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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for Gravida med svar mater-
nell sjukdom vardomradet Hjartsjukdom och graviditet och lamnar sitt for-
slag till nationell hdgspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitte-
ras dppet for synpunkter fran alla intresserade. Genom att fa in synpunkter pa
sakkunniggruppens forslag i processen, mojliggors en bredare konsekvensa-
nalys.

Infor Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgora nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga stallen varden ska bedrivas, kommer aven en
beredningsgrupp att Iamna ett yttrande utifran underlaget, inkomna syn-
punkter och konsekvensanalysen.

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

Thomas Lindén
Avdelningschef
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag ar att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hdgspecialiserad vard samt rekommendera
hur manga enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nation-
ellt perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.
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Ordlista

GUCH

HIA

HCM

IVA
Kardiomyopatier
LVOT-obstruktion

MDK
mWHO
Neonatologi
NHV
NHVe
Obstetrik

Prekonceptionell

Peripartum kardiomyopati

Dnr 12389/2018

Grown Up Congenital Heart Disease/VVuxna med
medfott hjartfel

Hjéartintensivavdelning

Hypertrof kardiomyopati

Intensivavdelning

Hjartmuskelsjukdomar

Left ventricular outflow tract obstruction (hinder
i vansterkammarens utflode)

Multidisciplindr konferens

modified World Health Organization

Laran om medicinsk vard av nyfodda

Nationell hogspecialiserad vard

Nationell hogspecialiserad vardenhet

Gren av medicinen som innefattar det kvinnliga
béckenets och de kvinnliga kénsorganens anatomi,
graviditetens fysiologi och patologi, férlossningens
normala och abnorma gang, barnsangens (puerperi-
ets) och amningens (laktationens) normala och
sjukliga forhallanden samt den obstetriska behand-
lingen och operationsléran.

Fore befruktning

Tillstdnd med okand orsak dar tidiga tecken pa
sviktande hjarta och symtom pa hjartsvikt upp-
trader i slutet av graviditeten eller manaderna ef-
ter forlossningen

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet hjartsjukdom
vid graviditet att det som framgar av tabellen nedan ska utgora nationell
hogspecialiserad vard och bedrivas vid tva vardenheter.

Detta bedoms vara vard av komplex och séllan forekommande art, krava en
viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden ar multidisciplinar med
bl.a. behov av obstetriker, kardiologer, anestesiologer, barnmorskor och fysio-
terapeuter med sérskild kompetens inom hjartsjukdom vid graviditet.

Sakkunniggruppen foreslar att omradet bor bedrivas vid tva enheter i landet
med motiveringen att behandlingsresultat, forskning och utveckling av vard
inom svar hjartsjukdom vid graviditet skulle forbattras. Patientvolymerna
skulle kunna motivera endast ett stille men detta anser sakkunniggruppen
skulle bli for sarbart. Tva NHV-enheter (NHVe) kan gemensamt ansvara for
exempelvis vardprogram, specifik utredning, beslut om behandling, avancerad
kirurgisk behandling, uppféljningsplan och for kvalitetsregister. Skalen till att
tvd NHVe rekommenderas ar ocksa positiv konkurrens och synergistiskt sam-
arbete mellan de nationella enheterna. Tva NHVe jamfort med en NHVe skulle
ge storre kapacitet for uppfoljning och utredning samt en minskad risk for un-
dantrangning av annan obstetrisk eller kardiologisk verksamhet. Tre eller fler
enheter skulle daremot begréansa nyttan och utvecklingen inom omradet. Sak-
kunniggruppen ser det som viktigt att utveckla sjukvarden i Sverige for dessa
patienter.

Att bedriva varden vid endast en enhet skulle kréva att den enheten hade avtal
med exempelvis en vardgivare utomlands. Detta ses inte som ett alternativ till
denna patientgrupp dar mycket av varden handlar om tat kontakt med patien-
tens hemortssjukhus dar patienten kan vara aktuell bade under graviditet och
vid forlossningen. Rekommendationen motiveras dven genom att det handlar
om begransade vardvolymer av avancerad art. | manga fall ror det sig om pati-
enter dér erfarenhet av graviditet med den sjukdomen ar mycket begransad.
Om varden bedrevs pa tva stallen, med tét kontakt och samplanering med hem-
orten, skulle det kunna 6ka kunskapsspridningen mycket jamfort med dagens
system dar det begransade patientunderlaget ocksa begransar uppbyggnad av
kunskap och erfarenhet.

Forhoppningen med en koncentration av definierade patientgrupper &r att detta
kan leda till battre prediktion, diagnossattning och kvalitetsregister vilket i
framtiden kan gynna patienterna. En koncentration av definierad vard bedoms
darfor kunna paverka kvaliteten, patientsékerheten och kunskapsutvecklingen
positivt genom att de nationella enheterna omhéndertar fler av dessa patienter.
Nationella enheter kan darmed bygga upp en struktur och kunskapsutveckling
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hos egen personal samt erbjuda vidareutbildning for specialistlékare och remit-
terande verksamheter. Nationella enheter har dessutom 6kade mojligheter att
utvardera varden genom att t.ex. bygga upp kvalitetsregister for patientgruppen
alternativt utveckla befintliga register.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard till tva enheter ar 6vervagande
positiva. Det finns inslag av akut verksamhet inom detta omrade men det laga
antalet patienter gor att effekterna pa ovriga akutsjukvarden blir sma. Dock ar
det viktigt att de nationella enheterna kan stotta verksamheter i landet om pati-
enten under graviditeteten behgéver ett akut omhandertagande pa annat stalle an
de nationella enheterna.

Omkringliggande omraden som mojligtvis kan paverkas ar att det kan innebéra
att det finns visst 6kat behov av intensivvardsresurser, inklusive hjartintensiv
(HIA), hos de enheter som tilldelas tillstand.

De nationella enheterna ska alltid konsulte-
ras for beddmning vid definierade diagno-
ser och fillstdnd. NHVe ska tillsammans med
inremitterande ta fram en vardplan fér den
gravida. NHVe ska &ven sjdlva kunna om-
h&nderta féljande &tgdrder:

e  Prekonceptionell rddgivning

e  Planering och konfroller under gravidi-
tet (monitorering efter dverenskom-
melse)

e  Fdrlossning

e  Eftervdrd - kardiologisk och obstetrisk

e Avbrytande av graviditet

Definition (v&rd att koncentrera)
Diagnoser och tillstand:

* Alla mWHO IV

* Foljande diagnoser under mWHO Il
— Fontancirkulation/Enkammarhjarta

— Systemhoégerkammare, god/I&tt ned-
saft

— Cyanotiska hjartfel, icke op.

—  Komplex hjéartsjukdom "multipla pro-
blem” (exempelvis HCM med LVOT-
obstruktion/arytmi och andra kompli-

cerade kardiomyopatier)
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— Tidigare allvarlig hjartkomplikation i
samband med graviditet och férloss-
ning (exempelvis hjdrtstillestdnd)

— Marfans syndrom med aortadilatat-

ion

— Turners syndrom med aortadilatation

* Ovriga gravida med:
— Kranské&rlsjukdom

— Kand allvarlig arytmi — Ventrikeltaky-
kardi

— Tidigare aortadissekfion

Antal enheter 2 enheter

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Avgransning av definitionen

Sakkunniggruppen har avgransat definitionen i enlighet med internationell stan-
dard och gemensamma 6vervaganden roérande svenska forhallanden. | detta un-
derlag behandlas inte patienter med mWHO | och mWHO I1. Vad galler gruppen
mWHO Il avgrénsas den enligt tabellen ovan.

De diagnoser fran mWHO 111 som inte finns med har ar: mattlig hjartsvikt (EF
30-45%), tidigare peripartumkardiomyopati med aterhamtad kammarfunktion,
mekanisk klaff, mattlig mitralstenos och tat asymtomatisk aortastenos.

Ovriga omraden som diskuterats i sakkunniggrupper finner ni i bilaga 1.
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Bakgrund

Medicinsk beskrivning och vardkedjan

Mdodradodligheten i Sverige ar globalt sett Iag men hjartsjukdom, inklusive
aortadissektion och kranskarlsjukdom, ar den vanligaste orsaken till dod foljt
av havandeskapsforgiftning, blodproppssjukdomar och sjalvmord. En del av
dddsfallen kan troligtvis forhindras med ett forbattrat omhandertagande. Sak-
kunniggruppen beddmer att det finns en forbattringspotential avseende om-
handertagandet av svart hjartsjuka gravida kvinnor och att en koncentration
av denna vard borde minska sjukligheten och dadligheten ytterligare for
denna grupp i Sverige, dven om den redan ar mycket lag.

Fysiologiska forandringar under graviditet inkluderar stor paverkan pa hjarta
och karl. Belastningstoppen pa systemet &r som stérst under mitten av gravi-
diteten. Det finns tva identifierade riskperioder for kvinnor med hjartsjukdom
att utveckla hjartkomplikationer; dels runt graviditetsvecka 28-30 samt vid
tidpunkten kring férlossningen.

Det finns inte mycket data avseende vilka langtidseffekterna kan vara pa en
patient med hjartsjukdom efter en graviditet, men flera olika bedémningskri-
terier kan anvandas for att véardera risken for hjartkomplikationer i samband
med en graviditet. European Society for Cardiology’s arbetsgrupp for hand-
laggning av kardiovaskulér sjukdom under graviditet rekommenderar an-
vandning av klassifikationen modified World Health Organisation risk classi-
fication (MWHO) vid omhéndertagande av gravida kvinnor med
hjartsjukdom. Utifran kanda riskfaktorer och underliggande sjukdom predik-
teras stigande risk for dod och sjuklighet i fyra klasser (I-1V) [1].

Vid graviditet hos kvinnor med vissa medfédda hjartfel (GUCH= Grown Up
Congenital Heart disease) ar modradddligheten och risken for kardiella kom-
plikationer under graviditet patagligt 6kad liksom risken for fostret/barnet. |
den industrialiserade varlden kompliceras 0,2-4% av graviditeterna av en
maternell hjart-karl sjukdom varav GUCH utgdr mer an 75%. mWHO Kklass
I11 innehaller en heterogen grupp hjartsjukdomar och en nationell nivastruk-
turering av hela gruppen ar ej motiverad. mWHO klass 1V innehaller dare-
mot hjartsjukdomar med avsevard 6kad mortalitet och &r dessutom farre till
antalet vilket motiverar en koncentration av varden &n mer. Prekonceptionell
radgivning bor ges till alla kvinnor med kéand hjartsjukdom. Kvinnor i
mWHO IV avrads fran graviditet, och de i mMWHO 111 behover expertrad.
Radgivningen har potential att forbattras med koncentration av denna vard.

Det vetenskapliga underlaget for att bedoma effekten av multidisciplindra
team pa dodlighet och tillhérande komplikationer vid graviditet hos person
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SOCIALSTYRELSEN

10(29)



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12389/2018

med hjartfel ar, enligt en rapport fran Socialstyrelsen [2], otillrackligt. Det
saknas direkta jamforelser mellan gravida kvinnor med medfddda hjartfel
omhandertagna pa hogspecialiserade enheter och gravida kvinnor med med-
fodda hjartfel omhandertagna pa icke-specialiserade enheter. Det rader dock
internationell samstdmmighet om vikten av tidig beddmning av multidiscipli-
ndra team, och att hogriskpatienter bor féljas och forlosas pa specialiserade
enheter samt att diagnostik och interventioner bor ske pa enheter med sarskilt
hdg kompetens och erfarenhet av hogriskgraviditeter hos kvinnor med hjart-
fel.

Hur varden idag organiseras for kvinnor med hjartsjukdom skiljer sig mellan
de sex sjukvardsregionerna. | en del regioner har det genomforts en tydlig
regionalisering dar ansvaret for varden vanligtvis ligger pa ett universitets-
sjukhus. I andra regioner ar det upp till varje vardgivare att vid behov remit-
tera kvinnan vidare.

En koncentration av definierad vard bedomer sakkunniggruppen ger 6kade
mojligheter att forbattra utfallet och dka patientsakerheten for vissa grupper
av gravida kvinnor med svar hjartsjukdom. Kunskapsutvecklingen inom om-
radet kommer ocksa att paverkas i en positiv riktning. Sakkunniggruppen re-
kommenderar darfor att kvinnor med viss hjartsjukdom bér omhéandertas av
nationella enheter.

Vardvolymer

I Sverige har vi ca 150 GUCH-graviditeter/ar (alla WHO-klasser). Antal
kvinnor med GUCH i mWHO klass I11- IV som foder barn i Sverige/ar upp-
skattas till < 50/ar. Detta ar troligtvis en underestimering eftersom diagnos-
koder inte tydliggor svarighetsgrad for en viss hjartsjukdom (t.ex. klaffste-
nos). Gallande dvriga definierade grupper i detta underlag handlar det om
mycket begransade vardvolymer arligen.

Forskning

Effekten av graviditet pa kvinnor med hjartsjukdom eller paverkan av mo-
derns sjukdom for barnet &r annu inte helt klarlagt. Gravida kvinnor kan ha
ett spektrum av strukturell hjartsjukdom inklusive medfoédd hjartsjukdom,
reumatisk hjartsjukdom, lunghypertension, kardiomyopati, aortasjukdom och
kranskarlssjukdom. Den heterogena karaktéren hos denna grupp innebér att
erfarenheten och det vetenskapliga underlaget for narvarande &r ofullstéandig
och fragmenterad.

Forskningen inom detta omrade &r inte omfattande i Sverige. Vardresultaten
kan heller ej latt utvarderas da heltackande kvalitetsregister for alla gravida
kvinnor med hjartsjukdom saknas och patientunderlaget &r litet. En del regis-
terstudier och kohortstudier finns som beskriver obstetriskt, neonatalt och
kardiellt utfall.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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I det Nationella registret for medfodda hjartsjukdomar, SWEDCON, registre-
ras inte graviditet, detta vore dock onskvért. Sverige har bidragit med inform-
ation om graviditet vid framforallt GUCH i ett internationellt register, Re-
gistry Of Pregnancy And Cardiac disease (ROPAC).

Sakkunniggruppen bedomer att forskning inom graviditet vid svar hjartsjuk-
dom har potential att utvecklas vid en koncentration av varden.

Internationell utblick

De nordiska landerna har nivastrukturerat varden kring graviditet och hjart-
sjukdom nagot olika. I Norge finns ett centra, i Danmark tva centra och i Fin-
land fem sjukhus som bedriver varden. | England finns ingen nationell niva-
strukturering.

Norge har en nationell behandlingstjanst for hjartsjuka kvinnor med hogrisk-
graviditeter som avser bade graviditetskontroller och forlossning. Behand-

lingstjansten galler huvudsakligen for diagnoser sa som pulmonell hypertens-
ion, allvarlig hjartsvikt, allvarlig vénstersidig utflédesobstruktion, Marfans

syndrom (med aortadilatation >45mm) och komplexa medfédda hjartfel med
hjartsvikt, arrytmitendens eller cyanos. Hela verksamheten &r forlagd till Rik-
shospitalet i Oslo. Se tabell 1 6ver diagnoser som hanvisas till Rikshospitalet:

Tabell 1. Diagnoser som hanvisas till nationellt centrum i Norge.

ICD 10 Bendmning

127.0 Primar pulmonell hypertoni

127.9 Pulmonell hjéartsjukdom

150.9 Hjéartinsufficiens ospecificerad

135.0 Aortastenos

134.2 Icke-reumatisk mitralstenos

105.1 Reumatisk mitralinsufficiens

Q87.4 Marfans syndrome

Q23.4 Hypoplastiskt vansterkammarsyndrom
Q22.0 Atresi av pulmonalisklaff

Danmark har nivastrukturerat bade pa regional och nationell niva. Det som
kallas hdgspecialiserad funktion” (nationell niva) ska handlagga gravida
med Marfans syndrom och det ska ske pa tva enheter; Rigshospitalet, Bleg-
damsvej och Aarhus Universitetshospital, Skejby.

Finland: Sjukvardsdistrikten med universitetssjukhus ska tillsammans
komma Gverens om att krdvande operationer, behandlingar och atgarder som
pa riksniva utfors i mindre omfattning an cirka 50 per ar ska samlas till farre
an fem universitetssjukhus som t.ex. invasiv behandling av svara medfodda
hjartfel. Graviditetsplanering, graviditetskontroller och forlossningsvard i

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
SOCIALSTYRELSEN


https://www.escardio.org/Research/Registries-&-surveys/Observational-research-programme/Registry-Of-Pregnancy-And-Cardiac-disease-ROPAC
https://www.escardio.org/Research/Registries-&-surveys/Observational-research-programme/Registry-Of-Pregnancy-And-Cardiac-disease-ROPAC

SOCIALSTYRELSEN Dnr 12389/2018

fraga om foderskor med en svar kronisk sjukdom ska skétas pa 5 sjukhus
d.v.s. ej pa nationell niva i Finland.

England: National Institute for Health and Care Excellence (NICE) rekom-
menderar att gravida kvinnor med hjartsjukdom ska forlosas pa ett sjukhus
dér det finns ett “maternity team” (hjdrtspecialist, obstetriker, barnmorska).
Om det finns en specialklinik med ett hjartteam dér kvinnan bor bor hon sko-
tas dar under sin graviditet.
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Overgripande beskrivning
av verksamheten pd& ett

nationellt centrum

Delar av vardkedjan for en gravid kvinna med svar hjértsjukdom bor skétas
pa nationella enheter av multidisciplinara team som tillsammans och i dialog
med hemortssjukhuset (regionsjukhus eller l&nssjukhus) utformar en detalje-
rad graviditets- och forlossningsplan. En nationell enhet ska ha en samlad
kompetens och multidisciplinart samarbete bestaende av expertis inom kardi-
ologi, obstetrik, anestesi, hjart-karlkirurgi, interventionell radiologi och neo-
natologi for att varden ska kunna bedrivas tryggt och sékert. Vid en nationell
vardenhet finns ocksa behov av andra kompetenser sasom specialiserad barn-
morska, kurator, fysioterapeut och psykolog.

Kontakt med NHVe bor kunna ske direkt av patientens lakare vid sjukhus pa
hemorten. Under en graviditet kan varden av patienten initialt optimeras via
samrad med den nationella enheten pa distans (MDK via telemedicin) och
vissa vardatgarder kan vidtas pa hemorten. NHVe bor ata sig att uppratta en
vardplan for patienten. Vardplanen bor da utarbetas tillsammans med sjuk-
varden pa hemorten och innehalla bland annat plan for kontroller och be-
handling under graviditet och férlossning, samt handlaggning av potentiellt
hotande akuta komplikationer som kan uppsta under patientens graviditet. |
mojligaste man ska kontroller och behandlingar ske pa patientens hemort un-
der forutsattning att det bedéms medicinskt sakert.

Patienten kommer i vissa situationer behdva forflytta sig till den nationella
enheten. Till exempel vid komplicerade kontroller och atgarder som kan be-
hova utforas vid den nationella enheten, liksom eventuell férlossning och
vard av kvinna och barn efter forlossningen. Patienten kan fa fortsatt efter-
vard pa hemorten nar patientens tillstand sa tillater. Pa de nationella enhet-
erna behdver det finnas kompetens att varda nyfodda barn som &r i behov av
sarskild neonatalvard. En nationell enhet behdver darfor ocksa sékerstélla att
det finns majlighet for anhoriga att vara narvarande under langre perioder om
situationen kraver det. En nationell enhet behéver ocksa kunna paborja be-
handling med ECMO.

En nationell enhet bor aterkoppla varje patientfall avseende atgard och utfall
till hemortssjukhuset. Med aterkoppling av varje patientfall ges forbattrade
forutsattningar for en 6kad kunskapsoverforing. Med viss regelbundenhet
(t.ex. vart 5:e ar) kan en nationell sasmmanstallning alaggas de nationella
centra for nationell och regional aterkoppling. Heltackande och fullstandiga
register saknas 6ver graviditet och hjart-kérlsjukdom vilket vore dnskvart och
ett uppdrag som borde ges till NHVe.
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NHVe ska alltid beddma gravida patienter med hjartsjukdom (rérande de dia-
gnoser och tillstdnd som underlaget avser) dock kan en uppbyggnad av nat-
ionella enheter ocksa betyda att flera patientgrupper kommer dra nytta av
NHVe.

Med tanke pa Sveriges geografi, dagens organisation av expertis och multidi-
sciplindra team i omradet, bedémer sakkunniggruppen att tva nationella en-
heter bor ge en storre patientnytta, minskad sarbarhet och 6kade méjligheter
till samarbete, dn endast en enhet, trots den laga vardvolymen. Framgang
inom varden av patienter med hjart-kérlsjukdom kan tankas 6ka denna pati-
entgrupp nagot inom forlossningsvarden.
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Forslag pd sarskilda villkor

Kompetens och resurser

Kritisk medicinsk kompetens (personal)

Andra typer av kompetens &n medi-
cinsk (f.ex. specialkompetent sjuksko-
terska, kurator, psykolog, fysioterapeut)

Kritiska medicinska resurser
(utrustning, lokaler efc.)

Andra omréden (ffa medicinska) som
ar en forutsattning fér att den utredda

varden ska kunna bedrivas

Obstetriker med sérskild erfarenhet av gravida kvinnor
med hjdarfsjukdom

Kardiolog med sérskild erfarenhet av gravida kvinnor
med hjdartsjukdom

Anestesiolog (Thorax och Obstetrik) med sdrskild erfa-
renhet av gravida kvinnor med hjartsjukdom
Karlkirurg

Interventionist med kompetens inom hjarta/karl
Thoraxkirurg med kompetens att operera vuxna med
medfédda hjartfel (GUCH-kirurgi)

Fysioterapeut

Sjukskdterska med adekvat hjartrehabiliteringskompe-
tens i det akuta skedet

Administrativ personal f&r registrering av patientdata
infér regelbunden kvalitetsuppfoljning samt samord-
ning av MDK

Mdéjlighet fill konfinuerlig hjartévervakning under gravi-
ditet, férlossning och vid eftervarden

Méjlighet till hjartassist

Mgjlighet fill ECMO-behandling

Neonatalverksamhet som handldgger exirem prema-
turitet

Férlossningsavdelning med vana aft hantera kompli-
cerade graviditeter

Hjartintensivvardsavdelning med vana att hantera
gravida patienter

Thoraxkirurgisk klinik (inklusive thorax- IVA)

Thoraxanestesiologisk avdelning med vana aftt ta
hand om medfédda hjartfel och komplicerad hjdrt-
sjukdom

Nedan omrdden beddms vara en férutséttning for att defi-
nierad vard ska fungera. Dock bér belastningen pd dessa
vara liten, d& vardvolymen dr liten och de redan idag kon-

sulteras fr&n regioner.

Koagulationsspecialist
Klinisk genetisk kompetens

Fostermedicinsk kompetens

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Kritiska diagnostiska metoder

Behandling (t.ex. medicinsk, kirurgisk,
interventionell radiologi)

Rehabilitering (sarskilt anpassad fill
behovet)

Ovrigt (krav p& NHVe att utveckla t.ex.

vardplaner etc.)

Dnr 12389/2018

e Avancerad funktionell och strukturell hjé@rtdiagnostik av
gravida kvinnor

e  Bilddiagnostik av fosterhjartan

e Adekvat smdartlindring for kvinnor som behandlas med
antikoagulationsbehandling (Ultivapump)

e Avancerad hjdrtsviktsvard s& som kateterintervent-
ioner avseende kranskdarl, arytmier, pacemaker och
strukturella hjartfel.

De nationella enheterna ska kunna omhdé&nderta nedan

beskrivna &tgarder for NHV-fillstdndets definierade diagno-

ser:

e  Prekonceptionell rddgivning

e  Planering och konfroller under graviditet (monitorering
efter dverenskommelse)

e  Fdrlossning

e  Eftervdrd - kardiologisk och obstetrisk

e Avbrytande av graviditet

e  Hjartrehabilitering. Beroende pd& typ av hjartfel kan
olika sorters fysioterapi vara aktuell.

e [T utrustning som stédjer MDK konferenser med visning
av rorlig bilddiagnostik.

. Upprattande av vardplan med kontaktuppgifter av
NHYV, inklusive handldggning vid eventuella komplikat-
ioner

. NHVe ska vid behov erbjuda maéjlighet for anhdrig att
bo n&ra kvinnan och barnet en tid &ven efter férloss-

ningen

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD

SOCIALSTYRELSEN

17(29)



SOCIALSTYRELSEN Dnr 12389/2018

Konsekvenser av
rekommendationen

Sakkunniggruppens konsekvensanalys

Fordelar: Med att koncentrera definierad
vard finns anledning att tro att vardens
kvalité blir battre. Varden forvantas ocksd
bli mer likvérdig och jdmstalld genom att
alla f&r en teoretisk lika tillgéng till frémsta
expertis inom omr&det.

Det finns en forvéntad 6kad patientsdker-
het vid koncentration av dessa allvarliga
fillstdnd som 6vervéger nackdelen med
eventuellt avsténd till NHV.

Genom MDK-distanskonferens med vardgi-
vare p& hemorten, patienten och NHVe,
kan behovet av resor minimeras under gra-
viditeten.

Tilgéngligheten avseende tid fill vérd kan
pdverkas i bdda riktningar och ér svar att
beddma.

Nackdelar: Avst&ndet fill NHVe kan mojli-
gen ge upplevd osdkerhet/otrygghet d&
patienten kanske inte fysiskt traffat vardgi-
Patientperspektiv (vérdkvalitet, tillgénglig- vare inom NHVe som senare eventfuellt
het, ndrhet efc.) kommer att varda och fériésa patienten.
Denna osdkerhet/otrygghet kan minimeras
genom aftt patienten deltar via distanskon-
ferens tillsammans med sin hemortsidkare.

Ett Idngre avstand fill NHVe vid akut kom-
plikation under graviditet eller i eftervards-
kede kan ocksd ge en nackdel fér patien-
fen.

Det finns en risk att en eventuell familj splitt-
ras om kvinnan eller barnet behdver fort-
satt vard p& NHVe efter forlossningen.
Denna risk finns dven idag. NHVe ska sdker-
stélla att det finns mojlighet fér anhérig att
bo néra kvinnan och barnet en tid &ven
efter férlossningen, men beroende p& om
hemmaregionen/landstinget medger an-
horig atft stanna hos kvinnan eller ej kan fa-
milien eventuellt splittras.

Det finns ocks& en risk for att kontinuiteten
med vérdgivare p& hemorten bryts.

P&verkan pd utbildning, kunskaps- och Fordelar: Okad samlad kompetens p&
kompetensoéverforing NHVe.

GENOMLYSNING AV VARDOMRADE HJARTSJUKDOM OCH GRAVIDITET SOM NATIONELL HOGSPECIALISERAD VARD
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Pé&verkan pd forskning (t.ex. forskarutbild-
ning, forskningsmeriterade medarbetare,
kliniska prévningar)?

P&verkan pd narliggande omraden

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard
for detta omradet i stort.

Dnr 12389/2018

Okat stéd och kunskapsspridning via tele-
medicin inom hela landet samt till patien-
ten dd& det dligger NHVe att samrédda med
vardgivare och patient p& hemorten.

NHVe kommer kunna konsulteras i frdgor
rérande graviditet och hjartsjukdom gene-
rellt vilket potentiellt betyder att flera pati-
entgrupper kommer dra nytta av NHVe.

Rekrytering av infresserade och kunniga
kollegor bér ocksd férenklas.

NHVe kommer férhoppningsvis att ha for-
battrade férutsattningar att anordna ut-
bildningar och nationella méten for pro-
fessionen.

Nackdelar: Det finns en risk att sjukhus p&
de orter som inte bedriver nationell
hogspecialiserad vard fér samre erfarenhet
och kompetens att ta hand om hjdartsjuka
gravida patienter i akuta ldgen. | férldng-
ningen kan detta ev. leda fill sémre kom-
petens att ta hand om gravida med
mindre avancerad hjértsjukdom.

Universitetssjukhus som ej filldelas NHV kan
eventuellt initialt uppleva en mindre kom-
petensforlust.

For att motverka kompetensférlust bor reg-
ioner som ej innehar tillstdnd generellt moj-
liggora for sina anstallda att g& utbild-
ningar anordnade av nationella enheter.

Fordelar: En koncentration av dessa pati-
entgrupper kan underl@tta resultatuppfolj-
ning och majligheter fill forskning férb&atiras.

Idag saknas heltdckande och fullstGndiga
register 6ver graviditet och hjart-karlsjuk-
dom vilket vore dnskvart och ett uppdrag
som borde ges fill NHVe.

Nackdelar: Sakkunniggruppen befarar att
trots att NHVe har krav pd sig att forska
kommer dessa sm& omraden att utséttas
for stor konkurrens av stérre omréden vid
férdelning av resurser och forskningsmedel.

En omférdelning av forskningsresurser fill pri-
oriterade omrdden s& som NHV kan ocksé
p&verka andra forskningsomrdden nega-
fivt.

Eventuellt en 6kad belastning pd intensiv-
vard och hjartsjukvard vid NHVe.

Det finns en risk finns f&r akuta komplikat-

ioner hos denna patientgrupp. Darfor ska
NHVe ha s& pass stor vardorganisation att
uppdraget kan hanteras dven akut.

D& patientgruppen som detta underlag
beskriver ar mycket liten, dérmed beddms
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Pa&verkan pd vardkedjan

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utdkad/minskad verksamhet pd& vardkvali-
tet, resursférbrukning, kostnader, kompe-
tensfoérsérjning etc.)

Dnr 12389/2018

ocksd& konsekvenserna som denna grupp
ev. medfér pd& akutvard som begrénsad.

De nationella enheterna kommer ocksa
bygga upp storre kunskap och erfarenhet
kring akuta situationer fér denna patient-
grupp och med ratt struktur f6r kunskaps-
dverféring kan detta gynna dven dem som
inte bedriver vérd pd just dessa patient-
grupper.

Sakkunniggruppen beddmer dock att be-
hovet av akut vard kan minimeras genom
en struktur dér NHVe, kan ge en fidig risk-
beddmning och planering fillsammans
med remitterande och patient.

Vid koncentration av flera vérdomrd-
den/patientgrupper kan en utarmning av
specialiserad vard generellt ge en risk for
att omh&ndertagande vid akut hjart- och
karlkomplikation under graviditet férsmras
hos remittentens vérdorganisation.

| foridngningen kan defta ev. medféra en
minskad erfarenhet och kompetens aftt ta
hand om hjértsjuka gravida patienteri
akuta ldgen och dven ev. sémre kompe-
fens att fa hand om gravida med mindre
avancerad hjartsjukdom.

Fordelar: Sjukvardens omhdndertagande
av berérda patienter idag kommer att for-
andras med uppbyggnad av nationella
enheter.

Féreslagen organisation dr att kontakt med
NHVe sker direkt av patientens IGkare vid
sjukhus p& hemorten.

NHVe ska sdkerstdlla att sjukvérden pd pa-
tientens hemort ocksd har kdnnedom om
patienten och om regionsjukhus &r inklude-
rade i vardplanen ska de ingd i informat-
jonskedjan for planering och aterkoppling.

Nackdelar: Det finns en risk for aft region-
sjukhuset forbigds eftersom NHVe och
hemortssjukhus har direktkontakt. Om pati-
enten ev. behdver vard vid regionsjukhuset
saknas d& information och kunskap om pa-
fienten vid regionsjukhuset. Denna risk mini-
meras genom upprdttande av vardplan.

Fordelar: Med en koncentration av dessa
patientgrupper dkar férutsattningarna for
en forbattrad verksamhetsplanering ge-
nom att man kan férvénta sig viss vardvo-
lym av patientgruppen.

Det finns idag sjukhus som kan omhd&nderta
denna patientgrupp i sin nuvarande verk-
samhet. Men ett NHV kommer ev. att ha
en initieringskostnad avseende bdde per-
sonal och utfrustning.
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Eventuella konsekvenser for sjuktransporter

Férutsattningar att utdka aktuell verksam-
het och framtidsvisioner

Dnr 12389/2018

Arbefstidsresurs behéver ocksd tillgodoses
for uppfdlining och utvardering av NHV.

Okade forutsattningar fér NHVe fér att fill-
godose kompetensforsérining genom aus-
kultation, utbildning och kongressdelta-
gande (dven internationellt).

En koncentration av dessa patientgrupper
kan ocksé stimulera fill deltagande i inter-
nationella natverk.

Bildandet av NHVe kan attrahera personal.

NHVe behodver sakerstalla ett kontakinat sa
att det multidisciplindra samarbetet ér no-
turligt och smidigt. Samtliga parter méste
vara inférstddda i betydelsen av NHVe
inom detta vardomrdde.

Remittenten garanteras en snar och efa-
blerad kontakt vid akut men dven icke-
akut vérdinsats.

Nackdelar: Viss initial investering kommer
aftt krévas for NHVe for att bygga upp verk-
samheten och &ka tillgdngligheten for
kompetensférsdrining genom auskultation,
utbildning och kongressdeltagande (&ven
infernationellt).

P.g.a. litet patientunderlag ar omradet
smalt vilket kan férsvéra kompetensforsor-
ning inom professionen och NHVe.

Okad kostnad fér remitterande landsting
for vard, transporter och ev. boende.

Vid optimal distansplanering kan akuta
fransporter undvikas fill stor del, men inte
helt.

Vid behov av akut transport kan snabbaste
transportmedel utifrdn geografi komma att
behdvas (ambulans, flyg, helikopter). Detta
kan medféra dkade kostnader (Gven fér
icke-akuta fransporter) for remittent.

En koncentration av flera patientgrupper,
intfe bara patientgruppen som berors i
detta underlag, fill f&rre centra kan ocksé
medfdra 6kad konkurrens mellan dessa
patientgrupper for sjukfransport.

Framgdng inom varden av patienter med
hjartsjukdom kan tankas 6ka denna pati-
entgrupp ndgot inom férlossningsvarden.

Férhoppningen med en koncentration av
dessa patientgrupper &r att detta kan leda
fill battre prediktion, diagnossattning och
kvalitetsregister vilket i framtiden kan
gynna patienterna.

Nationella enheter har ocksd stérre mojlig-
het att samverka internationellt.

Utlandsfédda kvinnor i Sverige har hdgre
férekomst av medfédd hjértsjukdom samt
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Ovriga kommentarer:

Dnr 12389/2018

foérvarvad hjartsjukdom. Denna grupp har
okat i Sverige de senaste dren.

Sakkunniggruppen vill férstérka vikten av
avstdmning med remittenten om merkost-
nader fér ev. férlangda vardtider och an-
nat boende fér anhdriga (partner och
eventuella barn) i véntan p& férlossning fér
att motverka accelererande kostnader
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Uppfdlining och utvardering

Patientnara mal och metoder for uppfdljning

Foljiande forslag pd patientndra mal och metoder ar enligt sakkunniggruppen 6nskvarda
for uppfolining:
e  Anfal patfienter
e Anfal férlossningar
o  Geografiskt hemortssjukhus
e Vilken sjukvardsregion remitteras patienterna frdn
e Aldersférdelning
e Diagnosférdelning
e Medicinsk &tgdrd under graviditet
. Kirurgisk atgdérd under graviditet
e  Vardtidiantal dygn (min, max, median, medel)
o  Vardtid NHV innan partus
o  Vardtid NHV post partum
o IVAvard
e Obstetriskt utfall t.ex. blédning i samband med partus
e Neonatalt utfall
e Hjart-karl relaterade komplikationer
e Modramortalitet
e  Medicinsk motiverade kostnader, jGmférelse mellan NHVe
e Tillganglighet (t.ex. tid frdn remiss fill forsta beddmning av patienten under pd-
gdende graviditet)
e Anfal distanskonsultationer med videokonferens
. Remittentndjdhet
e  Etablerad vardplan
e Nationell och regional spridning av sammanstdlining av vardresultat vart 5:e Ar
e Andelen vardtillfallen/beddmningar med dverrapportering till ansvarig hemortsla-
kare - med upprattad individuell vérdplan — i samband med utskrivning frdn NHVe

Kvalitetsindikatorer for utvardering
Socialstyrelsen kommer att tillsammans med ftillstdndsinnehavarna utarbeta kvalitetsindi-
katorer i enlighet med I[dmpliga mé&tt nedan och ovan férslag:

Bakgrundsmatt
Under denna rubrik ingdr att tydliggéra vilka patienter och behandlingar som ftillstdndet
rér. | de fall det @r rimligt/relevant bér information om féljande framga:

* Antal patienter
* Antal behandlingar
¢ Aldersfordelning (i intervall eller i min, max, median, medel)

* Vilken sjukvardsregion remitteras patienterna frén (uppdelat pd de 6 sjukvardsregion-

erna)

* Vardtid i antal dygn (min, max, median, medel)

Tillganglighet
Matt pd tillganglighet ligger till grund fér uppfdlining av att alla fér tilgéng till den nation-
ellt hdgspecialiserade varden inom rimlig tid. Foérslag p& matt som kan anvéndas &r:
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* Andel patienter som behandlats/opererats inom X dygn/rekommenderad tid efter di-
agnos (vid rekommenderad tid specificera hur detta definieras for olika patienter)

* Andel patienter som besdker NHV enhet inom X dygn efter inkommen remiss

* Annat matt som visar pd remittenternas formdaga att remittera patienter i tid

Medicinska resultat

Tilgdngliggdrande av medicinska resultat ligger till grund for visualisering av de vikfigaste

resultaten. Jamforelser av viktiga resultat majliggoér for malgrupperna att se hur fillstands-

innehavarna skiljer sig eller liknar varandra for att pd& detta satt ge en grund for diskussion

och samverkan mellan NHV-enheter inom samma tillstdnd. Exempel pd medicinska resul-

tat ar:

* Andel komplikationer inom t.ex. 48h, 1 vecka eller 1 ér efter operation (specificera
komplikationer i lista)

* Andel oplanerade reoperationer inom t.ex. 1 ménad efter operation (specificera vilka
typer av reoperationeri lista)

¢ Overlevnad 1 m&nad eller 1 &r efter operation
* Symptomfrinet efter 1 &r efter operation

* ADL-formdéga efter 1 &r efter operation

Patientrapporterade resultat

Tillstdndsinnehavarna ansvarar fér att féormedla information frdn patienter som genom-
gatt nationellt hdgspecialiserade behandlingar till nya patienter. De patientrapporterade
resultatmdtten bor ge en bild av kvaliteten pd vérden sésom hdlsorelaterad livskvalitet
fore och efter behandling. Forslag pd patientrapporterade resultat ar:

* Andel patienter med forbattrad hdlsa eller hélsorelaterad livskvalitet efter behandling
* Andel patienter som anger att de dr néjda med varden vid NHV-enhet i patientenkat
* | de fall dar patientrapporterade matt inte redan foljs kan processmatt anvéndas for

att stimulera utveckling av patientrapporterade matt. Férslag pd patientrapporterade
processmatt ar:

* Andel patienter ddr patientnéjdhet foljs upp

* Andel patienter ddr livskvalitet féljs upp

Overrapportering

For att folja upp att tillstdndsinnehavarna efterstravar en sammanhdllen vardkedija bor
n&got av foéljande matt foljs upp:

* Andelen vardtillféllen med dverrapportering fill ansvarig hemortsiékare (genom tele-

fonsamtal, brev eller fysiskt mote) i samband med utskrivning frdn NHV-enheten

* Andelen patienter som medskickas en vardplan efter behandling
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Deltagare i sakkunniggrupp

Stockholm-Gotland sjukvardsregion: Karin Pettersson, specialist inom obstetrik
och gynekologi, (ordf.)

Stockholm-Gotland sjukvardsregion: Gunilla Ajne, specialist inom obstetrik och
gynekologi

Sydostra sjukvardsregionen: Caroline Lilliecreutz, specialist inom obstetrik och
gynekologi

Norra sjukvardsregionen: Eva Haff Spetz, specialist inom obstetrik och gyneko-
logi

Sodra sjukvardsregionen: Emma von Wowern, specialist inom obstetrik och gy-
nekologi

Vastra sjukvardsregionen: Marten Alkmark, specialist inom obstetrik och gyne-
kologi

Vastra sjukvardsregionen: Eva Furends, specialist inom internmedicin och kardi-
ologi med GUCH-kompetens

Uppsala-Orebro sjukvardsregion: Maria Jonsson, specialist inom obstetrik och
gynekologi

Patientforetradare: Enskild individ
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Om nationell
hégspecialiserad vard

Den 1 juli 2018 genomfordes andringar i halso- och sjukvardslagen
(2017:30), HSL, som innebdr en ny beslutsprocess for den nationella hogspe-
cialiserade varden. | 2 kap. 7 8 HSL definieras nationell hogspecialiserad
vard som offentligt finansierad halso- och sjukvard som behover koncentre-
ras till en eller flera enheter men inte till varje sjukvardsregion for att kvali-
teten, patientsakerheten och kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas
och ett effektivt anvandande av halso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en dtgard ska utgora nationell hogspecialiserad vard
ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller sallan forekommande
och om den kréver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller stora in-
vesteringar eller medfor hoga kostnader (se 7 kap. 5 § HSL).

Syftet med att koncentrera den hogspecialiserade varden nationellt dr att det
ska leda till 6kad kvalitet och sékerhet for patienterna. En 6kad samordning
av specialiserade sjukvardsinsatser bor dven ge battre forutsattningar for en
jamlik vard i hela landet och ett mer effektivt resursutnyttjande.

For varden innebar denna nivastrukturering en maéjlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hdgspecialiserad verksamhet skapar nédvandiga forutsatt-
ningar for att bedriva hég-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 nationell hdgspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden bestar av atta steg:
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Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
NPO ger Sl o Remiss av Socialstyrelsen
forslag pa S tg; underlaget och tar beslut om
vardomraden frgm?ﬁlderla konsekvens- vad och antal
att genomlysa g analys utférare
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 ar-
betsprocessen. NPO ansvarar for uppgiften att ta fram forslag pa vardomra-
den som ska genomlysas samt att ge forslag pa personer till de sakkunnig-
grupper som i steg 2 tar fram underlag for beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapslaget nationellt och internationellt och darefter fo-
resla omraden som skulle kunna utgéra nationell hogspecialiserad vard. For
att stodja arbetet med att ta fram forslag pa omraden (t.ex. en diagnostisk me-
tod, ett kirurgiskt ingrepp, en avancerad medicinsk behandling, en rehabilite-
rande insats) vid ett visst halso- eller sjukdomstillstand har Socialstyrelsen
tagit fram kriterier som arbetet ska utga ifran.

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den del i vardkedjan som
ar aktuell for nationell hogspecialiserad vard samt rekommendera hur manga
enheter denna vard bor bedrivas pa. Sakkunniga ska ha ett nationellt perspek-
tiv med patientens basta som framsta malsattning.

Socialstyrelsen sammanstaller inkomna synpunkter pa sakkunniggruppernas
underlag efter att de har varit ute pa remiss och darefter tas ett slutgiltigt un-
derlag fram. Underlagen lamnas 6ver till de nationella programomradena for
granskning. Malsattningen ar att det nationella programomradet stéller sig
bakom forslagen till nationell hogspecialiserad vard.

Slutligen beskriver propositionen att Socialstyrelsen beslutar vilka atgarder
som ska nivastruktureras samt antalet vardenheter i landet som far utfora at-
garderna.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilket eller vilka
landsting som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva.
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Bilaga 1

Avgrénsning av omrdden for
genomlysning

Sakkunniggruppen har &ven diskuterat diagnoser utanfor definitionen. Dessa
har diskuterats med regionerna och med specialister inom respektive omrade.
Slutsatsen for dessa omraden ar att det for tillfallet inte finns behov av en
nationell nivastrukturering. Dessa diagnoser, i kombination med graviditet
och forlossning, kan dock behtva beaktas om diagnoserna genomlyses i sy-
stemet med nationell hogspecialiserad vard. Men sakkunniggruppens bedom-
ning dr att foljande diagnoser, i kombination med graviditet och forlossning,
framforallt skulle behdva nivastruktureras regionalt:

Svér leversjukdom (Cirrotisk med portal hypertension, TIPS)
Invasiv placenta

Svér njursjukdom (kdnd HUS)

Medfodda metabola sjukdomar

Svéar koagulationsrubbning/Hematologisk sjukdom

Cystisk Fibros

Hotande fortidsbord

Allvarliga immuniseringar

Gravida med missbruk

Allvarlig reumatologisk sjukdom

GI missbildningar

Cancer pagaende

Organtransplanterade

Svar neurologisk sjukdom (exempelvis MMC, Spinalskada, Dystrofia myo-
tonica, Myastenia gravis)

o Infektionssjukdomar (HIV)
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