Moyamoya sjukdom och
syndrom

Uppfoliningsmatt for arlig uppfdlining av nationell
hégspecialiserad vard

C
.53. Socialstyrelsen



Uppfdljningsmdatt for uppfdljining av
nationell hdgspecialiserad vard

Lagen for en ny beslutsprocess for den hégspecialiserade varden gick igenom
den 1 juli 2018 och ddrmed 6vergick de vairdomraden som tidigare varit riks-
sjukvard till att bli nationell hogspecialiserad vird. Syftet med nationell
hogspecialiserad vard ar att koncentrera avancerad hélso- och sjukvérd till
upp till fem enheter 1 landet for att hdja den medicinska kompetensen, stirka
patientsidkerheten och oka effektiviteten.

Som en del 1 Socialstyrelsens arbete med nationell hogspecialiserad vard
ingar arlig uppfoljning av de nationella enheter som har tillstdnd att bedriva
nationell hogspecialiserad vird. Enligt propositionen ska ett litet antal upp-
foljningsmatt foljas upp for vart virdomrade. Uppfoljningsmatten ska grunda
sig 1 den egenkontroll som de nationella vardenheterna utfor och foretrades-
vis tas fran kvalitetsregister eller patientadministrativa system. Uppfoljnings-
matten faller inom kategorierna bakgrundsmatt, tillgdnglighetsmatt, resul-
tatmatt, patientrapporterat matt och dverrapporteringsmatt.
Uppfoljningsmatten kommer att visualiseras pa Socialstyrelsens hemsida.

I detta dokument redovisas uppfoljningsmatt for moyamoya sjukdom och
syndrom.
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Forteckning dver uppfdljningsmatt

Tabellen nedan visar samtliga uppfoljningsmatt for arlig uppfoljning av nat-
ionell hogspecialiserad vard (NHV) inom tillstindsomrade for moyamoya
sjukdom och syndrom. Den véard som ingar i NHV-definitionen redovisas i
bilaga 1.

Tabell 1. Uppfdljningsmatt f6r moyamoya sjukdom och syndrom

ID Namn Typ av matt

Bl Antal patienter Bakgrundsmatt
B2 Alder hos patienter Bakgrundsmatt
B3 Antal nydiagnostiserade patienter Bakgrundsmatt
B4 Antal handlGggningstillfélien Bakgrundsmartt
BS Antal operationer Bakgrundsmatt

Tid till remissvar efter multidisciplindr beddm-

T Tillganglighetsmatt

ning
R1 Komplikationer efter operation Resultatmatt
P1 Halsorelaterad livskvalitet Pafientrapporterat
matt
O1 Individuell vérdplan Overrapporterings-
matt

Datakadllor

NHV-enheten samlar in uppgifter och rapporterar resultaten till Socialstyrel-
sen. For viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom kommer uppgifter
for de métt som beskrivs hédr huvudsakligen att inhdmtas fran lokala datakal-
lor.

Inrapporteringsperiod

Uppfoljningsmatten som beskrivs i detta dokument rapporteras in i aggrege-
rad form av NHV-enheterna, och detta sker arligen under mars ménad. Inrap-
porteringen avser det foregdende arets resultat, vilket ocksé ar det som visas
ut pd myndighetens hemsida.

Mitperioden (behandlingséret eller det ar en patient besokt NHV-enheten)
ar det 4r som uppfoljningsmattet redovisas for. I detta dokument kommer
mitperioden vara det foregdende aret vid inrapportering, exempelvis rapport-
eras data i mars 2025 for patienter som vardats vid NHV-enheten under hela
2024. I vissa fall behdver patienterna foljas upp under en ldngre tid och mét-
perioden kan da stricka sig ldngre tillbaka i tiden.
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Bakgrundsmaitt

B1 Antal patienter

Matt Antal patienter som handlagts vid NHV-enhet inom definitionen av viss
vard vid moyamoya sjukdom och syndrom.

Matenhet Antal patienter

Syfte Att f& en bild av det totala antalet patienter, patienternas hemortsreg-
ion och kén samt férdelning pd barn och vuxna.
Att kunna félja utvecklingen, remitteringsmédnster och patientférdelning
inom nationell hdgspecialiserad vérd.

Typ av matt Bakgrundsmatt

Datakadilla Patientadministrativa system

Datakadllans status

Felkdllor och begrdns-
ningar
Teknisk beskrivning

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Foérinrapportering:

Lokal datakdlla

Antal unika patienter som handlagts ndgon géng under éret inom
NHV-definitionen for viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom.

| detta bakgrundsmatt &r matenheten antal patienter totalt.
Det som ingdr i definitionen redovisas i bilaga 1.

Med moyamoya syndrom avses i hela detta dokument samma typ av
karlférandringar som vid moyamoya sjukdom men som kan vara associ-
erade med andra fillst&dnd som t.ex. stralbehandling, njurartérstenos,
Downs syndrom eller Sickelcellanemi.

Riket, NHV-enhet, hemregion (folkbokféringsadress), kon och férdelning
barn/vuxna.

Med barn avses patienter 0-17 ar.

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2023

for patienter inom NHV-fillstdndet frdn 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som

handlagts under hela féregéende ér (1 januari-31 december).
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B2 Alder hos patienter

Matt Alder hos patienter med moyamoya-diagnos som handlagts inom defi-
nitionen for viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom.

Mdatenhet Alder i antal &r (medelvarde och standardavvikelse, 10:e percentil, me-
dian, 90:e percentil)

Syfte Att ge en bild av patienternas élder vid NHV-enheten.
Att kunna félja utvecklingen och patientférdelning inom nationell
hogspecialiserad vard.

Typ av matt Bakgrundsmatt

Datakadlla Patientadministrativa system

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar

Teknisk beskrivning

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Férinrapportering:

Lokal datakdlla

Alder hos samtliga unika patienter med moyamoya-diagnos som under
det aktuella aret (&ret innan inrapporteringsdret) handlagts inom NHV-
definitionen for viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom.

Alder redovisas separat fér barn 0-17 &r och vuxna 18 &r och dldre.
Det som ingdr i definitionen redovisas i bilaga 1.

Detta bakgrundsmatt innefattar samtliga patienter som handlagts un-
der dret och som har eller f&r moyamoya-diagnos. Fér samtliga patien-
ter berdknas medel, standardavvikelse, median och 10:e respektive
90:e percentilen for dlder vid férsta beddmning.

Riket (enbart medel och standardavvikelse), NHV-enhet. Resultat redo-
visas separat for barn 0-17 &r och vuxna 18 ar och dldre.

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ar 2023
for patienter inom NHV-fillstdndet frdn 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars fér patienter som
handlagts under hela féregdende ér (1 januari-31 december). Vid in-
rapportering anges ocksa totalantalet (N) patienter data ar baserade
pa.
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B3

Antal nydiagnostiserade patienter

Matt

Mdatenhet

Syfte

Typ av matt

Datakadlla

Datakadllans status

Felkdllor och begrdns-
ningar

Teknisk beskrivning

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Férinrapportering:

Antal nydiagnostiserade patienter med moyamoya sjukdom eller
syndrom (MM) och som handlagts inom NHV-definitionen. Mattet inklu-
derar &ven patienter som efter utredning inom NHV-definitionen inte
fatt MM-diagnos.

Antal patienter

Att ge en bild av antalet nydiagnostiserade patienter vid NHV-enheten.
Det finns idag ingen bra/tillférlitlig bild av hur ménga som insjuknar per
ar.

Att kunna félja utvecklingen och patientférdelning inom nationell
hogspecialiserad vérd.

Bakgrundsmatt

Patientadministrativa system

Lokal datakdlla

Antal patienter som handlagts vid NHV-enheten och fatt sin diagnos
(for forsta g@ngen) pd NHVe samt patienter som utretts vid NHV-enhet
men ddr diagnosen MM inte stdllts. Fér mattet redovisas:

1. Patienter med diagnoskod ICD-10 167.5 totalt, samt uppdelat p&
a. Moyamoya sjukdom
b. Moyamoya syndrom
2. Antal utredda patienter dar diagnos (Moyamoya sjukdom eller
syndrom) inte stdllts

Mattet inkluderar inte patienter som har haft diagnos sedan tidigare,
men som remitterats till NHVe fér beddmning.

Med moyamoya syndrom menas hdr samma typ av karlférandringar
som vid moyamoya sjukdom men som kan vara associerade med
andra tillsténd som t.ex. stréloehandling, njurartdrstenos, Downs
syndrom eller Sickelcellanemi.

Det som ingdr i definitionen redovisas i bilaga 1.

Riket, NHV-enhet, totalt antal och uppdelat pd kategorierna ovan

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2023

for patienter inom NHV-fillstdndet frdn 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars fér patienter som

handlagts under hela féregdende ér (1 januari-31 december).
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B4

Antal handlaggningstillfallen

Matt
Matenhet

Syfte

Typ av matt

Datakalla

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar

Teknisk beskrivning

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Férinrapportering:

Antal multidisciplindra handldggningstillifallen p& NHV-enhet inom defi-
nitionen under aktuellt &r.

Antal tillfallen

Att & en bild av det totala antalet multidisciplinéra handidggningstill-
fallen for att uppskatta den totala vérdvolymen inom definitionen.

Att kunna félja utvecklingen inom nationell hégspecialiserad vard.
Bakgrundsmatt

Patientadministrativa system

Lokal datakdlla

Mattet innefattar totala antalet multidisciplindra handiaggningstillféllen
under det aktuella éret (aret innan inrapporteringséret) exempelvis
multidisciplindr beddmning, bilddiagnostik, inneliggande vardtill-
fallen/operationer och uppfdljningsbesdk.

Det som ingdr i definitionen redovisas i bilaga 1.

Riket, NHV-enhet

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2023
for handlaggningstilifallen inom NHV-fillstadndet frén 1 april 2022 t.0.m.
31 december 2022. Dérefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for
hela féregdende ér (1 januari-31 december).
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B5

Antal operationer

Matt
Matenhet

Syfte

Typ av matt

Datakalla

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar
Teknisk beskrivning

Om redovisningsnivaer
och férdelningar
Kommentar

Férinrapportering:

Antal kirurgiska behandlingar inom definitionen for viss vard vid
moyamoya sjukdom och syndrom.

Antal operationer

Att & en bild av hur mé&nga operationer som utférs vid indikationen
Moyamoya sjukdom eller syndrom, samt typ av kirurgisk behandling.

Att kunna félja utvecklingen och vardtyngd inom nationell hégspeciali-
serad vard.

Bakgrundsmatt

Patientadministrativa system

Lokal datakdlla

Antal kirurgiska behandlingar som genomférts ndgon géng under be-
handlingsdret (Aret fére inrapporteringsaret) inom NHV-definitionen for
viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom.

Det som ingdr i definitionen redovisas i bilaga 1.

| detta bakgrundsmatt ar matenheten antal behandlingar totalt och
uppdelat pd kategorier/atgérdskoder enligt nedan.

Kategori/atgdérdskod:

1. Indirekt revaskularisering
2. Direkt revaskularisering

Riket, NHV-enhet, totalt antal och uppdelat pd kategorierna ovan

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ar 2023

for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som

opererats under hela féregdende ar (1 januari-31 december).
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Tillgdnglighetsmatt

T Tid till remissvar efter multidisciplinar bedémning

Matt Andel forstagdngsremisser fill NHV-enhet som besvarats, efter multidi-
sciplindr (MDK) bedémning, inom 30 dagar frdn ankommen remiss.

Matenhet Andel i procent

Syfte Syfte med tillg&nglighetsmatt ar att sékerstalla att patienter far be-
démning/vérd i tid.

Riktning Ett hogt resultat for mattet ar att foredra.

Typ av matt Tillgénglighetsmatt

Datakadlla Patientadministrativa system

Datakadllans status

Felkdllor och begrdns-
ningar
Teknisk beskrivning

Tdljare:

N&mnare:

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Férinrapportering:

Lokal datakdlla

Olika former av remisshantering mellan regioner ar faktorer utanfér
NHV-enheten, som kan pdverka fiden.

Andelsmattet innefattar samtliga férstagédngsremisser (akuta, halva-
kuta och elektiva patienter) till NHV-enhet och visar p& andel remisser
som besvaras inom 30 dagar.

Riktvarde for svarstid ar 30 dagar frdn ankommen férstagédngsremiss till
remissvar efter en MDK-beddmning.

Resultat redovisas som andel remisser som besvarats inom riktvardet.

De diagnoser och dtgdrder som ingdr i NHV-definitionen fér viss vard
vid moyamoya sjukdom och syndrom redovisas i bilaga 1.

Antal férstagdngsremisser, enligt némnaren, med remissvar efter en
MDK-beddémning inom 30 dagar frédn ankomst.

Totalt antal férstagd@ngsremisser till NHV-enheten under aktuellt ér.

Riket, NHV-enhet

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2023
for remisser inom NHV-tillsténdet frén 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for remisser som
handlagts under hela féregéende ér (1 januari-31 december).
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Resultatmatt

R1 Komplikationer efter operation

Matt Andel opererade patienter inom NHV-definitionen for viss vard vid
moyamoya sjukdom och syndrom, med kvarst&dende nytillkomna sym-
fom och kliniska fynd inom en vecka efter operationen.

Matenhet Andel i procent

Syfte Mattet avser att mata kvaliteten pd& varden.

Riktning Ett I&gt varde ar att féredra

Typ av matt Resultatmadtt

Datakadlla Patientadministrativa system

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar
Teknisk beskrivning

Tdljare:

N&mnare:

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Férinrapportering:

Lokal datakdlla

Allmént halsotillstdnd och sjukdomsgrad kan variera mellan patienter,
vilket kan pd&verka resultatet.

Mattet innefattar samtliga patienter som opererats ndgon gdng under
dret fore inrapporteringsaret, inom definitionen for viss vard vid
moyamoya sjukdom eller syndrom.

De diagnoser och atgdrder som ingdr i NHV-definitionen fér viss vard
vid moyamoya sjukdom och syndrom redovisas i bilaga 1.

Med komplikationer i detta matt avses kvarstdende nytilkomna neuro-
logiska symtom som kan vara orsakade av blédningar eller infarkter
inom en vecka efter operationen.

Antal opererade patienter, enligt ndmnaren, dar komplikation enligt
ovan kvarstdr en vecka frén operation férdelat pd

A: Direkt revaskularisering

B: Indirekt revaskularisering

Samtliga opererade patienter under aktuellt ar férdelat pd
A: Direkt revaskularisering

B: Indirekt revaskularisering

Riket, NHV-enhet, uppdelat pd kirurgisk metod (direkt resp. indirekt re-
vaskularisering)

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ar 2023

for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som

opererats under hela féregéende ér (1 januari-31 december).
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Patientrapporterat matt

P1 Halsorelaterad livskvalitet

Matt Andel av de icke-akuta nydiagnostiserade patienterna inom definit-
ionen for viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom som besvarat
livskvalitetsenkaten EQ-5D.

Matenhet Andel i procent

Syfte Att félja hdlsorelaterade livskvalitet (HRQol) dver tid hos moyamoya
patienter som vardats p& NHV-enhet.
EQ-5D dr ett generiskt instrument for livskvalitet dar jamforelser kan go-
ras mot ex normalpopulation, och finns ocksd i versioner fér barn/unga.

Riktning Ett hogt resultat for méttet ar att féredra.

Typ av matt Patientrapporterat matt- Utvecklingsmatt
Ar 2026 ska mattet ha justerats till att visa resultat p& gruppnivd, t ex
kunna j@mféra baslinjiematning mot en 12-mdénadersuppfdlining.
For nérvarande visar mattet endast pd andelen patienter ddr en bas-
linfemdatning av livskvalitet gjorts.

Omrdade

Datakadlla Patientadministrativa system

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar

Teknisk beskrivning

Tdljare:

N&mnare:

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Fér inrapportering:

Lokal datakdlla

Alla HRQolL instrument mater flera dimensioner, som kan pdverkas av
olika saker som sjukdom eller vad som hander i livet (ex arbete, skola,
relationer). Vérdet behdver inte vara en féljd av enbart sjukdom, vén-
tan pd& behandling eller ha fatt behandling fér moyamoya. | normalpo-
pulation (gruppnivad) varierar EQ-5D-indexvdrden mellan kénen, olika
Aldrar och olika patientgrupper.

Mattet innefattar alla icke-akuta nydiagnostiserade patienter som var-
dats p&d NHV-enheten nédgon g&ng under det aktuella éret.

Enkdaten ska besvaras inom 3 manader frdn diagnos, men innan even-
tuell kirurgisk behandling.

Antal patienter, enligt ndmnaren, som besvarat enk&ten EQ-5D.
Samtliga icke-akuta nydiagnostiserade patienter som vardats p& NHV-
enhet under det aktuella dreft.

Riket, NHV-enhet

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2023

for patienter inom NHV-tillstdndet frédn 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som

handlagts under hela féregéende &r (1 januari-31 december).
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Overrapporteringsmatt

A1 Individuell vardplan

Matt Andel patienter med moyamoya-diagnos som slutenvérdats p& NHV-
enhet inom NHV-definitionen och som fatt en skriftlig individuell vard-
plan vid utskrivning.

Matenhet Andel i procent

Syfte Att sdkerstalla att patienten far en individuell vardplan

Riktning Ett hogt resultat for méttet ar att féredra

Typ av matt Overrapporteringsmdtt

Datakadlla Patientadministrativa system

Datakallans status

Felkdllor och begrdns-
ningar
Teknisk beskrivning

Tdljare:

N&mnare:

Om redovisningsnivaer
och férdelningar

Kommentar

Fér inrapportering:

Lokal datakdlla

Mattet innefattar samtliga patienter som slutenvérdats nGdgon gang
under aktuellt &r, inom NHV-definitionen.

De diagnoser och atgdrder som ingdr i NHV-definitionen fér viss vard
vid moyamoya sjukdom och syndrom redovisas i bilaga 1.

Antal patienter enligt némnaren som vid utskrivning fatt en skriftlig indi-
viduell vérdplan.

Totalt antal patienter som slutenvardats pd NHV-enhet under éret fére
inrapporteringsdret.

Riket, NHV-enhet

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2023

for patienter inom NHV-tillstdndet frédn 1 april 2022 t.0.m. 31 december
2022. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som

handlagts under hela féregédende ér (1 januari-31 december).
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Versionshistorik

Version

Andring

Datum

1.0

2.0

2.1

Dokumentet ar nytt

Dokumentet uppdaterades i samband med forsta
Arsrapporteringen.

B1: | detta matt fortydligades att det handlar om
samtliga patienter som handlagts inom definitionen.
For detta matt togs dven férdelningen med/utan
MM-diagnos vid remiss bort, eftersom uppdelningen
var otydlig. | B1-mattet ingdr dock samtliga hand-

lagda patienter oavsett om de fatt diagnos eller inte.

B3: Lade fill ytterligare uppdelning i detta matt: "Ut-
redda patienter p& NHVe som inte far MM-
diagnosen™.

Mindre revideringar samt mindre justeringar av termi-
nologin har gjorts.

2022-04-04

2023-04-20

2024-07-05
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Bilaga 1. Definitionen av viss vard
vid moyamoya sjukdom och

syndrom

Vard som ingdr i NHV-definitionen

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom ska
utgdra nationell hégspecialiserad vard, enligt tabellen nedan, och bedrivas vid

tva enheter i Sverige.

Diagnos

Avgrdnsning

Patienter med moyamoya
sjukdom och moyamoya
syndrom.

Patienter med misstankt
moyamoya, ddr diagno-
sen infe kan stdllas pd lo-
kalt eller regionalt sjukhus.

Ska remitteras till en nationell hégspecialiserad vardenhet
for:
e mulfidisciplinér beddmning
e beslut om behandling och eventuell kirurgisk be-
handling
e uppfdljningsplan och viss hdgspecialiserad uppfolj-
ning.

Ska remitteras till en nationell hégspecialiserad vardenhet
for hdgspecialiserad utredning.
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