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Huntingtons sjukdom

Socialstyrelsens forslag pd nationell
hogspecialiserad vérd
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Socialstyrelsens beddmning

En sakkunniggrupps (SKG) forslag till nationell hogspecialiserad vard inom
vardomradet Huntingtons sjukdom har, i ett tidigare skede remitterats och
aven bedomts, i en beredningsgrupp. Vid det tillfdllet fanns stod hos
remissinstanserna att definiera omradet som nationell hdgspecialiserad vard
(NHV). Beredningsgruppen ansag daremot att det forslaget, s som forslaget
var formulerat, riskerade att utarma den samverkansregionala varden inom
Huntingtons sjukdom. Sakkunniggruppen blev efter remitteringen och
beredningen oenig till ursprungsforslaget. Patient- och anhorigrepresentanten
i gruppen (representant for Riksforbundet Huntingtons Sjukdom) stottade
forslaget och var av dsikten att den samverkansregionala virden har haft
svart att nd upp till kraven pa jamlik vard for patientgruppen.

Med ovanstaende som bakgrund, samt att remissinstanserna var évervigande
positiva till tidigare forslag, har Socialstyrelsen valt att komma med ett nytt
forslag. For denna remittering har Socialstyrelsen omformulerat forslaget pa
definition (det som ska utforas av en NHV-enhet) sd att fler vardtillfallen
sker pa NHV-enhet dn vad som var fallet i sakkunniggruppens forslag, i syfte
att skapa storre patientnytta. Socialstyrelsens forslag innebér dven att den
nationellt hogspecialiserade varden vid Huntingtons sjukdom ska bedrivas pa
fem enheter for att minska riskerna for regional utarmning.

Detta dokument innehéller endast forslag pa definition och antal enheter. For
bakgrund till omradet hénvisas till bilaga 1 (SKG-rapport Huntingtons
sjukdom). For sakkunniggruppens resonemang efter remiss, se bilaga 2
(SKG:s svar pé remissyttranden). Fragor fran beredningsgrupp 1 till SKG
samt svar pa dessa fragor framgar av bilaga 3 (svar fran SKG till
beredningsgrupp 1). Beredningsgrupp 1:s yttrande framgér av bilaga 4
(Yttrande B1). For forslag till sarskilda villkor for NHV Huntingtons
sjukdom se bilaga 2.

Socialstyrelsen foreslar att vardomradet Huntingtons sjukdom, som framgar
av rubriken “Definition” ska utgdra nationell hogspecialiserad vard och
bedrivas vid fem enheter f6r vuxna, varav en enhet dven ska ta hand om barn.
Jamfort med sakkunniggruppens forslag har Socialstyrelsen valt att foresla
ett utokat ansvar for NHV-enheterna till; kontakt med alla individer med
bekriftat genetiskt bararskap samt erbjudande om regelbunden uppfdljning,
regelbunden uppf6ljning for patienter med bekriftad sjukdom samt i
forekommande fall stéllningstagande till avancerade behandlingar sa som
exempelvis genterapi (fortfarande FoU).
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Detta bedoms vara vard som &dr komplex, séllan forekommande, krdver en
viss volym och multidisciplindr kompetens. Varden dr multidisciplindr da
bland annat arbetsterapeut, dietist, fysioterapeut, klinisk genetiker, kurator,
logoped, neurolog, psykiatriker, psykolog och sjukskoterska behovs. Ofta ér
det en kombination av de tvarprofessionella behandlingarna som kan hjilpa
en patient som har ett svart uttryck och svara symtom av sin sjukdom. Att
samla patienterna pa NHV-enheter skulle mojliggéra en sammanhéllen och
strukturerad uppfoljning samt mojliggdra deltagande 1 studier i storre
omfattning &n idag. Detta da@ NHV-tillstand ar forenade med villkor som
medfOr att enheterna behdver bedriva forskning pa patientgruppen. Om det 1
framtiden blir aktuellt med avancerad behandling for patientgruppen sa &r
NHV-enheterna ldmpade att bedoma vilka patienter som &r aktuella for sddan
behandling. Om vardomradet inte skulle bli NHV finns risk for fortsatt
ojdmlikhet mellan regionerna i landet rorande vilken vard en patient med
Huntingtonssjukdom har tillgéng till. Idag finns, i vissa regioner, dedikerade
team som jobbar med patientgruppen medan det i andra regioner inte finns
nagon struktur med team-omhéndertagande.

Det finns dven en risk for ojamlikhet kring vilka patienter som 1 framtiden
kan fa tillgang till avancerad behandling. En strukturerad uppfoljning, dven
av de individer som har ett bekréftat bararskap kan medfora att information
blir mer nationellt likriktad samt att information om exempelvis mojligheten
till PGT-behandling (preimplantatorisk genetisk testning) kan standardiseras
for patientgruppen.

Socialstyrelsen bedomer att en koncentration av aktuell vard till fem enheter
okar forutsdttningarna for att forbéttra kvaliteten, patientsidkerheten och
kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av hilso- och
sjukvardens resurser kan uppnas. Fem enheter r sé néra en
samverkansregional nivastrukturering som NHV-systemet mojliggor, vilket
var nigot beredningsgruppen lyfte som viktigt i sitt yttrande. Forslaget
baseras pa uppskattade vardvolymer och mdjlighet till geografisk spridning
av enheterna. Fyra enheter skulle innebéra att virden hamnar nagot langre
ifran patienterna med en 6kad risk for utarmning av regional kompetens. Fler
enheter dn fem ligger utanfor Socialstyrelsens beslutsmandat om NHV.

Konsekvenserna av att koncentrera denna vard har sakkunniggruppen i sin
utredning beddomt vara dvervdgande positiva. Socialstyrelsen bedomer att
fordndringen fran ursprungsforslaget inte innebér nadgon paverkan pé
akutsjukvarden vare sig hos de som tilldelas tillstdnd eller hos de som inte
tilldelas tillstdnd. Dock kan nérliggande vérd eller patientgrupper som &r i
behov av samma kompetenser i teamet paverkas. Om teamet inte tilldelas
tillrackliga resurser, finns risk for undantrangning av andra patientgrupper till
formén for NHV-patienter. Risken for detta minskar dock om man viéljer att
ha NHV-vérd pa fem enheter s som foreslaget i detta dokument.
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Nedan foljer Socialstyrelsens forslag till definition av vad som ska utgora
nationell hogspecialiserad vird och pd hur ménga enheter den ska bedrivas.
Med definition avses den del av varden som bara ska bedrivas pa en nationell
hogspecialiserad vardenhet med tillstand.

Definifion

Vid genetiskt bekriftat bararskap av patogen variant for Huntingtons
sjukdom hos asymtomatiska individer ska remiss skickas till NHV for
specifik information om sjukdomen samt eventuella behandlingsmdjligheter.
Dessa individer ska dven erbjudas arlig uppfoljning pA NHV-enhet.

Vid bekréftad Huntingtons sjukdom ska patienten remitteras till NHV-enhet
for en multiprofessionell beddmning. Med multiprofessionell bedémning
menas en teambedomning som innefattar exempelvis men inte uteslutande,
ett stdllningstagande till behandling och plan f6r uppf6ljning.

Utover ett forsta besok ska patient med bekrédftad Huntingtons sjukdom
arligen bedomas av NHV-enhet.

Stillningstagande till avancerade behandlingar, exempelvis men inte
uteslutande genterapi, ska ske pA NHV-enhet

Besok och beddmning kan ske fysiskt eller digitalt.

Fortydliganden till definitionen

Patientens huvudsakliga véard och viss del av uppfoljningen ska fortsatt
bedrivas i hemregion.

D4 en patient inte vill eller inte kan medverka, kan beddmning ske
vardgivare emellan.

Med patogen variant avses expansion av 36 eller fler CAG-
trinukleotidrepetitioner i H77-genen.

Antal enheter

5 enheter
varav 1 enhet ska omhénderta barn under 18 éar.
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