6ka patientdelaktigheten inom varden.
PROM (Patient Reported Outcome Measures) ar matt som visar hur
patienterna sjalva skattar sin sjukdom och halsa efter viss vard, medan
PREM (Patient Reported Experience Measures) ar matt som méter patientens
upplevelse av och tillfredsstéllelse med varden. Patientrapporterade utfall &ar
viktiga eftersom de ger ett patientperspektiv pa varden, som inte alltid fangas
av kliniska méatt. Aven om kliniska utfall som sjuklighet och dodlighet ar
viktiga for patienterna sa visar de inte hur patienterna mar eller vad de vill ha
ut av en behandling. Patientrapporterade matt har en 6nskvard riktning som
vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett patientrapporterat matt utarbetas per
tillstindsomrade.

Overrapporteringsmdtt

Dessa uppfoljningsmatt syftar till att forbattra vardkedjan for patienter som
vardas inom nationell hogspecialiserad vard, sakerstalla en trygg évergang
till varden i patientens hemregion och 6ka patientsakerheten. De kan ocksa
framja samverkan mellan tillstandsinnehavare och remittent, exempelvis
genom att visa om tillstandsinnehavarna aterrapporterar patienten till
hemortslakare eller remitterande sjukhus, och i sa fall hur. Ett annat exempel
ar att visa andelen patienter som far en individuell vardplan vid utskrivning.
Matten har en dnskvard riktning som vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett
overrapporteringsmatt utarbetas per tillstandsomrade.



Forteckning Over uppfoljiningsmatt

Tabellen nedan visar samtliga uppféljningsmatt for arlig uppfoljning av
nationell hogspecialiserad vard (NHV) inom tillstandsomrade
koagulationssjukdomar. Den vard som ingar i NHV-definitionen redovisas i
bilaga 1.

Tabell 1. Uppféljningsmatt for tillstdndsomrade koagulationssjukdomar

ID Namn Kategori

Bla Antal patienter med medfédd blddningssjukdom Bakgrundsmatt

Bic ﬁg;féggsggknagiovoncerod venos Bakgrundsmatt

B2 Antal IGkarbesdk Bakgrundsmatt

B3 Antal kirurgiska ingrepp Bakgrundsmatt

T1 Tid fill nybesdk Tilganglighetsmatt

T2 Beddmning av ledstatus Tilganglighetsmdtt

R1 Blodningar Resultatmdtt

R2 Registrering i barntrombosregister Resultatmdtt

P1 Patientrapporterad livskvalitet Patientrapporterat matt

O1 Individuell vardplan Overrapporteringsmdatt
Inrapporteringsperiod

Data for uppfoljningsmatten som beskrivs i detta dokument rapporteras in i
aggregerad form av NHV-enheterna, och detta sker arligen under mars
manad. Inrapporteringen avser det foregaende arets resultat, vilket ocksa ar
det som visas ut pa myndighetens webbplats.

Matperioden (behandlingsaret eller det ar en patient besokt NHV-enheten) ar
det ar som uppféljningsmattet redovisas for. | detta dokument kommer
matperioden vara det foregaende aret vid inrapportering, exempelvis
rapporteras data i mars 2027 for patienter som vardats vid NHV-enheten
under hela 2026. | vissa fall behtver patienterna foljas upp under en langre
tid och matperioden for dessa matt kan da stracka sig langre tillbaka i tiden.

Visualisering p& Socialstyrelsens webbplats

P& myndighetens webbplats® redovisas inrapporterade data dels for hela riket
och dels per NHV-enhet.

Den information om uppfdljningsmatten som visas ut i anslutning till
resultatdiagrammen pa webbsidan for arlig uppfoljning av NHV ar markerad
med en asterisk (*) i tabellerna i detta dokument.

1 https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/arlig-
uppfoljning/
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Uppfdliningsmatt for
tillstdndsomrdde
koagulationssjukdomar

Bakgrundsmatt 1a

B1a - Antal patienter med medfédd blédningssjukdom

Matt* Antal patienter med medfédd blédningssjukdom som beddmts pd
NHV-enhet inom definitionen.

Matenhet Antal patienter

Syfte* Aft f& en bild av det totala antalet patienter inom definitionen.

Att kunna félja utveckling, remitteringsmonster och patientférdelning
inom nationell hégspecialiserad vard.

Att belysa specialkoagulationslaboratoriernas roll d& analys av
patientprov och dess resultat ingdr vid diagnossattning.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla* Patientadministrativa system/kvalitetsregistret Svenska Hemofiliregistret
Felkallor och Samma patient kan registreras av tvd olika NHV-enheter vilket kan
begrdnsningar* pdverka statistiken — dubbelregistrering kan alltsé férekomma, men det

ror sig formodligen endast om enstaka patienter.
Mattet speglar arbetsinsats pd samtliga NHV-enheter.

Teknisk beskrivning* Mdttets population

Samtliga unika patienter med medfédd blddningssjukdom som
beddmts pd NHV-enhet inom definitionen under aret fére
inrapporteringsdret.

Beddmningen kan ske fysiskt eller pd distans, konsultfrdgor inkluderas
ocksd i mattet. Kontakt gallande patient inom definitionen kan ha
mdnga olika anledningar.

Definition av varden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.
For mattet redovisas totalt antal patienter samt férdelat enligt nedan.

Férdelningar
- Hemregion (enligt folkbokféring)
- Ej folkbokfoérda i Sverige
- Juridiskt kén
- Barn/vuxna
- Diagnos
o  Hemofili A och B
o  Svdrare former av von Willebrands sjukdom (typ Ill,
typ Il och typ | med svérare blédningsfenotyp
och/eller dér behandling med
koagulationsfaktorkoncentrat kan bli aktuellt)
o  Svéra trombocytdefekter (Glanzmanns
fromboasteni, Bernard-Souliers syndrom)
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o  Ovriga mycket ovanliga medfédda
blédningssjukdomar (Very Rare Coagulation Factor
Deficiencies, VRCFD)

Kommentar Se bilaga 2 fér cut-off faktornivéer for VRCFD.

Inrapportering NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-fillstdndet frdn 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Bakgrundsmatt 1b

B1b - Antal patienter med forvarvad hemofili eller forvarvad von Willebrands sjukdom

Matt* Antal patienter med forvarvad hemofili eller férvéarvad von Willebrands
sjukdom som beddmts pd NHV-enhet inom definitionen.

Matenhet Antal patienter

Syfte* Att f& en bild av det totala antalet patienter inom definitionen.
Att kunna folja utveckling, remitteringsmonster och patientférdelning
inom nationell hdgspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Samma patient kan registreras av tvd olika NHV-enheter vilket kan
péverka statistiken — dubbelregistrering kan alltsé férekomma, men det
ror sig formodligen endast om enstaka patienter.

Mattet speglar arbetsinsats pd samtliga NHV-enheter.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter med férvarvad hemofili eller férvérvad von
Willebrands sjukdom som beddmts p& NHV-enhet inom definitionen
under d&ret fére inrapporteringsdret.

Beddmningen kan ske fysiskt eller pd distans, &ven konsultbeddmningar
som rér beslut avseende utredning, behandling och uppfdljning ingdri
mattet.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.
For mattet redovisas totalt antal patienter samt férdelat enligt nedan.

Férdelningar
- Hemregion (enligt folkbokféring)
- Juridiskt kén
- Forvarvad hemofili
- Forvarvad von Willebrands sjukdom

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).

KOAGULATIONSSJUKDOMAR
SOCIALSTYRELSEN




Bakgrundsmaitt 1c

B1c - Antal barn med avancerad venés trombossjukdom

Matt* Antal barn med avancerad vends trombossjukdom som beddmts p&
NHV-enhet inom definitionen.

Mdatenhet Antal patienter

Syfte* Att f& en bild av det totala antalet patienter inom definitionen.
Att kunna folja utveckling, remitteringsmdnster och patientférdelning
inom nationell hégspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakdlla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Samma patient kan registreras av tvé olika NHV-enheter vilket kan
pdverka statistiken — dubbelregistrering kan alltsé férekomma, men det
ror sig formodligen endast om enstaka patienter.

Mattet speglar arbetsinsats pd samtliga NHV-enheter.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter (barn) med avancerad vends
trombossjukdom som beddmts p& NHV-enhet inom definitionen under
Aret fére inrapporteringsdret.

Beddmningen kan ske fysiskt eller pd distans, &ven konsultbeddmningar
som ror beslut avseende utredning, behandling och uppfdlining ingar i
mattet.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal patienter samt antal patienter férdelat
enligt nedan. Patienter med allvarlig frombofili sGrredovisas.

Férdelningar
- Hemregion (enligt folkbokféring)
- Juridiskt kon
- Sarredovisning av patienter med allvarlig frombofili

Kommentar

NHV-enheterna tar fram en gemensam PM gdllande barntrombos.

Med allvarlig frombofili avses i detta matt medfédd Antitrombinbrist,
Protein C brist, Protein S brist eller bararskap av dubbla trombofilianiag
(homozygoti eller compound heterozygoti fér Faktor V Leiden och/eller
Profrombingenmutation), samt antifosfolipidsyndrom.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta gdngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).

KOAGULATIONSSJUKDOMAR
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Bakgrundsmaditt 2

B2 — Antal Idkarbesok

Matt* Antal |&karbesdk for patienter med medfédd blédningssjukdom (svar
eller moderat form av hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom
typ lll) som genomfoérts p& NHV-enhet.

Mdatenhet Antal I6karbesdk

Syfte* Att kunna félja utveckling av varden inom NHV samt visa p& medicinsk
vardtyngd pd& NHV-enheterna.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Patienter med medfédd blodningssjukdom (svér eller moderat form av
hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ Ill) som varit p&
I&karbesdk pd NHV-enhet under &ret fére inrapporteringsdret.
Observera att detta endast ér en delpopulation av bakgrundsmatt
Bla.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Maéttet omfattar samtliga I&karbesok, antingen fysiskt eller p& distans,
d.v.s. mottagningsbesdk eller digitalt vardmote/telefonkontakt som
ersatter ett fysiskt besdk. Mattet innefattar b&dde akuta och planerade
|Gkarbesok.

For mattet redovisas totalt antal IGkarbesdk samt férdelat enligt nedan.

Férdelningar
- Fysiska besdk
- Distansbesdk

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter rligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Bakgrundsmaditt 3

B3 - Antal kirurgiska ingrepp

Matt* Antal kirurgiska ingrepp pd patienter med medfédd blédningssjukdom
som utférts p& NHV-enhet inom definitionen.

Mdatenhet Antal kirurgiska ingrepp

Syfte* Att ge en bild av antalet kirurgiska ingrepp som utférs pd NHV-enhet
inom definitionen.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakdlla* Patientadministrativa system, pd sikt kvalitetsregister

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter med medfédd blddningssjukdom som kirurgiskt
&tgdrdats pd NHV-enhet inom definitionen under dret fére
inrapporteringsaret. Det ar samma population som i matt Bla (alla
inom den férsta punkten i definitionen).

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal kirurgiska ingrepp samt férdelat enligt
nedan.

Férdelningar
- Akut kirurgi
o Inomlanspatienter/utoml&nspatienter
- Elektiv kirurgi
o Inomlanspatienter/utoml&nspatienter

Utdver ovan rapporterar enheterna dven antal patienter ddr en
kirurgisk behandlingsplan tagits fram men dar kirurgi inte utforts p&
NHV-enhet.

Kommentar

Kirurgimodul ar under utveckling i Svenska Hemofiliregistret, méjligtvis
kan detta leda till att mattet utvecklas i framtiden.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta gdngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
behandlats under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Tillg&nglighetsmatt 1

T1 - Tid till nybesok

Matt* Tid frdin remiss eller konsultkontakt till nybesok for nydiagnostiserade
patienter med medfédd blédningssjukdom (svér eller moderat form av
hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ Ill)

Matenhet Tid i antal dagar

Syfte* Att sdkerstdlla att patienter far vard i tid.

Riktning* Ett 1&gt varde ar att féredra.

Kategori Tilganglighetsmatt

Typ av matt Processmatt

Datakalla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga nydiagnostiserade patienter med medfédd blédningssjukdom
(svér eller moderat form av hemofili A eller B eller von Willebrands
sjukdom typ lIl) inom definitionen som beddmts pd& ett nybesdk pd NHV-
enhet under d&ret fére inrapporteringsdéret. Observera att detta endast
ar en delpopulation av bakgrundsmatt Bla.

Med nybestk avses bdde fysiskt besdk och distansbesok.
Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Mattet berdknas genom att ta datum for nybesék minus datum for
registrerad remiss eller konsultkontakt. M&tenheten ér antal dagar
(medelvarde och standardavvikelse, 10:e percentil, median, 90:e
percentil). Vid inrapportering anges ocksd totalantalet (N) patienter
data &r baserade pd.

Kommentar

Remisser som efterfrdgar en beddmning av patienter inom NHV-
definitionen inkluderas i m&ttet. Remisser som &r felskickade, saknar
information fér att kunna bedémas eller avser frégestaliningar om t.ex.
regional vard exkluderas ur mattet.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta gdngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Tillg&nglighetsmdatt 2

T2 - Bedémning av ledstatus

Matt* Beddmning av ledstatus med funktionell beddmning (f.ex. Hemophilia
Joint Health Score, HJHS) och/eller ultraljud hos patienter med
medfédd blddningssjukdom (svar eller moderat form av hemofili A eller
B eller von Willebrands sjukdom typ |ll)

Mdatenhet Kvot: Antal beddmningar av ledstatus genom antal patienter som varit
pd& Arskontroll

Syfte* Att félja om patienterna fér tilgéng till beddmning av ledstatus.
Beddmning av ledstatus syftar till att identifiera ledfér&ndringar som
motiverar en férandrad behandlingsregim.

Riktning* Ett hogt varde ar att féredra.

Kategori Tilganglighetsmdtt

Typ av matt Processmatt

Datakalla* Patientadministrativa system/ kvalitetsregistret Svenska Hemofiliregistret

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter med medfédd blédningssjukdom (svar eller
moderat form av hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ Ill)
inom definitionen som har varit p& arskontroll p&d NHV-enhet under aret
fore inrapporteringséret. Observera att detta endast ér en
delpopulation av bakgrundsmatt Bla.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.
Méttet redovisas som en kvot enligt nedan.

Téljare:

Antal beddmningar av ledstatus med funktionell beddmning (t.ex.
Hemophilia Joint Health Score, HJHS) och/eller ultraljud hos patienter
som ingdr némnaren

N&mnare:

Totalt antal patienter med svar eller moderat form av hemofili A eller B
eller von Willebrands sjukdom typ Il inom definitionen som har varit pd
Arskontroll p& NHV-enhet under &ret fére inrapporteringsdret

Férdelningar
- Barn (frdn och med 5 &rs &lder)
- Vuxna

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).
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ResultatmAtt 1

R1 - Blédningar

Matt* Andel patienter med medfédd blédningssjukdom (svar eller moderat
form av hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ Ill) som
rapporterat bléddningar eller inga blédningar.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Mattet avser att visa pd resultatet av den vérd som ges inom
definitionen.

Riktning* Ett I&gt varde ar att féredra gdllande andel patienter som rapporterat
=1 blédning
Ett hogt varde ar att féredra gdllande andel patienter som rapporterat
in 0 blédningar

Kategori Resultatmatt

Typ av matt Resultatmdtt

Datakalla* Kvalitetsregistret Svenska Hemofiliregistret

Felkdllor och
begrdnsningar*

Alla patienter rapporterar inte in blédningar, viket behdéver beaktas vid
tolkning av resultatet.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter med svér eller moderat form av hemofili A eller B
eller von Willebrands sjukdom typ Il inom definitionen under &ret som
intraffar tva ér fére inrapporterings@ret. Observera att detta endast ér
en delpopulation av bakgrundsmatt Bla.

Uppgifter om inrapporterade blédningar kommer frdn
behandlingsrapport eller samlas in muntligt frdn patient eller
vardnadshavare vid &rskontroll.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Téljare a
Antal patienter, enligt némnaren, som rapporterat 0 blédningar

Téljare b
Antal patienter, enligt némnaren, som rapporterat 21 blédningar

N&mnare

Totalt antal patienter med svar eller moderat form av hemofili A eller B
eller von Willebrands sjukdom typ lll inom definitionen under &ret som
intraffar tva &r fére inrapporteringsdret.

For mattet rapporteras &dven andelen patienter som rapporterat till
registret (antal patienter, enligt ndmnaren, som rapporterat uppgifter
om blédningar dividerat med totalt antal patienter med svér eller
moderat form av hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ |l
inom definitionen).

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter inom
definitionen under daret som intraffar tvé ér fére inrapportering (1
januari-31 december).
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Resultatmatt 2

R2 - Registrering i barnirombosregister

Matt* Antal nyregistrerade patienter i barntrombosregistret.

Mdatenhet Antal patienter

Syfte* Mattet avser att visa pd resultatet av den vard som ges inom
definitionen.

Riktning* Ett hogt varde ar att féredra.

Kategori Resultatmdtt

Typ av matt Processmatt

Datakdlla* Patientadministrativa system, Barnfrombosregistret (Throm-PED)

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter (barn) med avancerad vends trombossjukdom inom
definitionen som kommer till NHV-enhet for forsta géngen under éret
fore inrapporteringséret.

For mattet redovisas antal nyregistrerade patienter under féregdende
ar. Enbart de patienter som kommer pd besok till NHV-enhet registreras.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Kommentar

Med avancerad vends frombossjukdom avses exempelvis men inte
uteslutande sinustrombos, allvarlig frombofili eller oprovocerad
fromboembolism. NHV-enheterna tar fram en gemensam PM gdéllande
barntrombos.

Samtliga enheter arbetar med att starta registrering i registret, defta
bér vara klart under hosten 2025.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).
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Patientrapporterat matt 1

P1 - Patientrapporterad livskvalitet

Matt* Hdalsorelaterad livskvalitet hos patienter med medfédd
blédningssjukdom (svar eller moderat form av hemofili A eller B eller von
Willebrands sjukdom typ ll)

Matenhet Antal podng pd visual analogue scale (VAS)

Syfte* Att f& en bild av patienternas sjalvskattade livskvalitet.

Riktning* Ett hogt varde ar att féredra.

Kategori Patientrapporterat matt

Typ av matt

Resultatmatt

Datakalla*

Kvalitetsregistret Svenska Hemofiliregistret

Felkdllor och
begrénsningar

Teknisk beskrivning*

Sjalvskattad livskvalitet mats med hjdlp av livskvalitetsformuléret EQ-5D.
EQ-VAS &r ett mdatinstrument som ingdr i EQ-5D, fér att gradera
patienternas halsofillstdnd. Patienterna skattar sitt hdlsotillstédnd frdn 0-
100, ddr 0 dr sémsta ténkbara hdlsoftillstdnd och 100 dr bdsta ténkbara
hdalsofillstdnd.

Patienterna fyller i livskvalitetsformuldret vid eller i nGra anslutning fill
Arskontroll p& NHV-enhet.

Mdttets population

Samtliga unika patienter (215 &r) med svar eller moderat form av
hemofili A eller B eller von Willebrands sjukdom typ Il inom NHV-
definitionen som har varit p& arskontroll pd NHV-enhet under dret fére
inrapporteringsaret. Observera att detta endast &r en delpopulation av
bakgrundsmatt Bla.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Matenheten &r antal podng pd VAS (0-100) (medelvarde och
standardavvikelse, minimum, median, maximum). Vid inrapportering
anges ocksd totalantalet (N) patienter data &r baserade pa.

For mattet anges dven svarsfrekvens (andel av patienterna som
besvarat formuldret).

Kommentar

Formuldret fér barn (ver 8 &r) finns inte dversatt och validerat pd
svenska, detta ar under utveckling. Dessa patienter ingdr darfér inte i
mattet i dagsldget.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).
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Overrapporteringsmatt 1

&1 - Individuell vardplan

Matt* Andel patienter som varit pd drskontroll pd NHV-enhet och som fatt en
individuell vardplan.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Att sdkerstdlla att information fréan vardtillfdllet kommer patienten
tilhanda genom att patienten fér en skriftlig individuell vardplan.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra.

Kategori Overrapporteringsmdatt

Typ av matt

Processmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter inom NHV-definitionen som varit pd arskontroll
(fysiskt eller pd& distans) p& NHV-enhet under dret fére
inrapporteringsdret.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Téljare
Antal patienter, enligt ndmnaren, som fatt en skriftlig individuell
vardplan.

N&mnare

Totalt antal patienter inom NHV-definitionen som varit p& arskontroll
(fysiskt eller pd distans) p& NHV-enhet under éret fére
inrapporteringsdéret

Kommentar

Enheterna arbetar gemensamt fram en struktur fér vérdplanen, som
kommer att anvéndas pd alla enheter.

For att administrativt kunna sortera fram populationen fill méttet kan
exempelvis KVA-koden AW013 (Upprdttande av vardplan) anvéndas i
kombination med tilléggskoden ZV530 (Nationell hbgspecialiserad
vérd).

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).
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Versionshistorik

Version Andring Datum

1.0 Dokumentet &r nytt 2025-06-19

Ny huvudversion upprdttas varje géng uppfdljiningsmatt uppdaterats (om matt justerats, lagts till eller
tagits bort). Sddana férandringar ska vara avstémda med fillsténdsinnehavarna och de noteras i
versionshistoriken. Ny version publiceras p& webben.

Ny delversion upprattas om endast mindre justeringar av terminologi etc. har gjorts.
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Bilaga 1. Definition av
tillstdndsomrdde
koagulationssjukdomar

Foljande utgdr nationell hogspecialiserad

vard

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid koagulationssjukdomar, enligt
definitionen nedan, ska utgora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas
vid tre enheter.

Definition

Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid medfodd
blédningssjukdom:

1.

6.

Verifiering av diagnos samt riktad utredning vid misstanke om
medfodd blédningssjukdom, med exempelvis genetiska och
biokemiska laboratorieanalyser.

Genetisk vagledning till patienter och potentiella anlagsbarare inkl.
genetisk utredning och prenatal diagnostik.

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

Utredning infor och stallningstagande till insattning och utsattning av
viss avancerad behandling.

Utredning och stallningstagande infér Kirurgi. Beslut om var akut-
och lagriskkirurgi ska utforas ska ske i samrad mellan nationell
hogspecialiserad vardenhet och patientens ordinarie vardgivare.
Elektiv hogriskkirurgi.

Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid forvarvad hemofili
och von Willebrands sjukdom:

1.

Beslut avseende utredning, behandling och uppféljning ska tas i
samrad mellan nationell hogspecialiserad vardenhet och patientens
ordinarie vardgivare.
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Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid avancerad vends
trombossjukdom hos barn, exempelvis men inte uteslutande sinustrombos,
allvarlig trombofili eller oprovocerad tromboembolism:

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

Fortydliganden till definitionen

« Med medfédda blédningssjukdomar avses exempelvis men inte
uteslutande: hemofili A och B och von Willebrands sjukdom, andra
koagulationsfaktorbrister som ger dkad blédningsrisk samt allvarliga
trombocytfunktionsrubbningar.

+ Med svarare former av von Willebrands sjukdom avses hér typ 111, typ |1
och typ | med svarare blodningsfenotyp och/eller dar behandling med
koagulationsfaktorkoncentrat kan bli aktuelit.

» Med allvarlig trombofili avses medfédd Antitrombinbrist, Protein C brist,
Protein S brist eller bararskap av dubbla trombofilianlag (homozygoti eller

compound heterozygoti for Faktor V Leiden och/eller
Protrombingenmutation).

+ Kilinisk bedémning av patienten kan goras via fysiskt besok, telefon eller
digitalt 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 dér
eventuell blédning:

a) forvantas ge lokala allvarliga besvar, sasom luftvagsproblem vid kirurgi

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

b) sker i haliga organ dar mottryck inte erhalles och darfor fortsatter av
den orsaken, till exempel i buk, thorax, backen, larben.

c) sker fran valvaskulariserade organ, till exempel esofagus, mjalte, lever,

storre karl.

Avgransningar till definitionen

« Basal och initial och/eller akut blddningsutredning eller utredning av milda

blédningssymtom behdver inte genomforas vid en nationell
hogspecialiserad vardenhet. Uppfoljning av milda blédningssymtom
behdver inte heller ske vid en nationell hogspecialiserad vardenhet om
utredningen inte pavisar eller ger misstanke om medfodd
blédningssjukdom.

» Mild von Willebrands sjukdom utan uttalade blddningsbesvér behover inte

rutinmassigt handlaggas vid en nationell hogspecialiserad vardenhet. En
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sadan enhet ar en resurs for dessa patienter och kan anvandas for att
sékerstélla diagnos och upprétta behandlingsplaner samt for
kunskapsspridning.

» Trombocytopeni
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Bilaga 2. VRCFD

Very Rare Coagulation Factor Deficiencies (VRCFD) i bakgrundsmatt 1a

Diagnos och definition av svarighetsgrad av VRCFD

Diagnos Cut-off faktorniva Cut-off faktorniva
Diagnos For rapport NHV
FVII < 35% < 20%
FXI, FXII <50 % <20%
FV <50% <20%
Kombinerad FV & FVIII | <50% < 20%
FX, Fll <50% <20%
Fibrinogen <1.8g¢g/L <1lg/L
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