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Beslut om nationell hogspecialiserad vard — viss vard vid
svara kroniska lungsjukdomar hos barn

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid svéra kroniska lungsjukdomar hos barn,
enligt definitionen nedan, ska utgoéra nationell hogspecialiserad vard. Vard som
avser barn med primér cilidr dyskinesi (PCD), kroniskt obstruktiva lungsjukdo-
mar av oklar genes och/eller som dr behandlingsresistenta, bronkiektasier eller
andra sekundéra lungskador samt kongenitalt centralt hypoventilationssyndrom
(CCHS), andra kroniska andningsregleringsstorningar samt barn med behov av
ventilationsstdd ska bedrivas vid fyra enheter. Vard som avser interstitiella lung-
sjukdomar (ILD) och lung/thorax- eller nedre luftvigsmissbildningar ska kon-
centreras ytterligare och bedrivas vid tvi av dessa enheter.

Definition
Viss vard for barn med misstinkt eller diagnosticerad svér eller oklar kronisk

lungsjukdom ska utgora nationell hogspecialiserad vérd.

Foljande, men inte uteslutande, patientgrupper ska remitteras till nationella en-
heter for konsultation, bedomning, eventuell utredning samt stéllningstagande
till vidare handlaggning och behandlingsstrategi:

Att omhindertas vid fyra enheter:
1. Primir cilidr dyskinesi (PCD)

2. Kroniskt obstruktiva lungsjukdomar av oklar genes och/eller som &r be-
handlingsresistenta.

3. Bronkiektasier eller andra sekundéra lungskador

6. Kongenitalt centralt hypoventilationssyndrom (CCHS), andra kroniska
andningsregleringsstorningar samt barn med behov av ventilationsstod

Att omhéndertas vid tvd av dessa fyra enheter:
4. Interstitiella lungsjukdomar (ILD)

5. Lung/thorax- eller nedre luftvigsmissbildningar
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Avgrdnsning

e Vard for prematurt fodda barn med kvarstaende svart sviktande lungfunktion
vid fullgangen alder (barn med svar bronkopulmonell dysplasi, sSBPD)

e Barn med respiratorisk insufficiens (RI) och sémnrelaterade andningspro-
blem som inte behover invasiv eller non-invasiv ventilation, exempelvis barn
med CPAP-behandling

e Vard vid cystisk fibros (CF), som redan dr koncentrerad till tre enheter.

Arendet
Sakkunniggruppens forslag om nationell hégspecialiserad vard

Socialstyrelsen har den 1 september 2020 gett en sakkunniggrupp i uppdrag att
utreda om svara kroniska lungsjukdomar hos barn ska utgdra nationell hdgspeci-
aliserad vard och antal enheter sddan vard ska bedrivas pé. Sakkunniggruppen
foreslar i sin utredning att Socialstyrelsen ska besluta att sex delomraden, enligt
definitionen under rubriken beslut, ska utgoéra nationell hdgspecialiserad vard
och att delomradena 1-3 ska bedrivas vid fyra enheter, medan delomrédena 4-6
ska bedrivas vid tva av dessa fyra enheter. Som skél for forslaget anfors i huvud-
sak foljande.

Aktuell vird bedoms vara komplex, séllan forekommande och kréver en viss vo-
lym fOr att generera erfarenhetsvinster. Varden &r multidisciplinir eftersom
bland annat hogspecialiserad kompetens inom barnpulmonologi, klinisk barnfy-
siologi, barnradiologi, barnkardiologi, 6ron- nisa och halssjukdomar (ONH) och
klinisk genetik krdvs, samt for flera av tillstdnden tillgang till barnintensivvéard
(BIVA) och barnanestesi med erfarenhet av att sova svart lungsjuka barn, sér-
skilt inriktade kirurger och hogspecialiserad barnneurologi.

Sakkunniggruppen finner att en koncentration av delomradena 1-3 till fyra en-
heter 6kar forutséttningarna for att forbattra kvaliteten, patientsékerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hélso- och
sjukvardens resurser kan uppnés. Volymerna for vissa av dessa grupper kan
komma att 6ka i framtiden och av geografiska skél ar fyra rimligt eftersom fram-
for allt barnen med PCD kommer att behova arskontroller. For delomrédena 4-6
ar volymerna betydligt mindre och kraver kirurgisk erfarenhet av att utféra o6p-
pen lungbiopsi och att operera lung- och thorax-missbildningar. I vissa fall be-
hovs tillgang till neurokirurg med erfarenhet av att implantera diafragmal pace-
maker. Dessa kirurgiska dtgérder ér sa ovanliga och komplexa att
sakkunniggruppen bedomer att denna grupp bor koncentreras ytterligare.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard ér 6vervdgande positiva. Sak-
kunniggruppen beddmer att akutsjukvarden inom detta omrade inte kommer att
paverkas mer dn idag. Vid forsémring behdver barnen dven i fortséttningen vard
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néra sin hemort och vid behov av hogspecialiserad akut vard behdvs samma typ
av transporter som idag.

Angriansande vardomraden kommer sannolikt inte att paverkas nimnvéart mot
bakgrund av att det bedoms rora sig om sma vardvolymer.

Remissinstansernas yttranden

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

En majoritet av de remissinstanser som inkommit med svar tillstyrker den i re-
missunderlaget beskrivna definitionen. Ett fatal instanser tillstyrker definitionen
delvis. Till dessa hor Karolinska universitetssjukhuset, Karolinska Institutet och
Region Stockholm. Néagra instanser har uttalat att de avstyrker definitionen. Till
dessa hor regionerna i Norra samverkansregionen, Norrlands universitetssjukhus
samt Umed universitet, som avstyrker alla delomradden utom delomrade 5.

Drygt hélften av remissinstanserna tillstyrker helt antal enheter varav nagra med
vissa synpunkter. Ett fatal remissinstanser, bl.a. Karolinska universitetssjukhu-
set, Karolinska Institutet och Region Stockholm, Region Uppsala och Uppsala
universitet, anser att delomrade 6 ska bedrivas vid fyra enheter istillet for tva.
De fyra regionerna i Norra samverkansregionen tillstyrker endast antalet enheter
for delomrade 5 och avstyrker foreslaget antal for 6vriga delomraden.

Sakkunniggruppens synpunkter pd remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har gett sakkunniggruppen mojlighet att inkomma med syn-
punkter pa remissinstansernas yttranden. Sakkunniggruppen har inkommit med 1
huvudsak féljande synpunkter.

Avseende definitionen har sakkunniggruppen beaktat inkomna remissynpunkter
och foreslar tva justeringar. Dessa innebdr ett fortydligande av delomrade 5 sé
att det bendmns lung/thorax- eller nedre luftvigsmissbildningar (istillet for en-
bart lung- eller thoraxmissbildningar) samt en inkludering av i férsta hand kon-
sultation for ytterligare en patientgrupp, barn med behov av ventilationsstod, i
delomrade 6.

Sakkunniggruppens intention med dessa justeringar &r att definitionen ska vara
inkluderande och att kontakt ska tas med nationell enhet for att utreda orsaken
till svar eller oklar kronisk lungsjukdom hos barn.

Gillande tillagget till delomride 6 har sakkunniggruppen dven valt att inkludera
barn som nattetid eller under ldngre tid behandlas med invasiv eller non-invasiv
ventilation (ventilationsstdd). Detta for att utgora ett stdéd och en resurs vid ut-
provning och instéllning av ventilationsstddet for dessa barn. Idag finns pa alla
orter inte tillrdcklig kompetens for dessa moment varfor nationella enheter beho-
ver kunna konsulteras. Sakkunniggruppen har dock lyft behovet av en tydlig dia-
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log med hemregionen for att undvika onddiga transporter. Justeringen av delom-
rade 6 innebar en total volym om ca 60 patienter som skulle kunna vara aktuella
for nationell hogspecialiserad vard arligen. Gruppen barn med invasiv eller non-
invasiv ventilation &r dven 1 6kande. Sakkunniggruppen har landat i att den nu-
varande volymen bor omhéndertas vid samma fyra enheter som delomrédena 1-
3, dven nidr behovet av geografisk nirhet dr beaktat.

Som avgréinsning till delomréde 6 kvarstir de barn med respiratorisk insufficiens
(RI) och somnrelaterade andningsproblem som inte behover invasiv eller non-
invasiv ventilation, exempelvis barn med CPAP-behandling, som enligt sakkun-
niggruppen inte ar lika komplext och som bor kunna ske regionalt.

Den sdrskilda beredningsgruppens yttrande

Socialstyrelsen har begirt in ett yttrande fran en séirskild beredningsgrupp anga-
ende sakkunniggruppens utredning och forslag. Beredningsgruppen bestér av le-
damoter med expertis i hdlso- och sjukvardssystemet samt foretradare for det
nationella programomradet Akut vérd.

Socialstyrelsen har begirt att beredningsgruppen ska yttra sig 6ver om de posi-
tiva effekterna av den foreslagna koncentrationen dverviger eventuella negativa
effekter for hilso- och sjukvérdssystemet. I den analysen har paverkan pé akut-
sjukvarden, nérliggande omraden, geografiska aspekter, transporter, utbildning
och forskning beaktas. Av beredningsgruppens yttrande framgér i huvudsak f6l-
jande.

Beredningsgruppen tillstyrker sakkunniggruppens forslag att viss vérd for barn
med missténkt eller diagnosticerad svar eller oklar kronisk lungsjukdom ska ut-
gora nationell hogspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter. Den vérd som
avser interstitiella lungsjukdomar, delomréde 4 och lung-, thorax- eller nedre
luftvigsmissbildningar, delomrade 5, ska koncentreras ytterligare och bedrivas
vid tva av de fyra enheterna.

Beredningsgruppen anser att de positiva effekterna av att koncentrera aktuell
vard Overviger eventuella negativa effekter for hélso- och sjukvérdssystemet.
Beredningsgruppen anser inte att akutsjukvarden bor paverkas i nadgon storre ut-
strackning av aktuell koncentration mot bakgrund av att det beror relativt be-
grinsade patientgrupper. Det dr av yttersta vikt att de nationella enheterna kan
bidra med aktiv kunskapsspridning och kompetens samt har god tillgdnglighet
via konsultation och radgivning. Beredningsgruppen bedémer vidare att det vid
tillstandsgivningen kan vara viktigt att ta hansyn till den geografiska aspekten
framst géllande delomrade 6 (kongenitalt centralt hypoventilationssyndrom
(CCHS), andra kroniska andningsregleringsstdrningar samt barn med behov av
ventilationsstdd) och delomréade 1 (primér cilidr dyskinesi).

Beredningsgruppen bedomer inte att koncentration av viss vard for barn med
misstdnkt eller diagnosticerad svér eller oklar kronisk lungsjukdom péverkar
nérliggande omraden i ndgon storre omfattning. Beredningsgruppen konstaterar
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att de enheter som far uppdraget att bedriva nationell hogspecialiserad vard initi-
alt kan paverkas av en koncentration i form av 6kade vardvolymer men att denna
paverkan kommer att minska med tiden. Beredningsgruppen gor bedémningen
att det kan komma att krévas ett 6kat antal transporter for att kunna tillgodose
patientgruppens behov, men att patienterna redan idag kan behdva transporteras
och att vissa bedomningar kan goras pa distans.

Det gér att 4stadkomma en bra geografisk spridning gillande de omrédden som
bor bedrivas pé fyra enheter samtidigt som man kan uppna en koncentration av
patientgruppen. En koncentration av varden till fyra respektive tva enheter ger
dven battre forutsittningar for utbildning och forskning, bland annat genom ett
storre, mer komplett forskningsunderlag. Vidare 6kar det forutséttningarna for
att forbattra kvaliteten, patientsékerheten och kunskapsutvecklingen samtidigt
som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens resurser kan uppnas.

Skilen for beslutet
Rattslig reglering

Av 2 kap. 7 § hélso- och sjukvardslagen (2017:30) framgér att med nationell
hogspecialiserad vard avses i denna lag offentligt finansierad hélso- och sjukvard
som behover koncentreras till en eller flera enheter men inte till varje samver-
kansregion for att kvaliteten, patientsikerheten och kunskapsutvecklingen ska
kunna uppritthallas och ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens re-
surser ska kunna uppnas.

Av 7 kap. 5 § samma lag som ovan framgér bl.a. att den myndighet som rege-
ringen bestdimmer beslutar vilken hélso- och sjukvard som ska utgora nationell
hogspecialiserad véard och p& hur ménga enheter sddan vérd ska bedrivas. Vid
bedémningen av om en atgérd ska utgdra nationell hogspecialiserad vérd ska
hénsyn sérskilt tas till om varden &r komplex eller sidllan forekommande och om
den kréver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller stora investeringar el-
ler medfor hoga kostnader. Beslutet far inte dverklagas.

Enligt 2 kap. 1 § hélso- och sjukvardsforordningen (2017:80) beslutar Socialsty-
relsen vilken hélso- och sjukvard som ska utgéra nationell hdgspecialiserad vard
enligt 2 kap. 7 § hédlso- och sjukvardslagen och pa hur manga enheter sddan vard
ska bedrivas.

Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i drendet framgér att sakkunniggruppen foreslar att viss vérd vid
svéra kroniska lungsjukdomar hos barn ska utgéra nationell hogspecialiserad
vard, enligt definitionen under rubriken beslut.

Socialstyrelsen konstaterar att en majoritet av remissinstanserna tillstyrker sak-
kunniggruppens ursprungliga forslag. Efter att sakkunniggruppen har fatt ta del
av remissinstansernas synpunkter har de justerat sitt forslag sa att delomréde 6
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har utdkats nagot och ska bedrivas vid fyra enheter istillet for tva. Vidare kon-
staterar Socialstyrelsen att den sérskilda beredningsgruppen tillstyrker sakkun-
niggruppens justerade forslag till definition och det foreslagna antalet enheter.

Socialstyrelsen instimmer i1 sakkunniggruppens forslag att aktuell vard, enligt
definitionen under rubriken beslut, ska utgdra nationell hdgspecialiserad vérd.
Enligt Socialstyrelsens bedémning utvisar utredningen i drendet att den vard som
foreslas utgora nationell hdgspecialiserad vard dr komplex, sillan forekom-
mande, krdver en viss volym och multidisciplinidr kompetens.

Socialstyrelsen instimmer dven i sakkunniggruppens bedémning att aktuell vard
ska bedrivas vid fyra enheter, varav delomrade 4 och 5 ska koncentreras ytterli-
gare och bedrivas vid tva av dessa enheter. Socialstyrelsen har vid denna bedém-
ning sirskilt beaktat de aktuella patientvolymerna och behovet av att sékerstilla
att lakare och andra professioner ska kunna upprétthalla sin kompetens och till-
handahélla vérd av god kvalitet. Socialstyrelsen har &ven beaktat att det idag be-
drivs begrinsad forskning och kvalitetsuppf6ljning i Sverige om de ovanliga
sjukdomar och tillstdnd som omfattas och att en koncentration av aktuell vard
kommer att leda till starkta forutsattningar for kunskapsutveckling.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vérd till fyra enheter, med
en ytterligare koncentration av tva delomraden till tva av dessa fyra enheter, dkar
forutsittningarna for att forbéttra kvaliteten, patientsdkerheten och kunskapsut-
vecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvardens re-
surser kan uppnas.

Detta beslut far inte 6verklagas.

Beslut i detta drende har fattats av stillforetrddande generaldirektoren Urban
Lindberg. I den slutliga handldggningen har avdelningschefen Thomas Lindén,
bitrddande chefsjuristen Lars Hobert och enhetschefen Kristina Wikner deltagit.
Utredaren Erika Anthoney-Oscarson har varit foredragande.
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