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Svar pa remiss om sakkunniggruppens forslag om
nationell hogspecialiserad vard — Vaskular EDS

Region Orebro lin har fatt mojlighet att yttra sig over sakkunniggruppens forslag
om nationell hogspecialiserad vard — Vaskuldr Ehlers-Danlos sjukdom (VEDS).
Region Orebro lin vill med anledning av forslaget 1imna foljande yttrande:

Remissynpunkter
Virdomrdde och diarienummer: Vaskuldar EDS (Dnr 37910/2022)
Remissinstans(er): Region Orebro lin.

Definition och avgrinsningar

U] Tillstyrker
LI Tillstyrker med synpunkter
Tillstyrker inte

Region Orebro lins synpunkter:

Region Orebro lin instimmer i sakkunniggruppens beddmning att personer med
Vaskuldr Ehlers-Danlos sjukdom (VEDS), men dven 6vrig aortasjukdom, dr en
ofta forbisedd och suboptimalt omhéndertagen patientgrupp. Déremot uppfattar
Region Orebro lin att vEDS inte bér skiljas ut frn gruppen bindvévssjukdomar
med aortaengagemang.

Bindvévs- och vaskuldra sjukdomar som grupp ér ingen séllsynt sjukdom. vEDS
ar en av ménga tillstdnd i detta kluster av sjukdomar. Ett relativt stort antal
individer med arftlig bindvavs- och/eller vaskuldra sjukdomar utan pavisad
genotyp och med varierande svarighetsgrad av tillstdndet utgor ett kontinuum mot
sjukdomar med kéind genotyp, ddribland VEDS. Den snabba utvecklingen inom
genetiken leder till att nya patogena varianter identifieras over tid och
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utvecklingen gér frén fenotypbestamning mot genotyp varfor grinsdragningen
mot nationell hdgspecialiserad vard (NHV) snabbt blir inaktuell och
inkonsekvent.

Att dela upp gruppen bindvavs- och vaskuléra sjukdomar dir vard av individer
skulle ske pa olika virdnivaer beroende av specifik genetisk diagnos (till exempel
vEDS, Marfan, Loeys Dietz) kommer att fragmentera befintliga funktionella
enheter.

Vad géller barn och unga upp till 18 ars alder &r situationen nagot annorlunda.
Dessa handldggs inte primért av vuxenkardiologer och dar skulle en centralisering
till fa enheter kunna diskuteras, exempelvis till de universitetssjukhus som
bedriver barnhjértkirurgi och har erfarenhet och bred kompetens kring medicinsk
och kirurgisk handldaggning av olika medfédda sjukdomar i aorta. Att inkludera
unga med allvarliga bindvavssjukdomar som drabbar blodkérl, inklusive vVEDS,
kan vara ett alternativ. Detta organiseras da rimligen pd motsvarande vis som den
framgéngsrika organisationen av svensk barnhjartkirurgi dér ett par enheter i
landet fungerar som kompetenscentra for ett aktivt nitverk med ACHD- (tidigare
GUCH-) enheter som finns pa alla universitetssjukhus.

Antal enheter

[J Tillstyrker
[ Tillstyrker med synpunkter
Tillstyrker inte

Region Orebro lins synpunkter:

Universitetssjukhusen, som har ett etablerat team for omhéndertagande av
personer med aortasjukdom och 1 6vrigt uppfyller kraven for kritisk personal-
kompetens samt andra kompetenser och forutséttningar som beskrivs i
sakkunniggruppens forslag, bor dven fortsdttningsvis kunna skéta vEDS. Region
Orebro 1in vill sirskilt betona att det dr ett multidisciplinirt forhallningssitt med
kontinuerlig dialog angédende handlédggning av patienten som é&r essentiellt och att
varje enskild patient har en Patientansvarig likare (PAL) som ser till att ta ansvar
for helheten, bortom specialitetsindelningarnas begransningar. Att PAL har god
lokal kéinnedom om remiss och kontaktvéigar liksom anknytning mot nationella
nétverk for kardiogenetik och aortasjukdom ger en forutsittning for att regional
och nationell utveckling pad omridet aortasjukdom gér hand 1 hand.

Sdarskilda villkor

Region Orebro liin har inga synpunkter.

www.regionorebrolan.se



Konsekvensanalys

Patient-, ndrstdende- och barnperspektiv

Ur patientperspektivet ér tillgdngligheten till sjukvarden och nérheten essentiell
och ger 6kad trygghet. En PAL med god kdnnedom om tillstandet, med ett
engagemang for patienten bortom den egna specialitetens organsystem och med
overblick dver olika manifestationer av sjukdomen behovs for god vard. Vidare
behover en PAL ha kdinnedom om lokal vardorganisation, personkédnnedom,
remissvégar och sa vidare.

Utifrdn ovanstdende uppfattar vi att en adekvat vardniva for att tillmotesgd
behovet av specialisering och samtidigt inte forbise den negativa inverkan av
langa geografiska och administrativa avstiand hellre skall ligga pé regional niva.
Vi anser att patienter med bindvévs- och/eller vaskuldr sjukdom oavsett genetisk
typ bor ha en PAL med tillhérande multidisciplinért team pa narmaste
universitetssjukhus.

Kunskaps- och kompetenséverforing

Att fragmentera varden for gruppen bindviavs- och vaskuldra sjukdomar dir vard
av individer kommer att ske pé olika vdrdnivaer beroende av specifik genetisk
diagnos kommer att urholka befintliga, etablerade, funktionella regionala enheter.
Den genetiska kunskapen okar snabbt och nya gener med lika allvarliga
konsekvenser som COL3A1 (VEDS) tillkommer stédndigt och i 6kande takt. Att
vélja ut och sirbehandla vVEDS bland manga andra genvarianter blir kliniskt
ologiskt, byrakratiskt och den samlade kunskapen om ett stort antal liknande
genetiska tillstdnd riskerar urholkas.

En centralisering till endast en enhet skulle medfora stora negativa konsekvenser
for sjukvérdssystemet i form av minskad kunskap om tillstinden regionalt och
ddarmed 6kad risk for att bindvavs- och/eller vaskuldra sjukdomar forbises eller att
diagnostik av kdnda komplikationer fordrojs. Detta ér ett reellt problem dé dessa
patienter kommer att ha sin bassjukvard, liksom soka akut vard, vid ndrmaste
akutmottagning. Det geografiska avstandet liksom antalet enheter som behover
passeras for att nd en nationellt hogspecialiserad vard kommer att fordrdja vard
och blir ett filter. For att kunskapen om denna ofta forbisedda patientgrupp ska
Oka pa alla nivaer i sjukvarden behovs samarbete, girna i form av nationella
ronder, centrala riktlinjer och med fordel ett nationellt register for drftlig
aortasjukdom.

Forskning och utbildning

Ett nationellt register for patienter med drftlig aortasjukdom och nationella ronder
skulle ge goda mgjligheter till forskning om vEDS liksom om annan érftlig
aortasjukdom. Kunskapsutbyte skulle framjas av nationella ronder. Instiftande av

www.regionorebrolan.se



dylik samverkan skulle ge positiva systemkonsekvenser och frimja en
kontinuerlig nationell och regional fortbildning vilken sjélvklart dven skulle
stracka sig bortom den specifika diagnosen vEDS.

Akutsjukvard

Utifran forslaget om nationell hogspecialiserad vard (NHV) ér det svart att fa en
klarhet i hur det tinks kring omhéndertagandet vid akuta tillstdnd. Ar det till
exempel tinkt att det ska vara ett lokalt omhindertagande pa universitetssjukhus
eller transport till NHV vid urakut tillstand som aortadissektion typ A?

Vardkedjan

Avstindet och antalet enheter som ska passeras mellan lokal vardgivare och NHV
blir stort.

For Region Orebro lin

Behcet Barsom
Ordforande Jonas Claesson
Halso- och sjukvardsndmnden Halso- och sjukvardsdirektor
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