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Forord

| detta underlag genomlyser sakkunniggruppen for Tarmsvikt hos barn vard-
omradet tarmrehabilitering for barn och lamnar sitt forslag till nationell
hogspecialiserad vard. Sakkunniggruppens forslag remitteras 6ppet for syn-
punkter fran alla intresserade. Genom att fa in synpunkter pa sakkunniggrup-
pens forslag i processen, mojliggors en bredare konsekvensanalys.

Infér Socialstyrelsens beslut om vad som ska utgéra nationell hogspeciali-
serad vard och pa hur manga enheter 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 hdgspeciali-
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

TARMREHABILITERING FOR BARN
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Sakkunniggruppens uppdrag

Sakkunniggruppens huvuduppdrag &r att beskriva den eller de delar i vard-
kedjan som &r aktuell for nationell hogspecialiserad 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

HPN Hemparenteral nutrition

NHV Nationell hogspecialiserad vard
NHVe Nationell hogspecialiserad vardenhet
PN Parenteral nutrition (intravends)

PIPO Pediatrisk intestinal pseudoobstruktion
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Sammanvagd beddmning

Sakkunniggruppen foreslar efter genomlysning av vardomradet att det som
framgar under rubriken Definition ska utgéra nationell hogspecialiserad vard
och bedrivas vid fyra enheter.

Detta bedoms vara vard som ar komplex, sallan forekommande, kraver en
viss volym och multidisciplinar kompetens. Varden ar multidisciplinar da
bland annat, nutritionsskoterska, barndietist, tarm- och stomiterapeut samt 1&-
kare inom barngastroenterologi behdvs i varden av patienten. Utver dessa ar
aven exempelvis barnkirurg/-urolog, neonatolog och psykolog viktiga pro-
fessioner i olika delar av vardkedjan.

Sakkunniggruppen finner att en koncentration av aktuell vard 6kar forut-
sattningarna for bibehallen kvalitet, patientsakerhet och kunskapsutveckling
samtidigt som ett effektivt anvandande av hélso- och sjukvardens resurser
kan uppnas. Patientgruppen som avses i forslaget ar diagnosmassigt hetero-
gen da den inkluderar savél barn med langvarigt behov av parenteral nutrit-
ion (PN) oavsett underliggande sjukdom, som barn med oklar och utred-
ningskravande tarmsjukdom med mojligt framtida PN-beroende.

Sakkunniggruppen foreslar fyra nationella tarmrehabiliteringsenheter da
varden sker i anslutning till och ar beroende av landets fyra enheter som har
neonatologi tillsammans med barnkirurgi. Enheterna ar 6msesidigt beroende
av varandra och andras antalet tarmrehabiliteringsenheter paverkas ocksa
motsvarande neonatal- och barnkirurgiska enheter. Systemkonsekvenserna
skulle bli stora da neonatal- och barnkirurgiska enheter skulle behéva byggas
upp eller stangas ner med stora negativa konsekvenser for svensk hélso- och
sjukvard. Fyra enheter erbjuder ocksa den tillganglighet som kravs for en
komplex och vardtung patientgrupp. Férre enheter skulle sannolikt leda
samre forutsattningar for samarbetet med patientens lokala vardgivare och till
samre vard for patienten. Erfarenheterna av att redan ha koncentrerat denna
vard &r 6vervagande positiva.

Sakkunniggruppen bedoémer att barnakutsjukvarden eller andra omkring-
liggande omraden inte paverkas negativt av detta forslag.

TARMREHABILITERING FOR BARN
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Definition

Viss vard avseende tarmrehabilitering for barn upp till 18 ar ska utgora
nationell hogspecialiserad vard.

For barn och ungdomar som forvéntas vara i behov av langvarig (> 60 dagar)
parenteral nutrition (PN), oavsett underliggande sjukdom eller med oklar och
svarutredd tarmsjukdom, ska kontakt med nationell enhet tas sa tidigt som
majligt for beddmning och eventuellt vidare utredning. Nationella enheter
ska aven ansvara for utformning av behandlingsplan och initiering, monitore-
ring och uppfoljning av lamplig behandling.

Definitionen omfattar barn med etablerad eller hotande kronisk tarmsvikt
oavsett orsak, exempelvis, men inte uteslutande, pa grund av kort tarm-
syndrom, aganglionos, pediatrisk intestinal pseudoobstruktion (P1PO), med-
fodd enteropati, oklara sjukdomstillstand déar differentialdiagnostiken omfat-
tar nagon av tidigare namnda diagnoser.

Antal enheter
Fyra enheter.

TARMREHABILITERING FOR BARN
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Avgransningar

Sakkunniggruppen har i sin genomlysning gjort foljande
avgransningar till omradet.

Foljiande omraden, med stark koppling till definitionen, ingar ej i
definitionen och ska ej koncentreras pa nationell niva:

1.  Kontakt med NHVe kan &ven tas gallande andra indikationer/diagnoser
(utdver de definierade) dar hjalp med bedémning och ordination av nut-
rition kan behovas, men dessa ingar ej i forslaget till NHV, exempelvis:

— Prematurfodda barn dar mer eller mindre langvarigt behov av PN
pga. omogen tarm kan ge upphov till olika komplikationer

— Metabola sjukdomar

— Maligniteter dar mer eller mindre langvarigt behov av PN pga. sjuk-
domstillstandet kan ge upphov till olika komplikationer

Foljiande omraden bor nivastruktureras inom varje
samverkansregion:

1.  Behandling av tarmsvikt med tillvaxtstimulerande hormoner ska ske
forst efter samrad med nagon av de fyra NHVe.

Foliande omraden har genomlysts separat:

Vard vid tarmsvikt hos vuxna

Rekonstruktiv kirurgi vid inflammatorisk tarmsjukdom (IBD)
Avancerad Crohns sjukdom

Visceral transplantation

Avancerad backenkirurgi

SARE A
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Vardomrade

’For fem ar sedan drabbades Sebastian av en karlkatastrof och forlorade all
tunntarm och delar av tjocktarmen. Sedan dess har han varit totalt beroende
av parenteral nutrition i hemmet, med olika naringslésningar, via tre pum-
par. Vi fordldrar har ansvarat for all planering for pa och avkoppling av
nutritionen, hemma, saval som nar Sebastian ar i skolan och pa fritidsaktivi-
teter. Vi vdgade aldrig Iata nagon annan ge naringslosningarna, och vi har
ansvarat for att fa ratt och nddvandig utrustning. Minsta forbiseende eller
felaktighet, fran oss eller nagon annan, skulle kunnat bli livsfarligt for ho-
nom. Under perioder har vi behovt kdmpa for att fa detta att fungera sakert
och bra.

Trots anpassad nutrition steg Sebastians leverprover. Han fick blaméarken,
gulsot och minskad ork och vi stod infér en nédvandig tarmtransplantation.
Transplantationen gav honom mycket av sitt liv och sin frihet tillbaka, men
ocksa nya utmaningar.

For att vi ska kanna oss trygga med allt detta maste de vardkontakter vi
har kunna allt om Sebastians sjukdom. De maste vara tillgangliga, ha erfa-
renhet, veta och forsta hur man ska behandla barn och hantera familjer som
befinner sig i en situation som var. Detta har varit viktigt for oss sa vi kunnat
skydda Sebastian fran att i allt for stor utstrackning identifiera sig med de
bekymmer som tarmsviktsbehandlingen medfort.”(Kéalla: citat fran Sebasti-
ans foraldrar.)

Nulage

Kronisk tarmsvikt och tarmrehabilitering

En rad olika tillstadnd eller sjukdomar i mag-tarmkanalen hos barn kan leda
till kronisk tarmsvikt, dvs. svar bestdende funktionsnedsattning sa att mag-
tarmkanalen inte alls, eller endast i begrdnsad omfattning kan anvandas for
naringstillforsel. Barnet ar da beroende av parenteral nutrition (PN) for att bi-
behalla elektrolytbalans, normal tillvaxt och utveckling.

Faktaruta: Diagnosspecifik information

Kronisk tarmsvikt hos barn

Langvarigt (mer &n 60 dagar) nedsatt tarmfunktion med behov av parenteral (intravends) vatska
och/eller naring for att bibehalla adekvat elektrolytbalans, normal tilvaxt och utveckling.

Kort tarmsyndrom hos barn (Short bowel syndrome, SBS)

TillstAnd efter tarmresektion med tarmlangd < 25% av forvantad (baserad pa barnets langd, vikt eller
gestationsalder). Vanligen neonatal debut, som medfédd tarmmissbildning (t.ex. tarmatresi,
gastroschisis) eller forvarvad tarmsjukdom (t.ex.volvolus, nekrotiserande enterocolit (NEC).

Aganglionos

Medfodd missbildning dar nervvavnad saknas i tarmvaggen frdn analkanalen och uppatitarmen i
olika omfattning. Barn med utbredd aganglionos kan utveckla tarmsvikt. Diagnosen baseras pa
histopatologisk undersékning av biopsier fran tarmvéggen med avsaknad av enteriska nervsystemets

TARMREHABILITERING FOR BARN
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ganglieceller. Radiologisk respektive manometrisk undersékning kan ge vagledning och férega bi-
opsier i oklara fall men inte utesluta diagnosen.

Pediatrisk intestinal pseudoobstruktion (PIPO)

Uttalad motilitetsrubbning i mag-tarmkanalen orsakad av dysfunktion i tarmvaggens nervsystem eller
muskulatur. Diagnosen baseras pa den kliniska bilden med aterkommande passagehinder dar meka-
niskt hinder uteslutits, i kombination med minst tv& av foljande; a) otillrackligt naringsupptag vid enbart
peroral uppfédning, b) aterkommande radiologiskt pavisad tunntarmsvidgning, c) objektivt pavisad
neuromuskular funktionsavvikelse i tunntarmen (transitstudier, manometri, histopatologi), d) sékerstalld
sjukdom som &r associerad med PIPO.

Medfoédd (kongenital) enteropati

En heterogen grupp sallsynta diagnoser som leder till svara, kroniska diarréer debuterande fore ett ars
alder, oftast i nyfoddhetsperioden. Diagnostiken baseras i forsta hand pa genetisk utredning, men
ocksa pa histologiska och elektronmikroskopiska fynd i sliemhinnebiopsier frAn tunntarm. Orsaken kan i
vissa fall ocks& vara immunogent orsakad.

Tarmsvikt hos barn ar ett ovanligt och livshotande tillstand som tidigare varit

forknippat med hog morbiditet och mortalitet. Beroende pa underliggande

sjukdomstillstand kan det finnas andra samtidiga problem, som olika anoma-

lier, smarta eller annan organsvikt. Manga barn insjuknar i nyféddhetspe-
rioden med kort tarmsyndrom (se ovan), medan andra debuterar senare med

ett spektrum av ovanliga diagnoser som aganglionos, PIPO och tarmkatastro-

fer (se figur 1).

0-4 ar n=50

0-18arn=86 5.8 arn=36

Figur 1. Fordelning av bakomliggande orsaker till kronisk tarmsvikt hos svenska barn november
2019. (Kaélla: Gastrokuriren 4, 2020).

Handlaggning av dessa tillstand kréaver specifik kompetens och resurser som
pa grund av diagnosernas sallsynthet och komplexitet ar svar att upparbeta
och bibehalla utanfor hgspecialiserade enheter. Detsamma géller vid vissa
tarmsviktsrelaterade komplikationer som svar leversvikt eller svar tromboti-
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sering av centrala karl. Komplikationer i form av allvarliga infektioner/sep-
sis, tromboser och allvarlig leverpaverkan ar vanliga och behéver aktivt fore-
byggas och tidigt behandlas.

Tidig diagnos och tidigt insatt adekvat behandling &r avgdrande for ett
gynnsamt sjukdomsforlopp pa kort och lang sikt. Genom utvecklingen av
modern tarmrehabilitering har prognosen patagligt forbattrats de senaste 10-
20 aren. Nu 6verlever de flesta barn med kronisk tarmsvikt och, s sma-
ningom, kan manga uppna enteral autonomi (klara sig utan PN), eller klara
sig med reducerad PN med lagre risk for svara komplikationer. Patientgrup-
pen har dock aven idag ett mycket stort och komplext vardbehov under lang
tid.

Tarmrehabilitering ar ett langsiktigt arbete som syftar till att bevara och
optimera barnets mag-tarmfunktion samtidigt som dess nutritionsbehov till-
godoses och negativa effekter av sjukdom och behandling minimeras. Tarm-
rehabilitering for barn omfattar diagnostik, kartlaggning av problembild, in-
klusive behov av behandling. Behandling innefattar bade medicinsk och
kirurgisk terapi samt nutritionsstod i alla former, samt fortlopande langsiktig
uppféljning. Behandlingsatgarderna ar ofta invasiva, kan i sig ha negativa
konsekvenser, och medfora risk for komplikationer. Vid kronisk tarmsvikt
kravs langvarig PN dar hemparenteral nutrition (HPN) utgér en hornsten i
behandling och rehabilitering. Tarmrehabilitering krdver noggrann, regelbun-
den och tat, saval klinisk som biokemisk och radiologisk, monitorering. For
att uppna malen ar det nédvandigt att behandling och uppféljning etableras i
nara samverkan mellan tarmrehabiliteringscentrum, lokal barnklinik, patient
och vardnadshavare.

Vid neonatalt debuterande tarmsvikt inleds kontakt med tarmrehabilite-
ringscentrum redan pa misstanke om ett sjukdomstillstand med risk for ut-
veckling av kronisk tarmsvikt. Barn med svar motilitetsrubbning i mag-tarm-
kanalen debuterar ocksa vanligtvis tidigt men den kliniska bilden utvecklas
ofta successivt varfor dessa barn i nuldget inte tidigt knyts automatiskt till na-
got tarmrehabiliteringscentrum.

Organisation
I Sverige finns fyra tarmrehabiliteringscentra for barn, Uppsala, Stockholm,
Malmé/Lund och Goéteborg. Alla dessa enheter &r kopplade till nddvandig
barnkirurgisk och neonatologisk verksamhet (dygnet-runt-verksamhet).
Svenska barnlékarforeningens (BLF) barngastrosektion (SPGHN) har en
nationell referensgrupp fér omhandertagande av barn med kronisk tarmsvikt
med representanter fran dessa fyra tarmrehabiliteringscentra (den s.k. SPIS-
gruppen). | dverenskommelse inom professionen och SPGHN har darmed re-
dan koncentration av varden till viss del skett. Fér barn med motilitetsrubb-
ning i mag- tarmkanalen saknas organisatorisk styrning. Detta medfor att det
blir upp till enskild doktor/vardenhet att avgora vilket barn som hanteras pa
vilken vardniva, vilket riskerar ojamlik bedémning.

TARMREHABILITERING FOR BARN
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Vardvolymer

En arlig nationell punktprevalensmatning av barn med kronisk tarmsvikt mer
an 3 manader under de senaste aren visar att ungefar 80-90 barn lever med
HPN vid en given tidpunkt (figur 1). Av de barn som utvecklar kronisk tarm-
svikt neonatalt kommer merparten att uppna enteral autonomi under de forsta
levnadsaren, dvs. denna punktprevalensmatning visar inte det totala antalet
barn med kronisk tarmsvikt som genomgar tarmrehabilitering 6ver tid. Dess-
utom ingar i forslaget ocksa barn med svara motilitetsrubbningar som har en
stor risk att utveckla tarmsvikt. Sakkunniggruppen bedomer darfor att det
bakom dessa siffror doljer sig 3-4 ganger sa manga barn har behov av PN
mer an 2 manader, ett behov som antingen &r évergaende eller bestaende.

Forskning

Sedan nagra ar tillbaka har nuvarande fyra pediatriska tarmrehabiliterings-
centra paborijat ett samarbete for att bland annat kartldgga barn med tarmsvikt
i Sverige. Detta ar ett forsta steg mot ett komplett kvalitetsregister som sedan
kan anvéndas till kvalitetsuppféljning och forskning. Eftersom det rér sig om
ett begrdnsat antal patienter, som dessutom har ett stort antal olika diagnoser,
kravs det nationella och internationella samarbeten bade for att kunna er-
bjuda basta vard men aven for att bedriva forskning. Denna typ av samarbete
finns redan idag via SPIS-gruppen inom barnldkarféreningen samt via euro-
peiska referensnétverk (ERNICA — European Reference network for rare In-
herited and Congenital (digestive and gastointestinal) anomalies), NITE
(Network of Intestinal Failure and Intestinal Transplantation in Europe) och
IRTA (Intestinal Rehabilitation and Transplant Association).

Arbetet pd gemensamma patientregister och storre samverkan med drab-
bade familjer sker just nu inom ERNICA dar representanter fran det svenska
SPIS-natverket ar aktiva.

Internationell utblick

Den internationella utvecklingen ar entydig bade inom Europa och i 6vriga
delar av vastvarlden. For att forbattra Overlevnad och minska sjuklighet hos
barn med kronisk tarmsvikt behdvs kompetenta multidisciplinara team, vilka
i praktiken endast finns pa storre sjukhus. De strukturella och organisatoriska
I6sningarna varierar dock mellan olika lander.

| Frankrike, har varden av barn med tarmsvikt centraliserats till fem centra,
vardera med ansvar for ca 13 miljoner invanare, som de enda som far ordi-
nera HPN. Storbritannien har 12 pediatriska tarmsviktscentra pa samma folk-
mangd och har istéllet en inofficiell supercentralisering av de mest komplice-
rade patienterna. | Danmark skots tarmsvikt vid tva centra (motsvarande ca
ett centrum per 2,9 miljoner invanare). Norge daremot, saknar officiell cent-
ralisering, men i praktiken &r de flesta patienter pa ett eller annat satt ar kopp-
lade till universitetssjukhuset i Oslo. | Finland har Universitetssjukhuset i
Helsingfors huvudansvaret for patienter med HPN, medan patienterna huvud-
sakligen foljs pa ovriga fyra universitetssjukhus.

TARMREHABILITERING FOR BARN
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Liksom i de nordiska landerna férekommer nationella samarbeten kring
patienter med tarmsvikt, dar nationella videokonferenser anvands av vissa
centra (Mount Sinai Hospital, New York), bade for utbyte av kunskap men
ocksa for diskussion och konkret radgivning angaende aktuella patienter.

Sammanfattningsvis behdvs samarbete bade nationellt och internationellt.
Hur detta l6ses bast beror dels pa lokala traditioner, nationellt sjukhussystem
och i viss man pa geografiska forhallanden.
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Framatblick

Varfor nationell hogspecialiserad vard?

Tarmrehabilitering for barn dr en hoggradigt komplex verksamhet som &r
bade tekniskt och personellt resurskravande samtidigt som patientvolymerna
ar relativt sma. Malet med rehabiliteringen ar att bevara och optimera barnets
mag-tarmfunktion samtidigt som dess nutritionsbehov tillgodoses och nega-
tiva effekter av sjukdom och behandling minimeras. I Sverige har tarmreha-
bilitering redan till viss del koncentrerats till fyra enheter, alla kopplade till
nddvéndig barnkirurgisk och neonatologisk verksamhet for att minska morbi-
ditet och mortalitet inom patientgruppen. Prognostiska faktorer pa kort och
lang sikt, som forbattrats via denna koncentration har varit 6kad och snabb-
bare enteral autonomi, lagre frekvens av komplikationer som sepsis och le-
versjukdom, och ett lagre behov av visceral transplantation. Fér barn med ett
progressivt sjukdomsfoérlopp och hog risk for utveckling av kronisk tarmsvikt
paverkas prognosen ocksa av hur tidigt i sjukdomsforloppet kontakten med
ett tarmrehabiliteringscentrum etableras. 1dag behandlas barn med kort tarm-
syndrom framfor allt vid dessa tarmrehabiliteringscentra. Genom en centrali-
sering till fyra hogspecialiserade tarmsviktscentra i Sverige vill sakkunnig-
gruppen att alla barn, oavsett bakomliggande orsak, men i samma behov av
hogspecialiserad tarmrehabilitering ska fa tillgang till denna vard. En forma-
lisering av dessa nationella hdgspecialiserade vardenheter tydliggér den
struktur som behdvs for att 6ka forutsattningarna for en jamlik vard, oavsett
var i landet man bor. Dedikerade nationella centra 6kar ocksa forutsattning-
arna for battre logistik och beredning gallande HPN samt bibehallande och
utveckling av kunskap inom omradet liksom ett effektivt nyttjande av var-
dens resurser.

Resonemang kring antal enheter
Sakkunniggruppen foreslar att den definierade varden ska utforas vid fyra
nationella vardenheter. Att foresla farre eller fler enheter skulle inte ge storre
patientnytta. Tvartom skulle det orsaka stora systemkonsekvenser da an-
tingen fler neonatal- och barnkirurgiska enheter (dygnet-runt-verksamhet)
skulle behtvas byggas upp eller att existerande enheter skulle behéva stdnga
ner vilket skulle ha for stora negativa konsekvenser for svensk halso- och
sjukvard. Det skulle inte vara resurseffektivt och det skulle vara svart att upp-
ratthalla kompetens i hela teamet om fler enheter (bade inom kirurgi och
tarmrehabilitering) skulle byggas upp. Med farre enheter skulle undantrang-
ningseffekterna pA NHVe, av annan lans- och regionsjukvard, inkl. paverkan
pa personal, belastningen pa vardplatser och intensivvard, bli for hog. For pa-
tienten skulle det kunna orsaka samre behandling och hégre risk for kompli-
kationer om integrationen mellan barnkirurgisk enhet och barngastroenhet,
skulle forsvinna.

Med férre enheter skulle det ocksa bli svarare att bygga upp ett valfunge-
rande samarbete med patientens lokala vardgivare och fa till det helt avgo-
rande delade ansvaret for varden. Narhetsprincipen bor ocksa efterstravas for
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ett optimalt omhandertagande av patienter och deras familjer. Patientgruppen
behéver manga ganger, bade tidigt och senare i forloppet, akut och avancerad
inneliggande vard och behandling pga. komplikationer till sjukdomen eller
behandlingen.

Sammantaget forordar sakkunniggruppen fyra nationella tarmrehabilite-
ringscentra enligt nuvarande organisation. Vidare foreslas att de nationella
enheterna i dverenskommelse sinsemellan fordelar vissa specifika tillstand
for att kunskap och kompetens ska forstarkas inom de specifika sallsynta hal-
sotillstanden vid nagot eller nagra av de nationella tarmrehabiliteringscentra.

Forslag till vardkedja/flode

Alla NHVe ska kunna erbjuda avancerad utredning och diagnostik, ge indivi-
duellt utformade behandlingsplaner inklusive adekvat ndring och lampligt
nutritionsstéd som HPN, utfora alla planerade, invasiva och kirurgiska be-
handlingsatgarder, samt erbjuda stod till hemmakliniken vid komplikationer
eller faktisk handldggning av dessa. Darutdver rekommenderas periodiskt
aterkommande fysisk uppfoljning vid NHVe, som arskontroller for att stan-
dardisera och kvalitetssakra tarmrehabiliteringen samt att uppratthalla en
vardrelation till patient och vardnadshavare.

NHVe forvantas ha hog tillganglighet for samarbetspartners och en valut-
vecklad distansmedicin dar merparten av mottagningsbesok vid NHVe kan
erséttas med digitala motesformer. NHVe ska ocksa erbjuda vardnads-
havarutbildning fér HPN och ansvara for férankring och fortlépande dialog
med hemmaklinikens nutritionsteam. Sakkunniggruppen vill betona att det &r
av storsta vikt att varden bedrivs med delat ansvar for den langsiktiga upp-
foljningen och monitoreringen av patientens tarm- och nutritions rehabilite-
ring. Utifran denna grundmodell far individuellt upplagg avgoras fran fall till
fall. NHVe kan aven med fordel samordna vardinsatser efter den enskilde patien-
tens behov och i praktiken bor detta ske i fortlopande dialog mellan koordine-
rande vardpersonal vid hemmaklinik och NHVe.

Sakkunniggruppen vill ocksa patala behovet av att upprétta ett nationellt
kvalitetsregister (eventuellt som del av ett internationellt kvalitetsregister) for
att langsiktigt sékerstélla att tarmrehabilitering for barn i Sverige haller
hogsta kvalitet. Det skulle dven vara ett satt for att effektivt identifiera, ana-
lysera och vid behov atgarda orsaker bakom eventuella regionala skillnader
och skillnader i resultat mellan de olika NHVe. Ett kvalitetsregister kan bidra
till den nationella forskningen kring barn med behov av tarmrehabilitering.

Sakkunniggruppen anser &ven att NHVe bor ta ett sarskilt ansvar for att ut-
veckla fungerande vardkedjor i 6vergangen fran barn- till vuxensjukvarden
for dessa patientgrupper oavsett om patienten har ett bestaende behov av PN
eller ej.
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Sarskilda villkor

Nedan foljer sakkunniggruppens forslag till sarskilda villkor. Namnden for
nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilka sérskilda villkor som ska
galla for tillstanden. De generella villkoren regleras i Socialstyrelsens fore-
skrifter (HSLF-FS 2018:48) om nationell hogspecialiserad vard. Sakkunnig-
gruppen ansvarar for att ta fram forslag till sérskilda villkor for respektive
omrade. Forslagen ska aterspegla definitionen och i viss man vara végle-
dande vid tilldelning av tillstdnd. De foreslagna sarskilda villkoren for aktu-
ellt tillstdnd kan komma att justeras av namnden nér beslut om tillstand fatt-
tas.

De villkor som anges under respektive rubrik ska vara unika saker som det
definierade omradet kraver. Vard som kan ges pa alla sjukhus i Sverige beho-
ver inte framga som ett sarskilt villkor.

Kritisk personalkompetens

Har ska det framga vilken typ av personal som &r specifik for detta omrade.
Samtliga specialister/professioner i det multidisciplindra teamet ska ha speci-
fik erfarenhet/kunskap/kompetens inom det definierade omradet

* Nutritionssjukskoterska

» Barngastroenterolog

» Barndietist
 Barngastrokirurg

» Tarm- och stomiterapeut

» Kilinisk apotekare/farmaceut

Kritisk utrustning, lokaler

Har ska det framga om det ar nagon typ av utrustning som inte tillhor stan-
dardutbudet pa ett sjukhus som behovs for att diagnosticera och/eller varda
patienter inom definitionen. Endast om utrustningen/lokalen &r ovanlig eller
starkt kopplad till definitionen ska den anges.

» Beredningsapotek och utrustning (t.ex. sterilb&nk) for PN

Andra forutsattningar for att varden inom det
definierade omradet ska kunna bedrivas

Har beskrivs behov av andra medicinska omraden eller vardatgarder som inte
ar definierade som NHV, men som maste finnas for att vard inom definit-
ionen ska kunna bedrivas. Det kan exempelvis galla tillgang till akuta kon-
sultationer inom nagot omrade, nagon sarskild behandling som behover fin-
nas eller tillgang till annan resurs (lekterapi etc.). Dessa behover ej finnas att
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tillga fysiskt pa samma sjukhus som NHVe, men en ansokande enhet beho-
ver kunna visa hur de ska sékra att dessa omraden finns tillgangliga for en
overskadlig tid.

» Neonatal-/barnkirurgisk avdelning
« Koordinator (koordinera vardinsatser enligt “delat ansvar-principen™)

« Registrator (registrera kvalitets-/uppféljningsmatt, bor samordnas med ko-
ordinatorfunktionen)

* Neonatalavdelning

 Uroterapi

 Barnintensivvard

* Logoped

» Kurator

» Psykolog

 Barninfektionskonsult

» Barnnefrologi

» Lekterapi

» Koagulationskonsult

» Fysioterapi

* Kilinisk genetik

* Nuklearmedicin/klinisk fysiologi/barnradiologi
» Kompetens (apotekare/farmaceut) for PN

Ovrigt

« NHVe ska bidra till att forskning inom det aktuella sjukdomsomradet bed-
rivs

* NHVe ska ansvara for en strukturerad uppfoljning

* NHVe ska ansvara for 6verrapportering till remitterande enheter samt folja
upp patientrapporterade matt

* NHVe ska ha hdg tillgadnglighet for samarbetspartners
« NHVe ska erbjuda vardnadshavarutbildning till HPN

« NHVe ska verka for forankring och fortlépande dialog med lokal vardgi-
vares nutritionsteam

* NHVe ska i samarbete verka for en koncentration och férdelning av sall-
synta halsotillstand inom definitionen

« NHVe ska samarbeta kring att ta fram nationell utredningsgang och PM

* NHVe - ska ta fram en standardiserad process for nér barnen inom definit-
ionen évergar till vuxensjukvarden

TARMREHABILITERING FOR BARN
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» NHVe ska ansvara for att ta fram en medicinsk vardplan i dialog med pati-
enten och dess lokala vardgivare
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Konsekvensanalys

Nedan foljer sakkunniggruppens konsekvensanalys av sitt forslag till att kon-
centrera definierad vard.

Socialstyrelsens beslut foregas av en bred remiss och beredning for att sa-
kerstalla att koncentration av den foreslagna varden inte ska ge stora negativa
konsekvenser for halso- och sjukvardssystemet. Beredningsgruppen (B1) ut-
gar fran sakkunniggruppernas underlag och remissvaren for att gora en Gver-
gripande analys av systemeffekterna, framfor allt formagan att bedriva akut
sjukvard.

Infor namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett ytt-
rande fran en av regionerna utsedd beredningsgrupp (B2). Beredningsgrup-
pen ska tillsammans representera féljande perspektiv: lanssjukvard, akut
vard, universitetssjukhusvard och medicinsk fakultet. Systemkonsekvenser
t.ex. paverkan pa akutsjukvarden, patienttransporter samt utbildning och
forskning far beaktas vid en fordelning av tillstandet/tillstanden om det ar for
att sakerstélla patientens bésta.

(* obligatoriska)

Patientperspektiv (vardkvalitet, tillganglighet, narhet
etc.)*

Inrattande av NHVe kan innebara fler resor och utokad vard langre fran hem-
met for patient och vardnadshavare, dvs. for den patientgrupp som idag be-
handlas pa sitt regionsjukhus/ lokala barnklinik. Genom att bibehalla de fyra
inofficiella NHVe som redan etablerats minskar dock denna risk. | gengald
forvantas NHVe ge en hogkvalitativ vard, med forbattrad utredning och be-
handling, vilket innebér snabbare diagnos, farre komplikationer och kortare
tid till enteral autonomi, och darmed snabbare och sékrare atergang till hem-
miljo. Ett gott och mer formaliserat samarbete mellan NHVe och lokal vard-
givare, t.ex. genom anvandande av digitala l6sningar nér det & mojligt, ger
barn i Sverige med tarmsvikt, eller hotande sadan, en 6kad kvalitet pa varden
med samtidigt 6kad tillganglighet till information.

Paverkan pa utbildning, kunskaps- och
kompetensoverféring

Den 6vervagande delen av den hogspecialiserade varden for tarmsvikt hos
barn ges redan idag vid ett fatal centra. Genom ett mer formaliserat samar-
bete mellan lokal vardgivare och NHVe kommer kunskapsoverforingen att
forbattras och forutsattningarna oka for engagerade och kunniga vardgivare
aven lokalt. Pa sikt borde detta innebéra ett tryggare lokalt omhéandertagande,
liksom att barn med potentiell tarmsvikt sannolikt tidigare uppmérksammas
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for bedomning pa NHVe. Kunskap som inte ar hogspecialiserad inom omra-
det borde snarare paverkas positivt eftersom basen for behandling och upp-
foljning/monitorering fortsatt utgar fran hemkliniken.

Paverkan pa forskning (t.ex. forskarutbildning,
forskningsmeriterade medarbetare, kliniska
provningar)?

Med nationella enheter med multidisciplinar hogspecialiserad vard runt tarm-
rehabilitering forbattras forutsattningarna for nationell forskning bland annat
genom ett planerat nationellt register. Det innebar att kunskap samlas och att

nya behandlingar kan utvarderas battre genom samarbeten mellan NHVe i
kliniska studier.

Paverkan pa narliggande omraden*

Eftersom det ror sig om fa patienter dar den storsta delen av varden sker i
hemmiljo eller lokalt sa forvantas undantrangningseffekterna bli sma pa
andra verksamheter som finns i anslutning till NHVe.

Eventuella konsekvenser for akutsjukvard for detta
omradet i stort*

Med detta forslag, med bibehallna fyra enheter, kommer akutsjukvarden inte
paverkas, vare sig vid NHVe eller regionalt.

Paverkan pa vardkedjan

En forutsattning ar aven fortsattningsvis nara samarbete mellan lokal vardgi-
vare och NHVe. Patienter ska dven framover vanda sig till lokala vardgivare
i forsta hand, som vid behov kontaktar NHVe.

Om inte tillstdnden avgransas tydligt finns risk att lokala vardgivare van-
der sig till NHVe aven for tillstdnd som inte ska koncentreras vilket skulle in-
nebéar daligt utnyttjande av resurser som finns pa regionsjukhus och lanssjuk-
hus.

Verksamhetsperspektiv (konsekvenser av
utokad/minskad verksamhet pa vardkvalitet,
resursforbrukning, kostnader, kompetensférsdrining
etc.)

En tydligare struktur kan ge 0kade forutsattningar for resursplanering vid
NHVe. En forutsattning for att vara ett NHVe for tarmrehabilitering hos barn
ar att det finns neonatal Kirurgi vid enheten och en foérutséttning for att vara
ett center med neonatal kirurgi &r att det finns kompetens for att behandla
tarmsvikt hos barn som ofta uppstar sekundart till neonatal kirurgi.

Eventuella konsekvenser for sjuktransporter*

Bra organisation for sjuktransporter &r redan idag ndédvandigt for modern och
saker barnsjukvard. Centralisering till NHVe stéller dock ytterligare krav pa
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tillganglighet for att malen med forandringen ska nas. Det blir troligen viss
okning av planerade transporter, frdmst via landsvdg. Behovet av flyg, heli-
kopter borde inte 6ka i nagon namnvard omfattning av detta forslag till
NHVe. Transporterna kommer troligen delvis ske via vardnadshavarens egen
bil, fran hemmet till NHVe.

FOrutsattningar att utoka aktuell verksamhet och
framtidspaning

Vi kommer eventuellt att se viss 6kning av antalet patienter med tarmsvikt
pga. att varden i alla led forbattras, dvs. att fler patienter dverlever. Fyra en-
heter kommer att kunna hantera detta. Barn med misstanke om sjukdom som
kan leda till kronisk tarmsvikt som hamnar fel idag kan med en 6kad kun-
skapsspridning komma till ratt vardniva tidigare. Det ar viktigt att de till-
tankta fyra NHVe har de resurser som kravs for att uppratthalla hogspeciali-
serad vard, bade i nar- och fjarrtid.

Ovriga kommentarer

For barn med ovanliga diagnoser som leder fram till tarmsvikt, dar sjukdo-
marna i sig liksom risken for komplikationer bade pa kort och lang sikt kan
vara livshotande, & NHVe en forutsattning for att dels minska morbiditet och
mortalitet och darmed lidande for patient och vardnadshavare dels minska
kostnaden pa sikt for samhallet.
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Uppfoljning och utvardering

Nedan foljer sakkunniggruppens forslag till uppfoljningsmatt for arlig rap-
portering av den definierade varden. Uppfoljningsmatten genomarbetas och
faststalls av Socialstyrelsen i dialog med framtida tillstandsinnehavare.
Tillstandsinnehavarna av nationell hégspecialiserad vard ansvarar for in-
lamning av arsrapporter till Socialstyrelsen samt uppf6ljning av sina verk-

samheter (egenkontroller). Socialstyrelsen ansvarar for foérdjupad utvardering

av tillstanden for nationell hogspecialiserad vard.

Uppfoljningsmatt

Beskrivning

Bakgrundsmatt - Antal patienter*

Antal patienter, a) totalt, b) nytillkomna un-
der aret, c) avslutade under aret

-med tarmsvikt med PN>60d

-med tarmsvikt med PN 14-60 d

-med kort tarmsyndrom (&aven lista under-
liggande diagnoser)

-med medfédd enteropati (eller misstanke
om)

-med PIPO (eller misstanke om)

-med aganglionos (eller misstanke om)

FrAga: hur géra med neobarnen med
overgaende tarmsvikt

Totalt antal bedémningar
FrAga: hur definiera vika bedémningar
som &r relevanta

Totalt antal behandlingar
FrAga: hur definiera vika behandlingar
som &r relevanta

Totalt antal remisser till NHVe
Fraga: hur definiera vilka remisser som ar
relevanta?

Bakgrundsmatt — Antal behandlingar

Antal operationer/behandlingar vid NHVe
FrAga: hur definiera vika behandlingar
som &r relevanta? Dessa som vi valjer
maste sen kopplas till underliggande dia-
gnos, t ex frekvens STEP-kirurgi vid SBS

Ev &ven uppdelat pa diagnos eller be-
handling om det finns behov

Ja det ar nodvandigt for att det ska bli re-
levanta matt

Bakgrundsmatt - Vardtid

Vardtid (i dygn) inneliggande patienter per
patient (relaterat till diagnos)
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Detta ar fr a relevant for tarmsviktsbarn,
hur 1&ng vardtid med PN p& neo vid NHv
respektive utlokaliserat p& annat sjukhus.

Tillganglighetsmatt - tid till bedémning

Tid (i dagar) fran remiss till bedémning
Beror helt pa sjukdomens svarighetsgrad,
alltifrdn akut omedelbart till lAggradigt

Datum fér beddmning minus datum for re-
miss

Tilganglighetsmatt - tid till behandling

Tid (i dagar) fran remiss (alt bedémning) till
behandling/atgard

Beror helt pa sjukdomens svarighetsgrad,
alltifrdn akut omedelbart till lAggradigt

Datum foér behandling/atgard minus da-
tum for remiss (alt bedémning)

Alternativt:

Andel patienter (i procent) som behand-
lats inom vardgarantin (rekommenderad
tid) - ej relevant matt, eller?

Medicinska resultat (sokbart i journalsy-
stem? t.ex. diagnosnummer, alt. kvalitetsre-
gister)

- Kraver Koordinator/Registrator)

Grad av nutritionell rehabilitering matt
med tillvaxt (positiv z-score, komplett
catch up i langdtillvéxt (subjektivt))

Andel PN (%) av totala nutritionsbehovet
relaterat till diagnos

-Forandring relaterat till patient och fore-
gaende ar (positiv/negativt)

Behandlingstid med PN (relaterat till dia-
gnos)

Stomier (tillforande/frAnforande) relaterat
till diagnos (ja (inklusive typ)/nej)

GLP2-analog (Teduglutid) - antal patienter,
antal manader - relaterat till diagnos

Transplantationsfrekvens

Livskvalitet (hur mata?)

Overlevnad

Medicinska resultat (allt relaterat till antal
patienter vid enheten respektive relaterat
till diagnos)

(s6kbart i journalsystem? t.ex. diagnosnum-
mer, alt. kvalitetsregister)

- Kraver Koordinator/Registrator)

Komplikationer

Tillvéxthamning, ja/nej/grad (Target height
minus 1SD)/uppnadd fodelsevikt/-langd |
SD.

efter 2 &rs alder relaterat till foraldrars
langd Tecken till dverbelastad tarm (antal
dagar/PN-dagar):
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- Tarmsviktssymtom(diarréer/6kade floden
(> 20 ml/kg/d, tarmdilatation (radiologisk),
SIBO- Score?

IFALD

-Overgéende kolestas (tidsaspekt?)utan
behandling,

med behandling)

-Bestdende kolestas (trots behandling)
-Leversvikt

-End-stage liver disease

Trombos

-Frekvens trombos i centrala karl per &r hos
PN-patienter (>60 d PN/14d- 60 d PN), an-
tal dagar med aktiv trombosbehandling/ar
-Frekvens karlrekonstruktionper ar hos PN-
patienter

Kateterrelaterad sepsis

-Frekvens sepsis hos PN-patienter

Totalt antal dagar med antibiotika iv pga
kateterrelaterad sepsis (odlingsverifie-
rad/beddmd som sepsis) )

Byte av central infart/ar pga. Komplikat-
ioner (sepsis/trombos, etc.)

Nedsatt bentathet/Osteopeni (méatt med
rtg/DEXA)

(tecken till rakit alt.< 1 SD i forhallande till
alder??)

Ovriga komplikationer: Frekvens endokar-
dit, stroke, lungemboli

. Kon

*For patienter inom NHV foljs demografisk data upp:
e Alder (om relevant: Ja relevant, aven gestationsalder vid fédseln)

e Patientens hemregion (folkbokforingsadress)
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Referenser

Detta underlag &r ett forslag pa vilken vard som bor koncentreras till nation-
ella enheter. Referenser som beskriver fordelar eller nackdelar med att kon-
centrera viss vard ar relevanta att hanvisa till i underlaget. Referenser till
forskningsstudier som beskriver patientgrupper, vardformer, behandlingsme-
toder och liknande &r ej relevanta for fragestallningen. Daremot kan det vid
behov vara lampligt att hanvisa till eventuella nationella riktlinjer eller vard-
program, i stallet for att i detalj beskriva dessa i underlaget.

Sakkunniggruppen har inte genomfort nagon strukturerad litteratursokning
som undersoker fragestallningen om koncentration av viss vard inom omra-
det "Tarmrehabilitering”. Deras bedomning utgar fran internationell utblick,
klinisk erfarenhet och kunskap om den svenska sjukvardens struktur inom
omradet.
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Deltagare i sakkunniggrupp

Samverkansregion Stockholm: Henrik Arnell, specialist inom pediatrisk
gastroenterologi

Samverkansregion Linkdping: Annika Klange Lind, specialist inom pedia-
trisk gastroenterologi samt onkologi

Samverkansregion Umea: Olof Sandstrém, specialist inom pediatrisk gastro-
enterologi

Samverkansregion Lund/Malmé: Pia Karlsland Akeson, specialist inom pedi-
atrisk gastroenterologi

Samverkansregion Goteborg: Nils Ekvall, specialist inom pediatrisk gastro-
enterologi, Gustaf Herlenius specialist inom kirurgi (transplantation)
Samverkansregion Uppsala/Orebro: Niklas Nystrom, specialist inom pedia-
trisk gastroenterologi

Henrik Almlof, Mag- och tarmféreningen for Stockholms 1&n inom Mag- och
tarmférbundet har fortlépande under arbetets gang tagit del av sakkunnig-
gruppens underlag, gett inspel och deltagit vid ett visst antal méten.
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Om nationell hogspecialiserad
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 hdgspecialiserad
vard som offentligt finansierad hélso- och sjukvard som behéver 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 hélso- och sjukvardens resurser ska kunna
uppnas.

Vid bedémningen av om en atgard ska utgora nationell hogspecialiserad
vard ska hansyn sarskilt tas till om varden ar komplex eller sallan férekom-
mande och om den kraver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller
stora investeringar eller medfor htga kostnader (se 7 kap. 5 8 HSL).

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

For varden innebar denna nivastrukturering en majlighet att profilera sig
inom olika omraden och bygga upp olika specialistcentra. Ett storre patient-
underlag for en hdgspecialiserad verksamhet skapar nédvéndiga forutsatt-
ningar for att bedriva hog-kvalitativ forskning, utbildning och rekrytera
spetskompetens.

Socialstyrelsen samarbetar med regionernas system for kunskapsstyrning i
hélso- och sjukvard och engagerar profession och patientrepresentanter i ar-
betet 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 hogspecialiserad vard.

Arbetsprocessen for att nivastrukturera varden pa nationell niva bestar av
atta steg:

-

Steg2 [ steg3

Steg 1 Steg 4
NPO ger Sakkunnig- Remiss av Socialstyrelsen
férslag pa grupper underlaget och | tar beslut om
vardomraden tar fram konsekvens- vad och antal
| att genomlysa underlag \ analys \ utférare
p= » = a
Steg 8 ( Steg 7 Steg 6 ( Steg 5
Tillstanden foljs Namnden tar Beredning av Regionerna
upp och beslut om ansokningar | ansoker om

utvarderas tillstand infér beslut | tillstand
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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 infor beslut om nationell
hogspecialiserad vard.

NPO ska inhdmta kunskapslaget nationellt och internationellt och dérefter
foresla omraden som skulle kunna utgora nationell hdgspecialiserad 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 rehabi-
literande 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
perspektiv med patientens basta som framsta malsattning.

Sakkunniggruppernas underlag skickas ut pa en bred remiss. Socialstyrel-
sen sammanstaller inkomna synpunkter och dérefter kan sakkunniggruppen
komplettera sitt underlag eller gora eventuella fortydliganden.

Sakkunniggruppens underlag och remissvar lamnas over till en bered-
ningsgrupp vars uppdrag ar att sdkerstalla att koncentration av den foreslagna
varden inte ska ge stora negativa konsekvenser for halso- och sjukvardssyste-
met.

Efter beredning beslutar Socialstyrelsen vilken vard som ska nivastrukture-
ras samt antalet enheter i landet som far bedriva den tillstandspliktiga varden.

Namnden for nationell hogspecialiserad vard beslutar om vilken/vilka reg-
ion/regioner som ska fa bedriva definierad vard pa nationell niva. Infor
namndens beslut kommer Socialstyrelsen ocksa att inhamta ett yttrande fran
en av regionerna utsedd beredningsgrupp.
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