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Forord

I detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for Moyamoya vardomradet och lamnar
sitt forslag till nationell hdgspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras
Oppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunnig-
gruppens forslag i processen, mojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utg6ra nationell hogspecialiserad vard och
pa hur manga stallen varden ska bedrivas, kommer dven en beredningsgrupp att Iamna
ett yttrande utifran underlaget, inkomna synpunkter och konsekvensanalysen.

Socialstyrelsen leder arbetet med att koncentrera mer av den hogspecialiserade varden
pa nationell niva och ansvarar for arbetsprocessen for detta arbete. Socialstyrelsen vill
tacka alla som har deltagit i arbetet med att ta fram detta underlag.

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i vardkedjan som ar
aktuell for nationell hogspecialiserad vard och rekommendera hur manga enheter denna
vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt perspektiv med patientens basta
som framsta malsattning.
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Ordlista

MM

NHV
NHVe
DSA
DT
DTA
DTP
MRA
MRP
MRT
PET
SPECT
TIA
Angiografi

Diamox provokation

Hemodynamisk reserv

Ischemi
Ischemisk stroke

Ocklusiv aterosklerotisk

sjukdom
Revaskularisering

Dnr 7825/2018

Moyamoya, tillstdnd som avhandlas i underlaget, inkluderar
patienter med moyamoyas sjukdom och moyamoya
syndrom

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet

Digital subtraktionsangiografi (konventionell angiografi)
Datortomografi

Datortomografi med angiografi

Datortomografi med perfusion

Magnetresonanstomografi med angiografi
Magnetresonanstomografi med perfusion
Magnetresonanstomografi

Positron emissions tomografi

Single photon computed tomography (eng.)

Transitorisk ischemisk attack

Kérlrontgen dar hjarnas karl avbildas genom att kon-
trastvétska injiceras i blodkérl.

Diamox ér ett lakemedel som vidgar blodkarlen och 6kar
blodflédet. Unders6kningsmetod gors for att skatta risken
for att fa infarkt.

Blodkarlens férmaga att kunna vidgas sa att blodflodet okar
nar hjarnans behov kréver detta. Liten hemodynamisk re-
servkapacitet innebdr risk for infarktutveckling.

Syrebrist i vavnad

Hjérninfarkt pga. blodpropp i blodkarl som blockerar blod-
flodet och ger syrebrist i hjarnan.

Fortrangningar i hjarnans karl pa grund av aderforkalkning.
Operation som mojliggor att blodcirkulationen aterstalls ge-
nom invaxt av nya blodkérl (indirekt revaskularisering) el-
ler operation med by-pass (férbikoppling) av stenosen dar
ett blodkarl fran utsidan av skallen sys ihop (anastomose-
ras) med ett karl pa hjarnytan
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet moyamoya sjukdom och
syndrom (MM) att det som framgar av tabellen nedan ska utgora nationell hogspecialiserad
vard och bedrivas vid tva (2) vardenheter. Detta bedoms vara vard av komplex och sallan f6-
rekommande art, som kraver en viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden ar multi-
disciplindr och multiprofessionell och kraver en specialkompetens for MM hos neurokirurg,
neurolog, barnneurolog, neuroradiolog, neuropsykolog och kontaktsjukskoterska/koordinator
med flera.

Den laga incidensen och prevalensen for MM talar starkt for att behandlingsresultat, forskning
och utveckling skulle gynnas om vardomradet bedrevs som nationell hogspecialiserad vard
(NHV) dér ett begransat antal NHV-enheter (NHVe) ansvarar for vardprogram, specifik utred-
ning, beslut om behandling, avancerad kirurgisk behandling, uppféljningsplan, hogspeciali-
serade delar av uppféljningen och for kvalitetsregister.

Sakkunniggruppens 6vervaganden har utgatt fran ett behov av cirka 40 operationer och en
uppfoljning av ca 200-300 patienter arligen Med tva centra menar sakkunniggruppen att det
finns mojlighet att mota framtidens krav. Rapporter talar for att MM blir vanligare bade nat-
ionellt och internationellt, vilket framst antas bero pa 6kad kdannedom om sjukdomen och for-
battrad diagnostik. Férekomsten kan ocksa vara storre dn diagnosregistren pavisat pa grund av
bland annat felregistreringar. Vidare kan operation med direkt revaskularisering (by-pass-ki-
rurgi) komma i fraga i storre utstrackning inom omraden som till exempel ocklusiv
aterosklerotisk karlsjukdom (fortrangningar i hjarnans karl pa grund av aderférkalkning).

Skalen till att tvda NHVe rekommenderas &r framst minskad sarbarhet, positiv konkurrens och
synergistiskt samarbete mellan de nationella enheterna med mojlighet till samrad i enskilda
fall. Tva NHVe jamfort med en NHVe skulle innebéra storre kapacitet for uppfoljning och ut-
redning samt en minskad risk for undantrdngning av annan neurokirurgisk verksamhet. Sak-
kunniggruppen ser ocksa fordelar for patienterna som da inte endast skulle vara hanvisade till
en NHVe utan ha valfrihet inom landet. Patienterna skulle dessutom fa battre garantier for
vard inom rimlig tid i Sverige vid eventuella tillganglighets- eller kompetensproblem pa na-
gon av de tva NHVe.

For att mota framtidens behov ar det ur ett langsiktigt patientperspektiv angelaget att utveckla
sjukvarden i Sverige for dessa patienter. Utlandsvard ar inte alltid okomplicerad vad galler
transporter, sprak, kulturella skillnader, férekomst av multiresistenta bakterier, sarskilt for pa-
tienter med allvarliga sjukdomar och risk for komplikationer. Aven om Sverige har tva nation-
ella enheter skulle detta dock inte hindra att vissa fall vid behov handlaggs i samarbete med
utlandska centra, t ex vid behov av by-pass-kirurgi.
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Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ar 6vervagande positiva. Sakkunniggruppen
bedomer att akutsjukvarden inom detta omrade inte paverkas negativt da patienter med nyde-
buterade symtom handlaggs enligt nationella strokeriktlinjer sa som tidigare.

Omkringliggande omraden som t ex cerebral ocklusiv aterosklerotisk kérlsjukdom kan paver-
kas positivt da revaskulariseringsoperationer som vid MM kan komma i fraga for en storre an-
del patienter inom denna sjukdomsgrupp.

Definition (vard att koncentrera)

Alla patienter med diagnosticerad moyamoya sjukdom
eller syndrom (MM) ska genomga multidisciplinar be-
doémning pa NHVe dér det ska beslutas om behandling,
genomforas eventuell kirurgisk behandling och dér
uppféljning ska planeras och delvis ske.

Patienter med misstankt MM, dér diagnosen inte kan
stallas pa lokalt eller regionalt sjukhus, ska genomga
hogspecialiserad utredning pa en nationell enhet.

Antal enheter

2 enheter
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Avgransningar

I genomlysningen av omradet har sakkunniggruppen dven diskuterat omraden utanfor
definitionen. Efter gemensamma Overvaganden inkluderas inte andra typer av hemody-
namisk ischemisk hjarnsjukdom, t.ex. ocklusiv aterosklerotisk sjukdom, i underlaget

och definitionen. Dessa patienter kan dock komma att behdva samma interventioner och
darmed till viss del att handl&dggas av NHVe.

Overvdganden

De alternativ som sakkunniggruppen har évervagt ar att antingen skapa en eller tva
NHVe alternativt en NHVe med utredning och uppféljning i Sverige men att operat-
ioner sker pa “hogvolymcentra” utomlands. Sakkunniggruppen har kommit fram till att
rekommendera att tvd NHVe skapas.

Med tva enheter, istallet for en, vags nackdelarna med lagre operationsvolymer upp av
storre kapacitet for uppféljning och utredning samt minskad risk fér undantrangning av
annan neurokirurgisk verksamhet pa sjukhus med NHVe-uppdrag.

Dessutom skulle tva enheter ge lagre grad av sarbarhet och skapa storre valfrihet for pa-
tienterna. Tva NHVe innebar ocksa en situation som stimulerar till positiv konkurrens
och majlighet till samrad mellan NHVe om enskilda fall. Vidare betonar sakkunnig-
gruppen vikten av att skapa tva enheter med likvardig verksamhet istéllet for att Gver-
véga att lata en enhet utfora mer komplexa revaskulariseringsoperationer som den andra
enheten inte tillats att utfora. Icke likvardiga NHV-enheter skulle forsvara samarbetet
och forsamra forutsattningarna for positiv konkurrens da enheterna skulle fa olika
tyngd. Ett bra samarbete och en positiv konkurrens mellan tva likvardiga enheter skulle
sannolikt bidra till en hogre vardkvalitet for bada enheterna an vad en enskild mer avan-
cerad enhet skulle kunna uppna.

Sakkunniggruppen ser starka fordelar for patienterna med att bygga upp en vél funge-
rande operativ verksamhet i Sverige jamfort med enbart neurokirurgisk utlandsvard.
Detta eftersom det skulle medfora lagre grad av sprakliga och kulturella barriarer, kor-
tare resvégar och mindre risk for infektioner med multiresistenta bakterier. Dessutom
finns risk for att ingen neurokirurgisk klinik ansoker om att bli NHVe om de enbart far
till uppgift att utreda och félja upp patienter med MM. Om det inte skapas NHVe i Sve-
rige forsvinner en mojlighet till utvecklad forskning och utveckling pa omradet, nagot
som ocksa skulle drabba andra patientgrupper med liknande problematik.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vérdkedjan

Sjukdomen moyamoya karakteriseras av progressiv fortrangning av hjarnans kérl vid
skallbasen och utveckling av nya natverk med tunna karl som kompensation. Dessa nét-
verk liknar rokpuffar pa karlrontgen vilket ocksa har namngett sjukdomen (moyamoya
= rokpuff pa japanska). Samma typ av karlférandringar kan vara associerade med andra
tillstand som t.ex. stralbehandling, njurartarstenos, Downs syndrom eller Sickelcel-
lanemi och benamns da moyamoya syndrom. Begreppet moyamoya (MM) anvands i
detta underlag och inkluderar da bade moyamoya sjukdom och moyamoya syndrom.
MM ér ett ovanligt tillstand som kraver avancerad hogspecialiserad utredning av hjar-
nans blodflode, multifaktoriell utvardering for beslut om bésta behandling och kompli-
cerad neurovaskular kirurgi for att astadkomma revaskularisering.

Kliniska manifestationer av sjukdomen férekommer i alla aldrar men &r vanligast hos
barn upp till 10 ars alder och hos vuxna mellan 31 och 45 ars alder. De vanligaste mani-
festationerna vid MM &r huvudvérk, TIA, ischemisk stroke och hjarnblédning. For barn
ar det vanligare med ischemisk stroke medan blddningar ar vanligare hos vuxna.

MM &r en progressiv sjukdom men naturalforloppet varierar fran langsam forsamring
med fa enstaka latta ischemiska episoder och Iang tid daremellan till snabba forlopp
med mycket allvarliga blodningar eller hjarninfarkter. Endast medicinsk behandling &r
sallan tillrackligt for att forhindra progress pa sikt medan kirurgisk behandling reduce-
rar risken for férsamring betydligt. Forutom symtom i form av bl.a. férlamningar och
talsvarigheter finns det ocksa risk for forsamrade kognitiva funktioner.

Prevalensen for kognitiva nedsattningar varierar inom litteraturen; upp mot 67 procent
hos barn respektive 69 procent hos vuxna med MM. Trots 6vergripande genomsnittlig
IQ poang pa gruppniva ses ofta specifika kognitiva nedsattningar inom uppmarksam-
hetsfunktioner och exekutiv formaga, men ocksa inom andra kognitiva doméner som
minne och processhastighet. De kognitiva funktionsnedsattningarna paverkar majlighet
till aktivitet och delaktighet. Patientgruppen visar &ven samre emotionell hédlsa och lagre
halsorelaterad livskvalitet. For barn ger kognitiva nedsattningar ytterligare svarigheter
pga. att hjarnan fortfarande utvecklas. Genom att félja upp kognitiv formaga kan man
folja ev. progression i sjukdomsforloppet.

Genetiska faktorer har sannolikt stor betydelse for uppkomsten av moyamoya sjukdom
eftersom det finns en tydlig etnisk skillnad i incidens, hdg konkordans hos enédggstvil-
lingar (omfattning som bada enaggstvillingarna far en viss arftlig sjukdom) och tydlig
nedarvning i ca 15 procent av fallen i Japan. En specifik genetisk fordndring (mutation)
av RNF213 har kopplats till moyamoya i Japan, bade i familjara och sporadiska fall av
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sjukdomen, men samma genvariant fanns ocksa hos nagra procent av asiatiska kontrol-
ler utan sjukdom. Genvarianten utgor darfor en stark riskfaktor, men andra genetiska

och/eller miljofaktorer har sannolikt betydelse for om sjukdomen uppkommer eller inte.

Mutationen i RNF213 har inte kunnat pavisas hos personer med moyamoya sjukdom i
vastvarlden. Studier fran Japan har visat att sjukdomen hos cirka 1015 procent ar

nedarvd med ett autosomalt dominant arvsmonster, men i vissa fall &ven autosomalt re-
cessivt nedarvningsmonster har beskrivits.

I nulaget bedrivs den hogspecialiserade varden av MM i landets alla sjukvardsregioner
pa de 6 universitetssjukhus som har neurokirurgiska kliniker. Initialt handlaggs patien-
ten pa sitt lokala sjukhus dit patienten hor, vilket kan vara ett lanssjukhus (lokalt sjuk-
hus) eller i vissa fall universitetssjukhus. Vid akuta strokesymtom handlaggs patienten

akut enligt nationella strokeriktlinjer medan vid icke-akuta symtom sker en planerad in-

dividualiserad utredning.

Om patienten initialt inte handlagts pa ett universitetssjukhus och den primara utred-
ningen inger misstanke om MM remitteras patienten till ndrmaste universitetssjukhus
for vidare utredning. P& universitetssjukhusen genomgar patienter som har misstankt
MM eller som fatt diagnosen MM kompletterande specialiserad utredning och det bes-
lutas om den fortsatta handlaggningen (revaskulariseringsoperation eller att avvakta

med operation). Olika typer av revaskulariseringsoperationer gors pa alla landets neuro-

kirurgiska kliniker. Enstaka patienter genomgar direkt revaskulariseringsoperation (by-
pass-kirurgi) pa hogvolymcenter utomlands. Uppf6ljning och rehabilitering sker pa lo-
kalt sjukhus i samrad med respektive universitetssjukhus. Det finns inga gemensamma
vardprogram och inga gemensamma databaser som kan anvandas for kvalitetsuppfolj-

ning och annan analys.

Tabell 1 — Patientflode fran symtom och diagnos till behandling och uppféljning (inkl.
sjukhusnivaer och exempel pa utredningsmetoder) i nulaget

Handlaggning enligt stro-
keriktlinjer

Vid icke-akuta symtom:
Elektiv utredning

redning, behandlingsplan,
revaskulariseringsoperat-
ion, uppfdljningsplan, mm

Patientflode > > > = > > >
Symtom Misstankt eller verifie- | MM uppfdljning
rad MM
Vardniva/sjukhus Alla sjukhus Universitetssjukhus Alla sjukhus
Atgdrd, insats Vid akuta symtom: Vidare specialiserad ut- Universitetssjukhuset sam-

ordnar den fortsatta upp-
foljningen sa att olika delar
av uppfoéljningen gors pa
den sjukvardsniva som ar
lampligast. Rehabilitering
sker oftast pa hemortssjuk-
huset.

Utrustning

DT, DTA, DTP, MRT, MRA,
etc.

DSA, MRP, PET, Diamox
provokation, etc.
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Den specialiserade utredningen pa universitetssjukhusen innefattar alltid konventionell
karlrontgen (DSA) via punktion av en ljumskartar. Pa detta satt kan karlen visualiseras
intrakraniellt och extrakraniellt. Typiska MM-karl kan identifieras och graden av
karlstenoser vid skallbasen kan bedomas. Hjarnans regionala blodflode kartlaggs ocksa
med olika avbildningstekniker. Pa vissa universitetssjukhus analyseras den sa kallade
hemodynamiska reserven med Diamox-test. Den hemodynamiska reserven utvérderas i
syfte att se hur stor risk patienten har for att fa ischemisk stroke.

Det finns ingen specifik farmakologisk behandling av MM. Trombocythdmmare (ace-
tylsalicylsyra) satts in vid ischemiska symtom utan tecken pa blédning. Olika kirurgiska
behandlingstekniker anvands for att forbattra blodcirkulationen. De kirurgiska behand-
lingsteknikerna kan indelas i direkt revaskularisering dar ett kérl fran tinningen sys ihop
med ett karl pa hjarnytan (by-pass) och indirekt revaskularisering med metoder dar vas-
kulariserad vavnad fran utsidan av skallen (t ex muskel eller skalpvavnad) laggs mot
hjarnytan. Vid indirekta revaskulariseringsoperationer gors ibland ett stort antal borrhal
i benet Over hela ena sidans hjarnhalva for att alla delar av hemisféaren ska revaskulari-
seras. Indikationen for kirurgisk behandling och vilken typ av kirurgisk behandling ana-
lyseras i varje enskilt fall. Det finns inga klara bevis for vilken kirurgisk behandlingstyp
som ar lampligast. For att ta stallning till operation végs olika faktorer in, som fore-
komst av upprepade eller progressiva ischemiska symtom, pavisade infarkter, angiogra-
fisk bild och hemodynamisk reserv enligt olika avbildningsmetoder samt patientens
funktionsniva och alder. Sannolikt &r relativt tidig kirurgi att foredra.

Indirekta revaskulariseringsoperationer kan genomfoéras av de flesta neurokirurgiska
specialister med vaskular kompetens medan direkt revaskularisering med by-pass-tek-
nik &r betydligt mer utmanande och kréver regelbundet utférande och storre omfattning
for att uppratthalla kompetens. Flera stora internationella centra foresprakar att direkt
och indirekt revaskulariseringsoperation kombineras priméart. Manga anser att barn bor
opereras endast med indirekt revaskularisering pa grund av tunna blodkarl. | de senast
publicerade internationella riktlinjerna, som kommer fran Frankrike 2018, ges ingen ge-
nerell rekommendation utan individualiserad handlaggning foresprakas. | nulaget gors
fa revaskulariseringsoperationer, sarskilt direkt revaskularisering i Sverige.

Utredning av rehabiliteringsbehov, rehabilitering och uppféljning sker till stora delar pa
samma satt som for andra strokepatienter utifran nationella riktlinjer for strokesjukvard.

Det finns inget specifikt kvalitetsregister for MM. Patienter som insjuknar i stroke regi-
streras i Riksstroke alternativt Barnriksstroke. | Barnriksstroke finns moyamoya med
som valbar etiologi. | Barnriksstroke, som dr ett relativt nytt register, sker uppféljning
idag endast genom att vardnadshavare far fylla i sjalvskattningsformular 3 och 12 mana-
der efter insjuknandet.
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Vardvolymer

MM é&r en ovanlig sjukdom som é&r cirka tio ganger vanligare i Asien an i Europa. Det ar
en incidenstopp vid 5-arsaldern och en omkring 40-arsaldern. Kvinnor drabbas oftare 4n
man (ca 2:1). Fran Japan rapporterades det 2003 en incidens pa 0,54/100 000 invanare
och ar och en prevalens pa 6,03/100 000 invanare vilket var en ytterligare 6kning jam-
fort med den successiva 6kning som tidigare setts mellan aren 1984, 1990 och 1994. In-
cidensen rapporterades i USA 2005 till 0,086/100 000 invanare och ar. En registerstudie
fran Danmark for aren 19942015 beraknade incidensen till 0,047/100 000 invanare och
ar for alla aren med en tydlig 6kning fr.o.m. 2009. Fran Finland rapporterades det en in-
cidens pa 0,14/100 000 invanare och ar och en prevalens 2014 pa 2,38/100 000 for upp-
tagningsomradet for Helsingfors universitetssjukhus.

Uppskattande berakningar pa data fran Patientregistret i Sverige (se tabellen nedan) vi-
sade en genomsnittlig incidens 1998-2017 pa cirka 0,063/100 000 och ar (126 dia-
gnosticerade fall med huvuddiagnos moyamoya varav ca 20 procent ar barn). Antalet
nydiagnostiserade fall var fler under den senaste 10-arsperioden (genomsnittliga inci-
densen/100 000 invanare och ar 2008-2017 var 0,091; 91 fall). Prevalensen for Sverige
2018 var 1,19/100 000 invanare (119 levande patienter 2018 med huvuddiagnosen
moyamoya). Berakningar dar bade patienter med huvuddiagnos och bidiagnos inklude-
ras ger lite hogre incidens och prevalens (145 individer 2018). Prevalensen kan antas
vara nagot underskattad eftersom de personer som diagnosticerats innan 1998, och som
darefter inte besokt specialiserad dppenvard eller sluten vard, inte ingar i berakningarna.
Det ar inte heller uteslutet att patienter kan ha diagnostiserats under andra diagnoser och
missats vilket skulle innebéra att forekomsten underskattats ytterligare. Antalet registre-
rade operationer 1998-2017 var 16. Det oklart hur manga patienter som opererats med
indirekt respektive direkt revaskularisering eftersom dessa har samma éatgardskod. Anta-
let operationer &r troligen fler &n vad som finns registrerat i patientregistret, men det gar
inte att fa fram tydliga siffror bland annat pa grund av bristande registrering. Det saknas
ocksa statistik om hur manga patienter som fatt sin behandling utomlands.

Varden idag ges vid sex universitetssjukhus, dvs. i samtliga sjukvardsregioner.

Tabell 2a, 2b — Incidens och prevalens

. Antal med huvuddi- Antal med huvuddiagnos
Ar agnos 1675 eller bidiagnos 1675
1998 <4 4
1999 <4 <4
2000 <4 <4
2001 <4 <4
2002 <4 9
2003 <4 6
2004 <4 <4
2005 5 5
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. Antal med huvuddi- Antal med huvuddiagnos
Ar agnos 1675 eller bidiagnos 1675
2006 12 14
2007 4 4
2008 5 7
2009 8 7
2010 8 14
2011 9 10
2012 10 11
2013 4 5
2014 10 11
2015 12 14
2016 14 18
2017 11 14
Totalt antal diagnosticerade 126 161
Av dessa avlidna under
tfidsperioden 1998-2017 7 16
Antal vid liv 2018 119 145
Tabell 2a, Incidens och prevalens. Antal personer som diagnosticerats med 167.5 Moyamoya for
forsta gangen i Sverige under perioden 1998-2017. Diagnos ar antingen huvuddiagnos eller bidia-
gnos.
Varav Varav
Antal med barn Antal med hu- barn

huvuddiagnos under

vuddiagnos eller under

1675 18 ar bidiagnos 1675 18 ar
Totalt antal diagnostice- 126 28 (22 161 30(19
rade 1998-2018 %) %)

Antal nydiagnostiserade barn per &r varierar mellan 0 och 3 barn (0 och 30 %)
Tabell 2b, Andel barn bland de som nydiagnostiserats. Antal personer under 18 ar som diagnosti-
cerats med 167.5 Moyamoya for forsta gangen i Sverige under perioden 1998-2017. Diagnos ar an-

tingen huvuddiagnos eller bidiagnos.

Det &r en tydligt uppatstigande trend vad géller antalet fall som registrerats i patientre-
gistret. De senaste 3 aren (2015-2017) fanns 46 fall med huvuddiagnos eller bidiagnos
MM vilket innebér 15 fall/ar. Om det hypotetiskt antas att det finns ytterligare 10 pro-
cent med MM (5 fall) som erhallit fel diagnos de senaste 3 aren, skulle det innebéra ca
17 nya fall/ar. Om den uppatstigande trenden fortsétter kan vi rakna med ca 20 nya fall

per ar de narmaste aren. Om storre andelen av alla patienterna opereras pa bada sidor in-

nebér detta narmare 40 operationer/ar. Om antalet universitetskliniker som behandlar
MM reduceras fran 6 till 2 skulle det innebéra 20 operationer/ar pa respektive NHVe.
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Fortsétter den uppatgaende trenden och behovet av by-pass-kirurgi ékar for andra pati-
entgrupper som t.ex. ocklusiv aterosklerotisk sjukdom kan antalet operationer bli betyd-
ligt storre pa sikt.

Det ar svart att uppskatta exakt hur manga patienter som kommer att foljas kontinuerligt
(bade innan operation och efter operation) men sannolikt kommer det att rora sig om
200-300 patienter som foljs under lang tid med kliniska kontroller, olika avbildnings-
tekniker och neuropsykologisk testning dar en NHVe svarar for manga delar av uppfolj-
ningen. Dessa siffror tar hojd for att MM-populationen &r underskattad och att det finns
patienter med liknande problematik som kommer att opereras pa NHVe. Den individu-
ella uppféljningen pagar under tiotals ar och innebér att patienterna undersoks regelbun-
det med vanliga radiologiska metoder pa lokala sjukhus och med hdgspecialiserade av-
bildningsmetoder pa NHVe. Med hogspecialiserade avbildningsmetoder avses
angiografi och undersokningar med MR, PET eller SPECT for att avbilda blodflodet
och for att bestamma den hemodynamiska reserven (risken att fa infarkt). PA NHVe sker
ocksa en sammanvagande bedomning av alla bilder och den kliniska situationen pa mul-
tidisciplinara konferenser. Det ar svart att exakt berakna hur manga patienter som foljs
upp arligen pa NHVe. Innan operation &ar uppféljningen mer frekvent, da kan en patient
behdva foljas upp var tredje eller var sjatte manad. Uppfdljningen behdver inte alltid in-
nebara fysiska besok, manga av uppfoljningarna kan ske pa distans och da ansvarar
NHVe for den multidisciplinara bedomningen av réntgenbilder fran det lokala sjukhu-
set.

Sakkunniggruppen har diskuterat olika alternativ for att tacka vardbehovet for MM i
Sverige. Vara dvervaganden har utgtt fran ett behov av ca 40 operationer och en upp-
foljning av ca 200-300 patienter arligen. Dessutom anser sakkunniggruppen att NHVe
sannolikt kommer innebdra att ytterligare patienter med liknande problematik kommer
kunna erbjudas behandling. P4 Moyamoyacentrat i Berlin har 30 procent av ca 700 re-
vaskulariseringsoperationer de senaste tio aren genomforts pa patienter med
aterosklerotisk ocklusiv cerebral sjukdom (se appendix).

Forskning
Det bedrivs ingen ké&nd specifik forskning kring MM i Sverige idag.

Internationell utblick

I denna utblick har sakkunniggruppen gjort en beskrivning av hur den hégspecialiserade
varden av MM organiserats i vart naromrade. For mer detaljerad beskrivning var god se
appendix — Internationell utblick.

Danmark har genomfort en nationell nivastrukturering med hogspecialisering av utred-
ning infor kirurgi till fa centra, vilket i praktiken aven sker i Norge. Behovet av by-pass-
kirurgi for MM-patienter och av patienter med liknande problematik uppskattas av fore-
tradare i Norge till ca 10 fall per ar. Med tanke pa likartad folkméngd i Danmark borde
behovet vara likartat dar. | den danska modellen har man valt att lata patienter opereras
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pa hogvolymcentra utomlands medan foretradare i Norge istallet valt att satta upp en
egen operativ verksamhet. Denna norska “modell” med hdgspecialiserad utredning och
egen by-pass-kirurgi har kopplats till ett second-opinion férfarande med erfaret centra
utomlands samt strukturerad uppféljning och utvérdering av den egna verksamheten.
Noterbart ar dven att vidtalade centra betonat vikten av att kunna erbjuda patienter oper-
ation med direkt by-pass-teknik. Ett flertal svenska patienter har opererats vid
moyamoyacentrat vid Charité i Berlin och for detaljer hanvisas till appendix.
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Overgripande beskrivhing av
verksamheten pd ett nationellt centrum

Den hogspecialiserade varden av MM bedrivs pa tva NHVe. Som tidigare sker den initi-
ala handlaggningen av patienten pa det lokala sjukhuset dit patienten hor, vilket kan
vara ett lanssjukhus (lokalt sjukhus) eller i vissa fall universitetssjukhus. Vid akuta stro-
kesymptom handl&ggs patienten akut enligt nationella strokeriktlinjer medan vid icke-
akuta symptom sker en planerad individualiserad utredning.

Om patienten initialt inte handlaggs pa ett universitetssjukhus och den priméra utred-
ningen ger misstanke pa MM remitteras patienten till narmaste universitetssjukhus for
vidare utredning med bland annat konventionell angiografi. Eventuellt kan patienten re-
mitteras direkt till en NHVe fran ett lokalt sjukhus i samrad mellan det lokala sjukhuset,
universitetssjukhuset i sjukvardsregionen och NHVe.

P& NHVe bedoms patienterna som fatt diagnosen MM eller som har misstankt MM med
olika typer av avbildningsmetoder som visar blodflodet, t ex med MR, PET eller
SPECT. Utredning for att kvantifiera den hemodynamiska reserven, exempelvis med
Diamox provokation, utfors i syfte att vardera risken for ischemisk stroke. Det multidi-
sciplindra MM-teamet gor sedan en samlad bedémning for att komma fram till optimal
behandling vad géller indikationen for Kirurgi och tidpunkten for eventuell kirurgi samt
valet revaskulariseringsteknik (indirekt, direkt eller kombinerad revaskularisering).
Manga faktorer végs ihop i bedomningen, som bland annat forekomsten av upprepade
eller progressiva ischemiska symtom, pavisande av infarkter, den angiografiska bilden
och hemodynamisk reserv, samt patientens funktionsniva och alder. Majligheten finns
for samrad mellan de tva NHVe om enskilda fall. Patienterna opereras pa NHVe och
eventuellt sker ett samarbete med internationella centra. NHVe ansvarar for att uppfolj-
ningsplan fastslas. Som namnts tidigare, pagar den individuella uppfoljningen under tio-
tals ar och innebér att patienterna undersoks regelbundet med vanliga radiologiska me-
toder pa lokala sjukhus och med hogspecialiserade avbildningsmetoder pa NHVe. Pa
NHVe sker ocksa den multidisciplinara bedémningen av kliniska situationen och bilder
fran uppféljningsundersokningarna. Da delar av uppféljning och dven rehabilitering kan
ske pa lokalt sjukhus ar det viktigt med god kommunikation mellan NHVe och berorda
sjukhus.
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Tabell 3 — Patientflode fran symtom och diagnos till behandling och uppféljning (inkl.
sjukhusnivaer och exempel pa utredningsmetoder) vid upprattande av nationella en-
heter

Patientflode = = > = > >
Symtom Misstankt MM Misstdnkt eller ve- | MM
rifierad MM
Vardniva/sjukhus Alla sjukhus Universitetssjukhus NHVe Alla sjukhus
Atgdrd, insats Vid akuta sym- Vidare utredning Vidare utredning, be- NHVe samordnar
tom: handlingsplan, revas- den fortsatta upp-
Handlaggning en- kulariseringsoperat- foljningen sa att
ligt strokeriktlin- ion, uppfdljningsplan, | olika delar av upp-
jer mm foljningen (magnet-
kameraundersok-
Vid icke-akuta ning,
symtom: blodflodesstudier,
Elektiv utredning neuropsykologisk
testning, etc) gors pa
den sjukvardsniva
som ar lampligast.
Rehabilitering sker
oftast pa hemorts-
sjukhuset.
Utrustning DT, DTA, DTP, MRP, DSA, etc. DSA, MRP, PET, Dia-
MRT, MRA, etc. mox provokation, etc.

Nationella centra som tilldelas uppdraget att utféra nationell hogspecialiserad vard ska
uppfylla nedanstaende kvalifikationer och arbetsuppgifter:

Kunskap och kompetens for specialutredning och specialuppféljning av MM.
Kunskap om medicinsk och kirurgisk behandling av MM.

Relevant kompetens inom revaskulariseringsoperationer.

Operation med direkt revaskularisering ska kunna erbjudas de fall dér det anses
indicerat, eventuellt i samarbete med annat internationellt centrum.

Samordna varden for olika vardnivaer.

Ansvar for kvalitetsregister med relevanta kvalitetsmatt.

Ansvar for genetisk utredning hos patienter med kand arftlighet for MM.
Ansvar for biobankning.

Internationellt samarbete.

FoUU.

Kontakt med patientorganisationer.

Samarbete mellan NHVe — bland annat genom videokonferenser med fall, kvali-
tetsregister och kvalitetsindikatorer.
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Forslag pd sarskilda villkor

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (personal)

Neurovaskuldrt team med specialkompetens inom MM bestdende av:
e  Neurokirurg
¢ Neurolog
e  Barnneurolog
e  Neuroradiolog
. Neurointerventionist
Ovrig kritisk medicinsk kompetens med specialistkompetens inom MM:
e  Neuroanestesiolog
e  Barnanestesiolog

Andra typer av kompetens dn medi-
cinsk (t.ex. specialkompetent sjuksko-
terska, kurator, psykolog, fysioterapeut)

Multiprofessionellt feam med specialkompetens inom MM och stroke,
inkluderande foljande professioner:

e  Strokesjukskoterska

e  Sjukskdterska med neurokirurgisk kompetens

e Barnsjukskdterska med neurokompetens

. Kurator

e  Neuropsykolog (barn resp. vuxen)

. Fysioterapeut

e  Arbetsterapeut

. Underskdterska

e Logoped (sprdk/svalj)

e Sjukskdterska med speciell kunskap och ansvar, koordinator,

kontaktsjukskdterska MM

Kritiska medicinska resurser (utrustning,

lokaler etc.)

e  Relevant undersdkningsmodalitet fér vardering av blodfléde
och cerebrovaskuldra reserv, exempelvis MR, PET och SPECT
metoder

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en féruts@ttning for att den utredda
varden ska kunna bedrivas

NHVe ska ha tillgdng fill:
e NIVA (neurointensivvard)
e Nevurologisk akutvdrdsenhet eller motsvarande
. BIVA (Barnintensivvdrdsavdelning)
. Barnneurologavdelning
e Strokeenhet

Kritiska diagnostiska metoder

Foliande metoder for utredning och uppfdljning ska finnas p& NHVe:

e DSA - digital subtraktionsangiografi (konventionell angio-
grafi)

e  Relevant undersdkningsmodalitet for vardering av blodfléde
och cerebrovaskuldra reserv, exempelvis MR, PET och SPECT
metoder

e Neuropsykologbeddmning

Behandling (f.ex. medicinsk, kirurgisk,

interventionell radiologi)

e Neurokirurgisk behandling:
o Indirekt revaskularisering
o Direkt revaskularisering
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Rehabilitering (sarskilt anpassad fill
behovet)

Neuropsykologbeddmning som baseline med regelbunden
I&ngsiktig uppfdlining. For barn krévs speciell neuropsykolo-
gisk uppfdljining relaterad fill den férvantade naturliga ut-
vecklingsnivén.

Beddmning av fortsatt rehabiliteringsbehov och éverrappor-
tering fére utskrivning frdn NHVe

Strokeenhetsvard och rehabilitering enligt nationella stroke-
riktlinjer under tiden man &r kvar p&d NHVe (mobilisering,
svdlj/sprék, etc). Tillgang till specialistidkare i rehabiliterings-
medicin krdvs.

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.
vardplaner etc.)

Uppratta individuell vardplan fér patienten med tydlig in-
formation om hur uppfdljining ska se ut och var den skall ske.
Férmedia till hemsjukhus, patient och i féorekommande fall
ndrstéende.

Ansvara fér att uppratta ett nationellt vérdprogram.

Verka fér nationellt och internationellt samarbete.

Verka fér forskning inom omrddet.

Ansvara fér uppratthdllande och, om det ar aktuellt, infé-
rande av nya hégspecialiserade undersdkningsmetoder.
Sdkerstdlla kirurgisk kompetens och atervaxt. D& det kan for-
vantas ta tid att bygga upp ett NHV ska det finnas méjlighet
aft initialt och vid behov kunna behandla patienter utom-
lands.

Ansvara fér kvalitetsregister med relevanta kvalitetsmaitt,
eventuellt kopplat fill befintliga register som t ex Riksstroke.
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Konsekvenser av rekommendationen

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Patientperspektiv (vardkvali-
tet, tillgénglighet, ndrhet etc.)

Om hela vardkedjan sker i Sverige kan patienten och néarstdende kommuni-
cera med vardpersonalen pd eget sprdk, vilkket méjliggér béttre omhdanderta-
gande. Vid véard i Sverige férenklas transporter, kulturella skillnader blir vanli-
gen mindre, och ndrheten till familj och narstdende okar j@mfoért med
behandling utomlands. Vidare minskar risken att infekteras av multiresistenta
bakterier om hela vérdkedjan sker i Sverige.

Individuell v&rdplan ska skrivas, vilket underl&ttar fortsatta interventioner och
uppfolining. Det blir ocks& enklare for patienter och deras narstdende att
soka information kring sjukdomen, nationellt vérdprogram och behandlingsal-
ternativ.

NHVe utgdr en 6kad frygghet fér patienter genom att NHVe blir ett kunskaps-
centrum, tillganglig fér patientens andra vardgivare pd alla nivéer.

NHVe med koncentrerad specialkompetens inom MM ger méjlighet fill kvalifi-
cerad utredning kring den specifika patientens individuella férutsattningar fér
specialistoenandling, vilket medfér 6kad sékerhet och vérdkvalitet. Incita-
mentet att sdka vard utomlands minskar dérmed.

Ekonomisk férdel om patient kan behandlas kirurgiskt i Sverige fér den en-
skilde patienten (och ocksd fér samhallet). Nu bekostats utlandsvérd initialt av
patienten sjalv som i efterhand far séka ersattning frdn Forsdkringskassan. Ki-
rurgisk behandling i Sverige ger dérmed ocksd battre forutsattningar for till-
gdnglighet och jamlik vard, alla patienter har inte mojlighet att initialt betala
hundratusentals kronor som kirurgisk behandling utomlands kostar.

Tvé NHVe innebdr en 6kad valfrinet fér patienten bade j@mfért med en NHVe
och jamfért med i dag dé behandling sker vid nérmaste neurokirurgiska klinik.

Tvé NHVe i jamférelse med dagens sex neurokirurgiska kliniker kan innebdra
Idnga resvagar med dkat avstdnd till hem och narstdende/familj. Men ar
andd en forbattring j@mfoért med alternativet behandling utomlands.

Om patienten avbdjer erbjuden behandling i Sverige och istdllet valjer att be-
handlas likvardigt utomlands kommer sannolikt detta innebdra att patienten

far betala hela kostnaden sjdlv.

Fordelarna 6vervager nackdelarna med ékade avstand.
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Paverkan pd utbildning, kun-
skaps- och kompetensdverfo-
ring

Koncentrering fill NHVe ger fillr&cklig kritisk massa av patienter for att uppratt-
hdlla och utveckla vardprofessionernas kompetens inom omrdadet.

Koncentration av kunskap kring MM vid NHVe ger vardens professioner
Okade mojligheter att specialisera sig.

Koncentrationen av kunskap kan underlatta vidare spridning fill den évriga
varden genom samverkan.

Risk att kunskapen om MM sjunker i regioner som inte har NHV vilket kan pa-
verka ufredningen av oklara fall och den akuta handlidggningen av patienter
med k&nd MM.

Pé&verkan pd forskning (t.ex.
forskarutbildning, forsknings-
meriterade medarbetare, kli-
niska prévningar)?

Koncentration av patienter och samlad kompetens ger battre forutsattningar
forskning, utbildning, utveckling inom omrédet samt internationellt samar-
bete. Ingen k&nd specifik forskning inom MM bedrivs i Sverige idag.

Den samlade multiprofessionella kompetensen éppnar ocksd maojligheter for
forskning inom andra omrdden &n enbart medicin, sésom omvdardnad, ar-

beftsterapi och neuropsykologi.

Sakkunniggruppen seringa nackdelar.

P&verkan pd narliggande
omrdaden

Patienter med ndarliggande diagnoser kan f& del av kompetensen pd NHVe.

All centrering av sjukvard till farre centra kan leda till undantrangningseffekter
pd annan sjukvard. Med tvé centra blir undantrédngning av annan neurokirur-
gisk verksamhet mindre pdtaglig pd varje enhet jamfért med enbart ett cen-
ter.

Eventuella konsekvenser for
akutsjukvard for detta omrd-
det i stort.

Sakkunniggruppen ser inga direkta konsekvenser. NHVe kommer inte inne-
bara 6kad belastning fér akutmottagningar dd patienter dven fortsattningsvis
kommer aftt séka till nGrmaste akutsjukhus vid akut insjuknande. Patienter som
séker med akuta neurologiska symtom pd& akutmottagning handléggs som ti-
digare, enligt géngse strokeriktlinjer, och kommer inte att paverkas.
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Paverkan pd vérdkedjan

Etablering av NHVe kan bidra till tydligare vardkedja genom att NHVe ska ut-
arbeta vérdprogram, samt att det tydliggér fér vardgivare var MM-
ufredningar och behandlingar utférs.

NHVe ger tillgdng till specialkompetens for MM inom vardkedjan.
| vissa fall mer komplicerad kommunikation genom aftt flera sjukhus kan vara

involverade. Defta kan innebdra 6kade risker men samordning via koordina-
tor kan dverbrygga dessa svarigheter.

Verksamhetsperspektiv (kon-
sekvenser av utdkad/minskad
verksamhet p& vérdkvalitet,
resursforbrukning, kostnader,
kompetensforsdrining etc.)

Genom ett 6kat antal patienter och mer strukturerad vard finns férutséitt-
ningar att féroattra vérdkvaliteten.

Det kan utgoéra en attraktionskraft att vara NHVe, vilket kan underl@tta vid re-
krytering av vérdens professioner som dr involverade.

NHVe far dkad majlighet att planera Idngsiktigt med ett konstant inflode av
MM-patienter. Detta mdjliggdr 6kad vilja fill att sGtta upp nya metoder och
gora stérre investeringar i néddvandig medicinteknisk apparatur. Det ger
battre resursutnyttjande och kostnadseffektivitet

Resurser kommer att behdva allokeras till en uppstartsperiod och uppbygg-
nadsfas.

Etablering av NHVe ger ékade krav pd samverkan mellan olika vardgivare
(fére och efter NHVe-vistelse).

Tillstdndsinnehavare for NHVe behdver avsatta resurser for att skapa vardpro-
gram och upparbeta riktlinjer.

Eventuella konsekvenser for
sjukfransporter

Ingen tydlig skillnad i andelen akuta sjukfransporter jdmfort med idag.
Behovet av fransport utomlands for kirurgisk behandling minskar eller uteblir.
Beroende pd patientens hemort, hdgre andel Iangre planerade transporter,

bdde sjukresor i egen bil/taxi och sjukiransporter. Konsekvensen for sjuktrans-
portsystemet relativt liten d& det gdller relativt & patienter och fé& resor.
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Férutsattningar att utdka ak-
tuell verksamhet och framfids-
visioner

Sakkunniggruppen férvantar sig att antalet patienter kommer att 6ka dver
tid:

Med tvd centra menar sakkunniggruppen att det finns majlighet att méta
framtidens krav.

Framftidsvisioner:

Koncentration och strukturering av varden skapar férutsattningar for forskning
och utveckling, samt férbattrar vardkvalitet. Internationellt och nationellt sam-
arbete kan potentiera denna utveckling ytterligare.

Nuvarande incidens- och prevalenssiffror kan vara underestimerade
Incidens- och prevalenssiffror dver tid indikerar att sjukdomen blir vanli-
gare

Okad medvetenhet om diagnosen och férbéttrade diagnostiska meto-
der

Forbattrad uppfdlining och I&ngtidsuppfélining innebdr att flera patienter
kommer vara i omlopp

Ndarliggande diagnosgrupper kan komma i frdga fér revaskulariseringski-
rurgi

Ovriga kommentarer:

Det finns positiva synergieffekter fér andra liknande sjukdomstillsténd.

Med begrdnsade ekonomiska och personella resurser kan koncentration av varden resultera i undantrang-
ningseffekter fér andra patientgrupper. Varden fér dessa grupper behdver dé sdkerstallas.
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Uppfdljining och utvardering

Onskvdrda patientndra mal

Sakkunniggruppen féreslar att féljande 5-10 patientndra matt &r énskvérda for uppfdlining av NHVe. Indikato-
rerna kommer att inrapporteras av NHV till Socialstyrelsen arligen. NHVe ska administrera att uppgifterna som
behdvs for dessa uppfoliningsmatt registreras i kvalitetsregister.

e Bakgrundsmatt
- Antal patienter som handldggs inom NHV-definitionen (uppdelat pd dldersgrupper: barn resp. vuxna
med mediandlder specificerad for respektive grupp)
- Antal nydiagnostiserade patienter
- Antal operationer (ej reoperationer vid samma vardtillféile)
e Tillgdnglighet
- Andel patienter som opereras inom planerad tid efter beslut om operation
e  Medicinska resultat
- Overlevnad (inom 30 dagar) efter operation
- Hjarnblddning/infarkt nGrmaste dygnet efter operation
- Klinisk forséimring nérmaste dygnet efter operation (nya fokala symptom som férlamningar och talsva-
righeter eller globala symptom i form av medvetandepd&verkan)
e  Patienfrapporterade resultat med avseende pd hdlsorelaterad livskvalitet (t ex EQ-5D) med mdatningar innan
och efter behandling (6-12 mdn)
- Innan fillr&ckligt mycket patientrapporterade resultat finns insamlade kan mé&tningarna redovisas som
andel patienter dér uppfdlining kring hdlsorelaterad livskvalitet utforts.
o  Overrapportering
- Andelen vérdtillfallen/bedémningar med éverrapportering till ansvarig hemortsldkare — med upprattad
individuell vardplan — i samband med utskrivning frédn NHVe

Ur ett patientperspektiv lyfts bakgrundssiffror (sésom antal operationer) och andelen operationer utan komplikat-
ioner eller férsémring som bland de viktigaste.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Anna Ekesbo Freisinger, specialistlékare i barn-
och ungdomsneurologi

Stockholm-Gotlands sjukvardsregion: Ann-Christin von Vogelsang, leg sjukskéterska
Sydostra sjukvardsregionen: Margarita Stefanova, specialistlakare i klinisk genetik
Norra sjukvardsregionen: Eva Lundstrom, leg arbetsterapeut

Sodra sjukvardsregionen: Gunnar Andsberg, specialistlakare i neurologi

Vistra sjukvardsregionen: Elisabeth Akerlund, leg psykolog, specialist i neuropsykologi
Uppsala-Orebros sjukvardsregion: Per Enblad, specialistlakare i neurokirurgi
Patientforetradare: Linda Svensson
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen (2017:30), HSL, som
innebar en ny beslutsprocess for den nationella hogspecialiserade varden. 1 2 kap. 7 § HSL
definieras nationell hogspecialiserad vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard
som behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att
kvaliteten, patientsdakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna upprétthallas och ett ef-
fektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgdra nationell hogspecialiserad vard ska hansyn
sarskilt tas till om varden &r komplex eller sallan forekommande och om den kraver en viss
volym, multidisciplindr kompetens eller stora investeringar eller medfér hoga kostnader (se
7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt ar att det ska leda till
okad kvalitet och sdkerhet for patienterna. En dkad samordning av specialiserade sjukvards-
insatser bor dven ge béttre forutsattningar for en jamlik vard i hela landet och ett mer effek-
tivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en maojlighet att profilera sig inom olika om-
raden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patientunderlag for en hogspeciali-
serad verksamhet skapar nddvéandiga forutsattningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning,
utbildning och rekrytera spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med landstingens struktur for kunskapsstyrning och engagerar
profession och patientrepresentanter i arbetet 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 nat-
ionell hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden bestar av atta steg:

Steg 3 Steg 4

Remiss av Socialstyrelsen
underlaget och tar beslut om
konsekvens- vad och antal
analys utférare

Steg 1 Steg 2

NPO ger
forslag pa
vardomraden
att genomlysa

Sakkunnig-
grupper tar
fram underlag

Steg 8 Steg 7 Steg 6 Steg 5

Tillstanden Namnden tar Beredning av Landstingen
féljs upp och beslut om ansokningar ansoker om
utvarderas tillstand infor beslut tillstand

Representanterna i nationella programomradet (NPO) forvantas ha sarskilt god kunskap
inom sitt vardomrade for att kunna ge underlag till steg 1 i arbetsprocessen. NPO ansvarar
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for uppgiften att ta fram forslag pa vardomraden som ska genomlysas samt att ge férslag pa
personer till de sakkunniggrupper som i steg 2 tar fram underlag for beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapslaget nationellt och internationellt och darefter foresla omra-
den som skulle kunna utgéra 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 rehabiliterande 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 bed-
rivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt perspektiv med patientens basta som framsta mal-
séttning.

Socialstyrelsen sammanstaller inkomna synpunkter pa sakkunniggruppernas underlag ef-
ter att de har varit ute pa remiss och darefter tas ett slutgiltigt underlag fram. Underlagen
lamnas Gver till de nationella programomradena for granskning. Malsattningen ar att det
nationella programomradet staller sig bakom forslagen till nationell hogspecialiserad vard.

Slutligen beskriver propositionen att Socialstyrelsen beslutar vilka atgarder som ska niva-
struktureras samt antalet vardenheter i landet som far utfora atgarderna.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilket eller vilka landsting som
ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE MOYAMOYA SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN

28(30)

28



SOCIALSTYRELSEN Dnr 7825/2018 29(30)

Appendix — Internationell utblick

Danmark

Danmark har sedan en langre tid genomfort nivastrukturering av dansk sjukvard, som
innefattar dels regionala och vidare hdgspecialiserade funktioner. Den senare funkt-
ionen har nivastrukturerats pa nationell niva (se lank till rapport nedan). | Sundhetssty-
relsens s.k. specialvégledning for neurokirurgi (se lank Specialeplan neurokirurgi ne-
dan) anges under avsnittet for vaskular neurokirurgi att vardering med inriktning mot
cerebral revaskularisering, inklusive by-pass-operation, sker vid Rigshospitalet och Aar-
hus Universitetshospital. De patienter som anses behdva kirurgi opereras daremot utom-
lands. Vid korrespondens med professor Peter Vajkoczy vid Charité i Berlin (se nedan)
framkom att de hjalper Danmark med operation av danska MM-patienter.

Norge

Korrespondens med Markus Wiedmann (MW), MD PhD
Nevrokirurgi, Oslo universitetssykehus

MW har initierat ett mer strukturerat vardprogram for patienter med moyamoyas sjuk-
dom sedan 2017. Detta efter att MW paborjat ett cerebrovaskulart fellowship vid
Macquarie University Hospital, Sydney, Australien. | detta vardprogram ingar dia-
gnostik med konventionell angiografi, MR samt MR perfusion med mojlighet till s.k.
Diamox provokation. Vidare ar centrat pa vég att satta upp oxygen single-photon emiss-
ions computed tomografi (SPECT) med mojlighet att studera syreextraktion for vérde-
ring av den cerebrovaskulara reserven vid stenotisk/ocklusiv cerebral karlsjukdom. Pati-
enterna foljs med arliga besok och neuropsykologisk utvardering. MW har satt upp
operativ teknik for direkt by-pass och menar att vuxna patienter med moyamoya ofta
behdver denna operation. Denna direkta by-pass kombinerar MW oftast med indirekt
metod. Sedan verksamheten borjades i september 2017 kontrolleras 15 patienter med
moyamoyas sjukdom enligt detta vardprogram varav 8 vuxna patienter som har opere-
rats. MW raknar dven med att patienter med likartad problematik mestadels pa
aterosklerotisk bas kommer behdva samma typ av operation. Sammantaget réknar MW
med att det kommer att behdvas upp till 10 by-pass-operationer per ar vid centrat i Oslo.
Norge har ingen nationellt initierad nivastrukturering utan verksamheten kring MM-
patienterna bygger pa initiativ frin MW och Oslos universitetssykehus. Samarbete pa-
gar med universitetssjukhusen i Tromso och Trondheim men inte med Bergen. Vid mer
komplexa fall har MW ett etablerat samarbete och second opinion férfarande med pro-
fessor Michael Morgan vid Macquarie University Hospital, Sydney, Australien.

Berlin
Korrespondens med Peter Vajkoczy (PV), prof.
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Departement of Neurosurgery with Pediatric Neurosurgery,
Charité Universitatsmedizin Berlin

Neurokirurgiska kliniken vid Charité universitatsmedizin i Berlin har de senaste 10 aren
behandlat 350 patienter med moyamoyas sjukdom (varav 1/3 barn) och 200 med
aterosklerotisk stenotisk/ocklusiv cerebrovaskulédr sjukdom med neurokirurgisk revas-
kularisering med by-pass. Enligt PV, behéver moyamoya patienter ofta bilaterala be-
handlingar, vilket innebdr att ca 700 behandlingar genomforts under denna tidsperiod.
Charité hjélper bland annat Danmark med neurokirurgisk behandling av danska patien-
ter med moyamoyas sjukdom. Enligt PV genomfors kirurgiska behandlingar dven pa
andra centra i Tyskland, men farre &n 5-10 moyamoya patienter behandlas vid dessa
centra arligen. Vid Charité har man valt s.k. vatten positron emissions tomografi (PET)
for vardering av den cerebrovaskuléra reserven. PV bedriver en aktiv forskning bade
kliniskt och experimentellt bland annat med inriktning pa moyamoyas sjukdom (40
publikationer i PubMed (Vajkoczy AND moyamoya)). Incidens och prevalens for
moyamoyas sjukdom i Tyskland uppskattas av PV till 0.35 respektive 3 per 100 000.
Remittering sker direkt till PV och de har mojlighet att genomfora karlkirurgi redan
nésta dag om nodvéndigt.

Ovrigt
Utover dessa bor dven Moyamoya centrat vid Stanford, USA (se 1ank nedan), ndmnas
da detta ofta refereras till.

Lankar

e Specialized hospital services. Principles of national planning in Denmark
(https://www.sst.dk/en/publications/2015/~/me-
dia/3499BD6FE4894BF1B75A27CAD2A3AB29.ashx )

e Specialeplan neurokirurgi, Danmark (https://www.sst.dk/da/planlaegning/speci-
aleplanlaegning/gaeldende-specialeplan/neurokirurgi)

e Moyamoya Center, Stanford Health Care, USA
(https://stanfordhealthcare.org/medical-clinics/moyamoya-center/care-
team.html)
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