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Arlig uppfélining av nationell
hégspecialiserad vard

Lagen for en ny beslutsprocess for den hogspecialiserade varden gick igenom
den 1 juli 2018. Syftet med nationell hogspecialiserad vérd &r att koncentrera
avancerad hélso- och sjukvard till upp till fem enheter i landet for att hoja
den medicinska kompetensen, stirka patientsiakerheten och dka
effektiviteten.

Som en del i Socialstyrelsens arbete med nationell hogspecialiserad vard
ingar arlig uppfoljning av de nationella enheter som har tillstand att bedriva
nationell hogspecialiserad vird. Enligt forarbetena till den nya lagen ska ett
litet antal (5—10 stycken) indikatorer och bakgrundsmaétt f6ljas upp for varje
vardomrade. Uppfoljningsmétten ska grunda sig i den egenkontroll som de
nationella vardenheterna utfor och foretradesvis tas fran kvalitetsregister eller
patientadministrativa system. Uppfoljningsmatten visualiseras sedan pa
Socialstyrelsens webbplats.

Uppfoljningsmatten inom arlig uppfoljning av nationell hdgspecialiserad
vard faller inom kategorierna bakgrundsmatt, tillgdnglighetsmatt,
resultatmatt, patientrapporterade matt och overrapporteringsmatt. I detta
dokument redovisas uppfoljningsmatt for tillstdndsomréade sillsynta
njursjukdomar.

Bakgrundsmatt

Bakgrundsmaétt ger en bild av antal patienter och antal behandlingar inom
nationell hogspecialiserad vard, &lder och kon pd patienterna, samt var
patienterna kommer ifrén. De kan ocksa visa vardtid eller hur svart sjuka
patienterna dr. Data samlas in drligen for att kunna f6lja utveckling,
remitteringsmonster och patientférdelning inom nationell hogspecialiserad
vérd. Till skillnad frén 6vriga uppfoljningsmatt finns det ingen onskvérd
riktning pa bakgrundsmatten. I den arliga uppfoljningen av NHV utarbetas
1-5 bakgrundsmaétt per tillstindsomréde.

Tilgénglighetsmatt

Tillgdnglighetsmatt &r uppfoljningsmatt som visar tillgénglighet till den
nationellt hogspecialiserade varden. Exempel pa tillgdnglighetsmatt kan vara
hur stor andel av remitterade patienter som fér ett besok vid en nationell
vardenhet inom rekommenderad tid, eller hur lang tid en patient far vénta pa
behandling. Det kan ocksa handla om i vilken méan en nationell vardenhet
maste remittera patienter till annan nationell vardenhet. Tillgdnglighetsmatt
har en 0nskvird riktning som vardenheterna ska arbeta mot, till exempel att
en sd hog andel av patienterna som mojligt behandlats inom rekommenderad
tid. Dessa matt beror pd en rad faktorer som vardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuk patienten dr ndr hen remitteras, tillgang till
organ fOr transplantation eller att patienten vill skjuta upp behandlingen.



Resultaten behover tolkas med det i atanke. 1-2 tillgénglighetsmaétt utarbetas
per tillstindsomrade.

Resultatmdtt

Resultatmatt visar hur det gér for patienterna, s& som exempelvis dverlevnad,
aterinlaggning eller komplikationer efter ett ingrepp. Likt tillgédnglighetsmatt
har resultatmétten en onskvird riktning som vérdenheterna ska arbeta mot.
Dessa resultat beror pé en rad faktorer som véardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuka patienterna ar vid remittering. Resultaten
behover tolkas med det i atanke. Det kan vara svart att ta fram nagra fa
overgripande resultatmatt som speglar véard for samtliga patienter inom
definitionen. Matten kan dérfor aldrig ersitta vardenheternas egna kvalitets-
uppfoljningar och resultat fran eventuella kvalitetsregister. 1-3 resultatmatt
utarbetas per tillstindsomrade.

Patientrapporterade matt

Patientrapporterade matt syftar till att 6ka patientdelaktigheten inom varden.
PROM (Patient Reported Outcome Measures) dr matt som visar hur
patienterna sjdlva skattar sin sjukdom och hilsa efter viss vird, medan
PREM (Patient Reported Experience Measures) dr matt som méter patientens
upplevelse av och tillfredsstéllelse med varden. Patientrapporterade utfall dr
viktiga eftersom de ger ett patientperspektiv pa varden, som inte alltid fingas
av kliniska matt. Aven om kliniska utfall som sjuklighet och dédlighet ir
viktiga for patienterna s visar de inte hur patienterna mar eller vad de vill ha
ut av en behandling. Patientrapporterade matt har en 6nskvérd riktning som
vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett patientrapporterat matt utarbetas per
tillstdindsomrade.

Overrapporteringsmdtt

Dessa uppfoljningsmatt syftar till att forbéttra vardkedjan for patienter som
vérdas inom nationell hogspecialiserad vard, sdkerstélla en trygg dvergéng
till varden i patientens hemregion och dka patientsédkerheten. De kan ocksa
framja samverkan mellan tillstdndsinnehavare och remittent, exempelvis
genom att visa om tillstindsinnehavarna aterrapporterar patienten till
hemortsldkare eller remitterande sjukhus, och i s fall hur. Ett annat exempel
ar att visa andelen patienter som far en individuell vardplan vid utskrivning.
Matten har en 6nskvird riktning som vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett
Overrapporteringsmatt utarbetas per tillstindsomrade.



Forteckning Over uppfoljiningsmatt

Tabellen nedan visar samtliga uppfoljningsmatt for arlig uppfoljning av
nationell hogspecialiserad vird (NHV) inom tillstdindsomride sdllsynta
njursjukdomar. Den vard som ingar i NHV-definitionen redovisas i bilaga 1.

Tabell 1. Uppfdljningsmatt for tillstdndsomrade sallsynta njursjukdomar

1D Namn Kategori

Bl Antal patienter Bakgrundsmatt

B2 Antal barn som f&tt en viss behandling Bakgrundsmatt

B3 Staliningstaganden fill avancerade behandlingar Bakgrundsmatt

T Tid frdn remiss till nybesok Tillgénglighetsmatt

R1 Uppfyllelse av malvarde for blodtryck Resultatmdtt

R2 L&ngdtillvaxt Resultatmdtt

P1 Patientrapporterad erfarenhet av varden Patientrapporterat matt

Ol Individuell vardplan Overrapporteringsmétt
Inrapporteringsperiod

Data for uppfoljningsmatten som beskrivs i1 detta dokument rapporteras in 1
aggregerad form av NHV-enheterna, och detta sker arligen under mars
manad. Inrapporteringen avser det foregdende rets resultat, vilket ocksé ar
det som visas ut pa myndighetens webbplats.

Mitperioden (behandlingsaret eller det ar en patient besokt NHV-enheten) ar
det &r som uppfoljningsmattet redovisas for. I mars 2026 rapporteras
patienter for perioden Iseptember-31 december 2025. Sedan kommer
métperioden vara det foregdende aret vid inrapportering, exempelvis
rapporteras data i mars 2027 for patienter som vardats vid NHV-enheten
under 2026. I vissa fall behdver patienterna foljas upp under en lingre tid och
maétperioden for dessa matt kan dé striacka sig langre tillbaka i tiden.

Visualisering p& Socialstyrelsens webbplats

P& myndighetens webbplats' redovisas inrapporterade data dels for hela riket
och dels per NHV-enhet.

Den information om uppf6ljningsmatten som visas ut i anslutning till
resultatdiagrammen pd webbsidan for arlig uppfoljning av NHV &r markerad
med en asterisk (*) i tabellerna 1 detta dokument.

! https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/arlig-
uppfoljning/
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Uppfdliningsmatt for
tillstdndsomréde sdllsynta
njursjukdomar

Bakgrundsmatt 1

B1 - Antal patienter

Matt* Antal patienter inom definitionen som beddmts vid NHV-enhet.
Matenhet Antal patienter
Syfte* Aft f& en bild av det totala antalet patienter inom definitionen.

Att kunna félja utveckling, remitteringsmonster och patientférdelning
inom nationell hégspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakdlla* Patientadministrativa system

Felkdllor och Eventuella fel vid kodning av patienter i de administrativa systemen kan
begrénsningar* pdverka resultatet.

Teknisk beskrivning* Mdttets population

Samtliga unika patienter (barn och vuxna) som beddmts inom
definitionen vid NHV-enhet under behandlingsd@ret (aret innan
inrapporteringsdret).

Med beddmning menas beddmning vid fysiskt besok pd NHV-enhet,
videobesok, kvalificerad telefonkontakt med patient eller konsultation
skriftligen eller muntligen med remittent.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal unika patienter samt férdelat enligt
nedan.

Férdelningar
- Hemregion (enligt folkbokféring)
- Ej folkbokfoérda i Sverige
- Juridiskt kon vid fodseln
- Alder (i &r) vid forsta beddmningstiliféllet under dret:

o <]
o 2-5
o 6-11
o 12-17
o 1825
o 26-65
o 266
Kommentar
Inrapportering NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta gdngen i mars &r 2026

for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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Bakgrundsmaditt 2

B2 - Antal barn som fatt en viss behandling

Matt* Antal barn inom definitionen som fatt njurerséttningsterapi och
uppfdljning efter njurtransplantation vid en NHV-enhet.

Mdatenhet Antal barn

Syfte* Ge en bild av antalet startade njurers&ttningsbehandlingar och
uppfdljningar efter njurtransplantation inom definitionen

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population
Samtliga barn som har fatt en viss behandling enligt kategorierna
nedan under behandlingséret (&ret innan inrapporteringsdret).

En patient réknas bara en gdng i varje kategori, dven om
behandlingen upprepas. En patient kan dock férekommai flera olika
kategorier under aktuellt Ar.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomr&det redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal patienter samt férdelat enligt
kategorierna nedan.

Kategorier
- Peritonealdialys
- Hemodialys
- Intensivvardsdialys med duration mer an tvé veckor
- Genomgadtt njurtransplantation
- Uppfoljning efter njurtransplantation

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
behandlats under féregdende a&r (1 januari-31 december).
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Bakgrundsmaditt 3

B3 - Stdllningstaganden till avancerade behandlingar

Matt* Antal patienter inom definitionen dar ett staliningstagande fill inséttning
av avancerade behandling har skett vid NHV-enhet.

Matenhet Antal patienter

Syfte* Att f6lja hur manga patienter inom definitionen som far en bedémning
och stdliningstagande fill inséttning av avancerade behandlingar.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter (barn och vuxna) inom definitionen dér eft
stéliningstagande fill inséttning av avancerad behandling har skett vid
en NHV-enhet under behandlingsaret (&ret fore inrapporteringsdret).

For mattets redovisas totalt antal unika patienter.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet fr&n 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars fér patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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Tillg&nglighetsmatt 1

T1 - Tid fran remiss till nybesok

Matt* Tid frdn remiss till fysiskt eller digitalt nybesdk p&d NHV-enhet.
Matenhet Tid i antal dagar

Syfte* Att sdkerstdlla att patienter far vard i tid.

Riktning* Ett I&gt varde dr att féredra

Kategori Tilganglighetsmdtt

Typ av matt

Processmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika remitterade patienter (barn och vuxna) inom
definitionen som under behandlingséret (&ret fére inrapporteringsdret)
varit pd eft fysiskt eller digitalt nybesék p& NHV-enhet.

Mattet berdknas genom att ta datum fér nybesdket minus
remissdatum. M&atenheten &r tid i antal dagar (medelvarde och
standardavvikelse, 10:e percentil, median, 90:e percentil). Vid
inrapportering anges ocksd totalantalet (N) patienter data ér
baserade pa.

Méttet redovisas fordelat pd barn och vuxna patienter.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomr&det redovisas i bilaga 1.

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 januari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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ResultatmAtt 1

R1 - Uppfyllelse av malvérde for blodiryck

Matt* Andel patienter som uppfyller mélvarde for blodtryck

Mdatenhet Andel i procent

Syfte* Mattet avser att visa pd resultatet av den vérd som ges inom
definitionen och behandlingseffekt. Blodtryck dr ett av de viktigaste
kvalitetsmatten for patienter med njursjukdom.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra

Kategori Resultatmdtt

Typ av matt

Resultatmatt

Datakalla*

Svenska njurregistret (SNR) och Svenska barnnjurregistret (BNR)

Felkadllor, begrénsningar
och information*

CKD (Chronic Kidney Disease) &r en skala for skattning av njurfunktion.
Steg 3b betyder mattligt till kraftigt nedsatt njurfunktion och steg 5
innebdr njursjukdom i slutstadium.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Unika patienter (barn och vuxna) som bedémts p& NHV-enheten under
behandlingséret (samma populationer som i matt B1) och som har
minst ett blodtrycksvdrde registrerat i kvalitetsregistret under aktuellt Ar.
Matvarden fér barn <1 &r och >16 aringdr inte i BNR och dessa
exkluderas darfér frdn mattets population.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.
For vuxna patienter beréknas mattet enligt féljande:

Téljare

Antal patienter, enligt némnaren, som har ett uppmdatt blodtryck under
130/80, baserat pd& senaste registrerade blodtrycket i SNR under det
aktuella éret.

N&mnare

Totalt antal unika vuxna patienter som beddmts av NHV-enheten under
behandlingsdret (Aret fére inrapporteringséret) och som har minst ett
blodtrycksvarde registrerat i SNR under behandlingsdret.

For barnpatienter berdknas mattet enligt foljande:

Téljare

Antal patienter, enligt némnaren, som har ett systoliskt blodtryck under
90:e percentilen for Iangd, dlder och kén (utifrdn populationsbaserade
normalvérden), baserat pd blodtryck registrerat vid "arskontroll”, eller
om denna saknas baserat p& det senast kontrollerade blodtrycket
under det aktuella &ret.

N&mnare

Totalt antal unika barnpatienter med CKD 3b-5 som beddmts av NHV-
enheten under behandlingsdret (dret fére inrapporteringsdret) och som
har minst ett blodtrycksvarde registrerat i BNR under behandlingsaret.

For mattet redovisas Gven andelen patienter som har ett
blodtrycksvérde registrerat i kvalitetsregistren SNR och BNR férdelat pa
vuxna och barn:

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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- antal vuxna patienter inom definitionen som har ett
blodtrycksvarde registrerat i SNR under behandlingsaret /
antal vuxna patienter inom definitionen som beddmts vid
NHV-enhet under behandlingséret

- antal barnpatienter inom definitionen som har ett systoliskt
blodtrycksvérde registrerat i BNR under behandlingséret /
antal barnpatienter inom definitionen som beddmts vid NHV-
enhet under behandlingséret

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta gdngen i mars ar 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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ResultatmAatt 2

R2 - Langdtillvaxt

Matt* Andel barn med nedsatt njurfunktion inom NHV-definitionen och som
infe har en tillvéxthdmning

Matenhet Andel i procent

Syfte* Barn med sdllsynta njursjukdomar 16per risk for fillvaxthémning pd grund
av minskad njurfunktion och metabolisk obalans. Syftet med mattet ér
att félja langdtillvéxt hos barn inom NHV-definitionen.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra

Kategori Resultatmdtt

Typ av matt

Resultatmatt

Datakalla*

Svenska Barnnjurregistret (BNR)

Felkadllor, begrénsningar
och information*

CKD (Chronic Kidney Disease) &r en skala for skattning av njurfunktion.
Steg 3b betyder mattlig till kraftigt nedsatt njurfunktion och steg 5
innebdr njursjukdom i slutstadium.

Barnen kan é&ven ha andra sjukdomar som pdaverkar ladngdtillvaxten.

Teknisk beskrivning*

Barnets Idngd uppmatt vid senaste arskontrollen under aret fére
inrapporteringsdret, jamférs med normal-langden for patienter med
motsvarande dlder och kén, for att berdkna avvikelse i antal
standardavvikelser (SD) frén normalvardet. Barn som har en Iadngd som
ligger éver minus 2 SD frdn normalvardet anses inte ha en
fillvaxth&mning.

Barn under uppfdljining kommer att férekomma i méttets ndmnare
varje ar fram tills det &r barnet fyller 18 &r, eller fram till dess att
uppfdljning av I&ngdtillvaxt avslutas.

Mdttets population

Samtliga barnpatienter inom definitionen med CKD 3b-5 som vid
senaste Aarskontroll under aret fére inrapporteringsaret, har genomgatt
en mdatning av ladngden.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Tdliare
Antal barnpatienter, enligt némnaren, som har en I&dngd &ver minus 2
SD fér populationsbaserat normalvérde fér dlder och kon.

N&mnare

Totalt antal barnpatienter inom definitionen med CKD 3b-5, som under
Aret fére inrapporteringsdret har genomgatt en arlig matning av
IGngden.

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2026
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
folits upp under foregdende &r (1 januari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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Patientrapporterat matt 1

P1 - Patientrapporterad erfarenhet av varden

Matt* Andel patienter som varit pd fysiskt eller digitalt besdék p&d NHV-enhet
och som foéljts upp kring patientrapporterad erfarenhet av varden.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Att félja upp patienternas erfarenhet av vérden pd ett strukturerat séitt
samt att stimulera verksamheterna ftill utveckling av vérden med hjdlp
av patientinvolvering.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra

Kategori Patientrapporterat matt

Typ av matt

Processmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Patienfrapporterad erfarenhet av vérden mats med hjdlp av enkdat.,
Varje patient som varit pd fysiskt eller digitalt besdk p& NHV-enhet ska
f& maojlighet att besvara en enkat om upplevelsen av vardtillfallet. Har
patienten varit pd flera besdk under ett och samma &r behdver patient
eller v&rdnadshavare besvara enkdten minst en géng per ar.

Mdttets population
Samtliga unika patienter (barn och vuxna) inom definitionen som har
varit pd ett fysiskt eller digitalt besdk pd en NHV-enhet under dret fére
inrapporteringsaret.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Téljare
Antal patienter eller vardnadshavare, enligt nGmnaren, som har
besvarat enk&t om upplevelsen av varden.

N&mnare
Antal unika patienter inom NHV-definitionen som har varit pd ett fysiskt
eller digitalt besdk p& NHV-enhet under &ret fére inrapporteringsaret.

For mattet redovisas dven enkdtens svarsfrekvens (antal patienter eller
vardnadshavare som besvarat enk&ten/antal patienter eller
vardnadshavare som fatt enkdten).

Kommentar

Ett framtida mal ar att &dven redovisa resultatet av enkaten i den arliga
uppfdljningen.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2026. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under foregdende ar (1 jonuari-31 december).

SALLSYNTA NJURSJUKDOMAR
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Overrapporteringsmatt 1

&1 - Individuell vardplan

Matt* Andel vardtillfallen inom slutenvard dér patienten vid utskrivning frdin
NHV-enhet har fatt en skriftlig individuell vardplan.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Att sdkerstdlla att information fréan vardtillfdllet kommer patienten
tilhanda genom att patienten far en skriftlig individuell vardplan efter
utskrivning frdn NHV-enheten.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra

Kategori Overrapporteringsmdtt

Typ av matt

Processmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population
Mattet innefattar samtliga slutenvardstillfallen inom definitionen for NHV
under d&ret fére inrapporteringsdret.

Om en patient har flera vardtillfallen under ett och samma ér kan en
patient férekomma flera génger.

En vardplan beskriver fortsatt hdlso- och sjukvard samt uppfdlining efter
utskrivning frdn NHV-enhet. En individuell vardplan kan till exempel
innefatta vard- och Idkemedelsberdttelse, utskrivningsmeddelande
och patientinformation.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.
Mattet redovisas uppdelat p& barn (A) och vuxna (B) patienter.

Téljare A
Antal vardtillfallen, enligt ndmnaren, dar barnet eller vérdnadshavare
vid utskrivning frdn NHV-enhet, har fatt en skriftlig individuell vérdplan.

Téljare B
Antal vardtillfallen, enligt nmnaren, dar patienten vid utskrivning fréan
NHV-enhet har fatt en skriftlig individuell vardplan.

N&mnare A
Totalt antal slutenvardstillfallen fér barnpatienter inom NHV-
definitionen, under &ret fére inrapporterings@ret

N&mnare B
Totalt antal slutenvardstillfallen fér vuxna inom NHV-definitionen, under
Aret fére inrapporteringsaret

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars &r 2026
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 september tom. 31 december
2025. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
behandlats under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Bilaga 1. Definition av
tillstdndsomréde sdllsynta
njursjukdomar

Foljande utgdr nationell hogspecialiserad
vard

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid svara séllsynta njursjukdomar, enligt
definitionen nedan, ska utgdra nationell hdgspecialiserad vard och bedrivas
vid fyra enheter.

Definition

Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid svara
njursjukdomar hos barn:

1. Beddmning samt vard av svart njursjuka barn dir njurersattningsterapi
ar néra forestaende.
Alla svart njursjuka barn, ddr sjukdomen gatt sd langt att
njurersdtiingsterapi (kronisk dialysbehandling eller
njurtransplantation) snart behovs, ska komma till en NHVe for
utredning infor start av behandling, t.ex. transplantationsutredning.
Inledande bedomning ska ske senast vid CKD stadium 4.

2. Uppstart och dvergripande ansvar for kronisk dialysbehandling hos
barn.
All kronisk dialysbehandling av barn ska ske i samrdad med NHVe, inkl.
val av dialysform. Ansvar for behandlingen och uppféljningen ligger pa
NHVe men utforandet kan av NHVe delvis delegeras till
hemortssjukhus.

3. Beddmning och eventuell fortsatt utredning nér diagnos inte kunnat
faststillas vid misstanke om svér njursjukdom hos barn.

4.  Beddmning och upprittande av behandlings- och uppfoljningsplan for
barn med faststilld svar njursjukdom.
Barn med svdr kronisk njursjukdom (i enlighet med listan pa sjukdomar
nedan) ska fa bedomning och vdrdplan av NHVe. Detta innebdr inte att
barnet fysiskt mdste komma till NHVe.

5. Utredning inf6r, och stéillningstagande till in- och utséttning av viss
avancerad behandling samt uppfoljning och kontroller av sadan
behandling av barn.
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Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid svar sdllsynt
njursjukdom hos vuxna:

I.

Beddmning av vuxna patienter med faststilld svar séllsynt
njursjukdom.

NHVe ska erbjuda fysiskt besok vid bedémning av vuxna patienter men
om forutsdttningarna finns regionalt kan det i samrad beslutas att
patienten inte mdste komma till NHVe. Med kdnnedom om patienten
kan NHVe ta sitt ansvar for strukturerad uppfoljning t.ex. genom
kvalitetsregister.

Utredning infor, och stdllningstagande till in- och utsittning av viss
avancerad behandling samt uppf6ljning och kontroller av sddan
behandling av vuxna.

Fortydliganden till definitionen
Listan nedan dr inte komplett utan visar en bild kring vilka patientgrupper
som kan ha nytta av nationell hégspecialiserad vird.

Med ”barn” avses barn upp till 18 arsdagen.
Med “’svéar njursjukdom eller misstanke om sidan hos barn” avses
exempelvis men inte uteslutande:

Recidiverande och séllsynta stensjukdomar sdsom cystinuri, Xantinuri,
APRT-brist

svéra tubulopatier (sdsom Fanconis syndrom, Bartter, drftlig nefrogen
diabetes insipidus)

svéara njursjukdomar hos barn som leder till njursvikt sisom autosomalt
recessiv polycystisk njursjukdom (ARPKD), kongenitalt nefrotiskt
syndrom, behandlingsrefraktért nefrotiskt syndrom, renala ciliopatier ex
nefronoftis och andra tillstaind/syndrom med hog risk for
progredierande njurfunktionsnedsittning under barndomen

vissa komplementmedierade njursjukdomar, sdsom C3 glomerulopatier
och aHUS

vissa metabola sjukdomar med njurengagemang sasom primar
hyperoxaluri, cystinos, Cobalamin-C methylmalonic acidemia

vaskulit och andra inflammatoriska systemsjukdomar med
njurengagemang hos barn

njurfunktionsnedsattning hos spddbarn med bilaterala kongenitala
njuravvikelser (CAKUT)

terapiresistent hypertoni (stadium II).

Med missténkt avses “dér grundldggande utredning pa hemortssjukhus
inte kunnat sétta diagnos, men stark misstanke finns kvar om svar
njursjukdom”.

Med ”svar sillsynt njursjukdom hos vuxna” avses exempelvis men inte
uteslutande foljande diagnoser:

sdllsynta stensjukdomar sdsom cystinuri, xantinuri, APRT-brist

— svara tubulopatier sa som Bartter, drftlig nefrogen diabetes insipidus
— vissa komplementmedierade njursjukdomar sdsom genetiskt orsakad
C3 glomerulopatier, aHUS
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— vissa metabola sjukdomar med njurengagemang sdsom primér
hyperoxaluri, cystinos, Cobalamin-C methylmalonic acidemia.

* Med avancerade behandlingar for barn och vuxna inom njurmedicin avses

t.ex. nyligen introducerade, dyra likemedel t.ex. genterapier, sSiRNA
(small interfering RNA) -baserade ldkemedel, vissa komplementhdmmare
och enzymldkemedel.

Avgrdnsningar till definitionen (gdller endast barn)
Foljande ska ej inga 1 definitionen for nationell hogspecialiserad vérd:

Intensivvérdsdialys pd vitalindikation

Barn med svar hypertoni med kidnd bakomliggande etiologi annan &n
njursjukdom kan skdétas vid annan enhet med adekvat kompetens och
erfarenhet av hypertonibehandling.

IgA (HSP) vaskulit med lindrigt njurengagemang
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