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Beslut om nationell hogspecialiserad vard — viss vard vid
neuroendokrina tumorer i buken och avancerade
binjuretumorer

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid neuroendokrina tumérer (NET) i buken
och avancerade binjuretumérer, enligt tabellerna nedan, ska utgora nationell
hoégspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter. Den vard som avser klaffki-
rurgi vid carcinoid hjartsjukdom ska koncentreras ytterligare och bedrivas vid en
enhet.

Neuroendokrina tumadrer i buken

Beddmning och onkologisk, endokrinologisk behandling, systemisk radionuklidbehandling
eller kirurgisk &tgdard nér sé &r relevant ska utgdéra nationell hdgspecialiserad vérd vid fol-
jande fillst&nd:

1. Metastaserande tfunntarms-NET och minst ett av féljande filldggskriterier:

a. Carcinoid hjdartsjukdom
Hotande tarmischemi pd grund av avancerad metastasering
c. Uteblivet svar pd somatostatinanalogbehandling frots adekvat dose-
ring, t.ex. >4 hormonrelaterade diarréer per dag, > 4 flusher per dag.
ett mycket hégt 5-Hydroxyindolacetat (5-HIA) i serum/urin som inte
sjunker adekvat och/eller patienter med svar peritoneal carcinoma-
tos, samt patienter med snabbt progredierande sjukdom.
Inoperabel rektal-NET.
Samtliga pankreas-, duodenum- och héga jejunum-NET (inkl. spridd sjukdom och Mul-
fipel endokrin neoplasi typ | (MENT)-associerade pankreas-NET).
4. Nydiagnostiserad MEN 1 samt vid NET associerad med von Hippel Lindaus syndrom.

Med systemisk radionuklidbehandling/PRRT vid NET avses bl.a. 77Lu-somatostatinanalog.

Antal enheter:
For ovanstdende omréden (1-4) ska vérden bedrivas vid fyra enheter.

Av dessa ska en enhet inneha tillstdnd att utféra klaffkirurgi vid carcinoid hjdrtsjukdom.
Tabell 1. Definition av den vdrd som ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid Neuroendo-
krina tumorer i buken. Foljande undantag gdller: 1) Initial bedomning vid alla former av NET 2)
Vard vid neuroendokrint carcinom (NEC), 3) Vard vid icke avancerad tunntarms-NET, 4) Vird vid
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icke avancerade ventrikel-, rektal- och appendix-NET, 5) Vard vid levermetastaser fran NET och
6) Vard vid NET utanfor buken.

Avancerade binjuretumérer

Utredning och eventuell kirurgi eller onkologisk behandling vid alla avancerade binjure-
tumorer; exempelvis, men inte uteslutande, tumérer dver sex cm i storlek och/eller med
konstaterad malignitet.

Antal enheter: Fyra enheter

Tabell 2. Definition av den vdrd som ska utgora nationell hogspecialiserad vard vid Avancerade
binjuretumorer. Foljande undantag gdller, den onkologiska behandlingen kan efter éverenskom-
melse ske pd en nationell enhet eller pa hemort.

Arendet
Sakkunniggruppens forslag om nationell hogspecialiserad vard

Socialstyrelsen har den 24 september 2019 gett en sakkunniggrupp i uppdrag att
utreda om vardomradet neuroendokrina tumoérer ska utgora nationell hogspecia-
liserad vard och antal enheter sddan vérd ska bedrivas pa. Vid en genomlysning
av omradet beslot sakkunniggruppen att avgrinsa vdrdomradet till de neuroendo-
krina tumorer som &r lokaliserade i buken, eftersom de kirurgiskt liknar varandra
mer dn neuroendokrina tumorer i andra delar av kroppen. Sakkunniggruppen
lade dock till genomlysning av feokromocytom, abdominella paragangliom och
binjurebarkscancer i separata utredningar eftersom dessa omhéndertas av samma
typ av multidisciplindra kompetens som neuroendokrina tumérer i buken.

Sakkunniggruppen foreslar i dessa tre utredningar att Socialstyrelsen ska besluta
att viss vard vid neuroendokrina tumdrer i buken ska utgora nationell hdgspecia-
liserad vard och bedrivas vid fyra enheter, med undantag av klaffkirurgi vid car-
cinoid hjirtsjukdom som ska bedrivas vid en enhet. Dartill foreslér sakkunnig-
gruppen att kirurgi vid binjurebarkscancer, feokromocytom och abdominella
paragangliom ska bedrivas vid fyra vardenheter, medan den onkologiska be-
handlingen for dessa tillstdnd ska bedrivas vid tva av de fyra vardenheterna. Som
skl for forslaget anfors bl.a. foljande.

Aktuell vird bedoms vara vard som &r komplex, sillan forekommande, kréver en
viss volym och multidisciplinidr kompetens. Varden bedoms ocksé kréva stora
investeringar och medfora hoga kostnader. Varden &r multidisciplinér eftersom
den kriver ett samarbete mellan bl.a. endokrinkirurg, anestesiolog, endokrino-
log, onkolog, patolog, radiolog och nuklearmedicinare, samtliga med erfarenhet
av diagnostik och behandling av respektive omrade.

Ur forskningssynpunkt ar fyra nationella hogspecialiserade vardenheter for ki-
rurgin rimligt, for att 5ka mojligheterna att studera storre patientgrupper. Aven
for onkologin skulle en nationell koncentration ge liknande mdjligheter. Fler en-
heter skulle ge en storre geografisk spridning, men patienterna skulle da bli for
f& for att ge samma erfarenhets- och forskningsvinster. Férre enheter bedoms
inte dndamélsenligt, eftersom betydligt fler patienter &n de som far diagnosen
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kommer att behdva utredas vid en nationell hogspecialiserad vardenhet. Vidare
anser sakkunniggruppen att det vore sarbart att koncentrera denna typ av vard yt-
terligare.

Konsekvenserna av att koncentrera varden ér dvervidgande positiva. For tva av
omréadena foreslas att den kirurgiska varden ska bedrivas pad samma antal enheter
som idag och for det tredje omradet handlar det om relativt laga patientvolymer,
vilket ddrmed inte bor innebéra nagon storre undantréngningseftekt pa annan
vérd pa nationell nivd. Aven for den onkologiska behandlingen inom tv av om-
radena ror det sig om sma patientvolymer. De flesta av patienterna inom dessa
omraden blir inte heller akut sjuka till foljd av sin sjukdom, och ddrmed bedoms
akutsjukvarden inte paverkas ndmnvirt.

Neuroendokrina tumorer i buken

Redan i dag bedrivs den storsta delen av varden vid fyra enheter, vilket ger
bittre forutsittningar 4n tre att ta hand om ett eventuellt 6kat antal patienter i
framtiden. I det fallet att eventuella ringar pa vattnet skulle uppsta i form av att
dven patienter med neuroendokrina tumorer i andra delar av kroppen skulle vér-
das vid nationella hogspecialiserade vardenheter, skulle 4ven denna vardvolym
kunna omhéndertas.

Sakkunniggruppen anser inte att det vore &ndamalsenligt att bryta ut undergrup-
per att koncentrera till firre enheter eftersom dessa undergrupper ér tétt samman-
lankade och behover kunna omhéndertas vid alla nationella hogspecialiserade
véardenheter. Ett undantag ar klaftkirurgi vid carcinoid hjértsjukdom, som &r en
tydligt avgransad atgéird for fa patienter — denna vérd kan koncentreras till en en-
het, anser sakkunniggruppen.

Feokromocytom och abdominella paragangliom

Uppskattningsvis diagnosticeras 120—130 personer per ar med feokromocytom
eller abdominella paragangliom. Det dr rimligt att fordela dessa patienter pa fyra
nationella hogspecialiserade vardenheter for kirurgisk behandling. P4 sé sitt kan
omrédet héllas ihop, och alla enheter kan operera alla typer av feokromocytom
och abdominella paragangliom. Sakkunniggruppen bedémer alltsa inte att det
vore dndamalsenligt att koncentrera kirurgin for endast de avancerade tumdrerna
ytterligare, till férre dn fyra enheter.

For den onkologiska behandlingen &r tva enheter motiverat, eftersom endast en
liten andel av patienterna behdver sddan behandling. Endast en enhet bedoms
déremot vara for sarbart och otillrdckligt nér det géller tillgdnglighet.

Binjurebarkscancer

Sakkunniggruppen foreslar att kirurgi vid denna sjukdom ska bedrivas vid fyra
vardenheter, medan den onkologiska behandlingen ska bedrivas vid tva av de
fyra vardenheterna. Detta eftersom inte alla patienter som far diagnosen binjure-
barkscancer kommer att behdva onkologisk behandling. Endast en enhet bedoms
déremot vara for sarbart och otillrdckligt nér det géller tillgdnglighet.
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Remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har remitterat sakkunniggruppens utredningar till berérda remiss-
instanser. Av remissinstansernas yttranden framgér bl.a. foljande.

Neuroendokrina tumorer i buken

Av totalt 67 remissinstanser har 39 inkommit med synpunkter (varav 18 ldmnats
av landets regioner). Det dr ungefar lika manga instanser som tillstyrker eller
delvis tillstyrker definitionen, jimfort med instanser som inte tillstyrker denna.
Region Stockholm tillsammans med Karolinska Institutet och Karolinska Uni-
versitetssjukhuset dr exempel pa remissinstanser som tillstyrker forslaget som
helhet. Av de som inte tillstyrker definitionen, foresprakar vissa en utvidgning
av denna till att omfatta fler virdomraden, medan andra onskar sndva in definit-
ionen till att omfatta endast mer avancerade sjukdomstillstand. Hér har bl.a.
Vistra Gotalandsregionen och Sahlgrenska universitetssjukhuset foreslagit att all
avancerad NET i hela mag-tarmkanalen inklusive pankreas bor utgora nationell
hogspecialiserad vard, och inte enbart de omraden som lyfts i definitionen. Yt-
terligare nagra foresprakar regional nivastrukturering. Flera remissinstanser (ex-
empelvis Universitetssjukhuset i Linkdping, Vistra Gotalandsregionen och Sahl-
grenska universitetssjukhuset) lyfter sarbarheten med en enhet for klaffkirurgi
vid carcinoid hjértsjukdom. Nagra remissinstanser lyfter beréringspunkter mel-
lan alla de tre sjukdomsomradena samt med paragangliom pé halsen.

Feokromocytom och abdominella paragangliom

Av totalt 67 remissinstanser har 38 inkommit med synpunkter (varav 18 lamnats
av landets regioner). Det &r 17 instanser som tillstyrker eller delvis tillstyrker de-
finitionen, jamfort med 15 instanser som inte tillstyrker denna. Region Stock-
holm tillsammans med Karolinska Institutet och Karolinska Universitetssjukhu-
set, samt Uppsala universitet, 4r exempel pa remissinstanser som tillstyrker
forslaget. Av de som inte tillstyrker definitionen, foresprakar vissa en utvidgning
av denna till att omfatta alla binjuretumorer, medan andra vill sndva in definit-
ionen till att omfatta endast mer avancerade sjukdomstillstanden. Till de senare
hor bl.a. Region Skane och Region Kronoberg, som foresprakar en snavare defi-
nition och ett farre antal enheter. Ytterligare nagra foresprakar regional niva-
strukturering. Flera remissinstanser (bl.a. Svensk Kirurgisk Forening och Svensk
Forening for Endokrin Kirurgi) foresprakar samma antal enheter for hogspeciali-
serad kirurgi och onkologi.

Binjurebarkscancer

Av totalt 66 remissinstanser har 38 inkommit med synpunkter (varav 18 ldmnats
av landets regioner). Det &r 19 instanser som tillstyrker eller delvis tillstyrker de-
finitionen, jamfort med 14 instanser som inte tillstyrker denna. Exempel pa re-

missinstanser som tillstyrker forslaget som helhet 4r bl.a. regionerna Norrbotten,
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Visterbotten och Stockholm, samt Karolinska Institutet, Karolinska universitets-
sjukhuset, Uppsala universitet och Orebro universitet. Av de som inte tillstyrker
definitionen, foresprékar vissa en utvidgning av denna till att omfatta alla binju-
retumdrer (exempelvis Sahlgrenska universitetssjukhuset och Véstra Gotalands-
regionen), medan andra vill sniva in definitionen till att omfatta endast mer
avancerade sjukdomstillstanden. Ytterligare nagra foresprékar regional niva-
strukturering. Flera remissinstanser foresprakar samma antal enheter for hogspe-
cialiserad kirurgi och onkologi (bl.a. Svensk Kirurgisk Foérening och Svensk For-
ening for Endokrin Kirurgi). Aven berdringspunkter med sarkomkirurgi har
lyfts.

Sakkunniggruppens synpunkter pd remissinstansernas yttranden

Socialstyrelsen har gett sakkunniggruppen mojlighet att inkomma med syn-
punkter pa remissinstansernas yttranden. Sakkunniggruppen har inkommit med i
huvudsak f6ljande synpunkter.

Avseende definitionen bedomer sakkunniggruppen att varden enligt definition-
erna i de tre underlagen bor samordnas till samma nationella enheter, med un-
dantag av en sakkunnig som &r skiljaktig och anser att de inte behover samord-
nas. Hela sakkunniggruppen beddémer vidare att definitionen for neuroendokrina
tumorer 1 buken kvarstar men att definitionerna for feokromocytom och abdomi-
nella paragangliom samt for binjurebarkscancer dndras till att istédllet gélla alla
avancerade binjuretumdorer, dvs. exempelvis, men inte uteslutande, tumdérer over
sex cm i storlek och/eller med konstaterad malignitet. Sakkunniggruppen bedo-
mer att nationell hdgspecialiserad kirurgi och onkologi ska finnas vid samtliga
nationella enheter, dven for de avancerade binjuretumorerna.

Avseende antal enheter vidhéller sakkunniggruppen sitt férslag om fyra enheter
for alla tre omraden, givet ovanstadende justeringar i definitionen. Undantaget dr
klaffkirurgi, dar sakkunniggruppen tidigare foreslagit en enhet, eftersom det ror
sig om laga vardvolymer och dir det inte nédvéndigtvis ér klaffkirurgin i sig
som dr komplex, utan snarare pre-, per- och postoperativ vard. Sakkunniggrup-
pen noterar att flera remissinstanser lyfter sdrbarheten med endast en enhet for
klaffkirurgin. Sakkunniggruppen viéljer att beakta synpunkterna om sarbarheten
med endast en enhet och foresprakar darmed tva enheter for klaffkirurgi vid car-
cinoid hjértsjukdom.

Beredningsgruppens yttrande

Socialstyrelsen har begirt in ett yttrande fran en sdrskild beredningsgrupp anga-
ende sakkunniggruppens utredning och forslag. Beredningsgruppen bestar av le-
daméter med expertis 1 hélso- och sjukvardssystemet samt foretriddare for det
nationella programomrédet Akut vard.

Socialstyrelsen har begirt att beredningsgruppen ska yttra sig 6ver om de posi-
tiva effekterna av den foreslagna koncentrationen dverviger eventuella negativa
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effekter for hilso- och sjukvardssystemet. I den analysen har paverkan pé akut-
sjukvérden, nérliggande omraden, geografiska aspekter, transporter, utbildning
och forskning beaktats. Av beredningsgruppens yttrande framgér bl.a. f6ljande.

Beredningsgruppen tillstyrker sakkunniggruppens forslag att viss vérd vid neuro-
endokrina tumdrer i buken samt avancerade binjuretumorer ska utgora nationell
hoégspecialiserad vard och bedrivas vid fyra enheter. Den vard som avser klaffki-
rurgi vid carcinoid hjartsjukdom ska koncentreras ytterligare och bedrivas vid en
enhet. Beredningsgruppen anser att de positiva effekterna av att koncentrera ak-
tuell vard overstiger eventuella negativa effekter for hilso- och sjukvardssyste-
met.

Beredningsgruppen konstaterar att de flesta patienter med dessa sjukdomstill-
stand som regel inte insjuknar akut till foljd av sjukdomen, och ddrmed beddms
akutsjukvarden inte paverkas ndmnvirt. Det kommer dirfor inte heller vara sa att
akutsjukvarden i de regioner som inte far tillstdnd att varda dessa patienter kom-
mer att paverkas. Beredningsgruppen anser inte att koncentrationen i ndgon
storre utstrackning kommer att tringa undan annan vard. Inte heller koncentrat-
ionen av den onkologiska behandlingen kommer att ge nédgra undantrdngningsef-
fekter, da det handlar om relativt fa patienter. Det finns en risk att patienter inom
nationell hogspecialiserad vard kan tringa undan andra patienter i behov av op-
erations-, anestesi- och intensivvardsresurser. Det finns en risk for att minskade
volymer vid de enheter som idag utfor denna vard kan pa sikt medféra utarm-
ning av kompetens inom nérliggande vardomraden. Beredningsgruppen anser att
fyra enheter ger mojlighet till god geografisk tillgédnglighet. Genom ett tydligt
samverkansansvar och genom att koncentrera all vard vid de ovanndmnda vard-
omrédena till fyra enheter, ges mdjlighet till ett storre, mer komplett forsknings-
underlag och utvecklingsmojlighet.

Beredningsgruppen instimmer i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard ska
bedrivas vid fyra enheter. Beredningsgruppen tillstyrker inte att subgruppen
klaffkirurgi ska bedrivas vid tva enheter utan foreslér att denna ska bedrivas vid
en enhet. Géllande klaffkirurgi, ror det sig om ett betydligt lagre antal patienter,
uppskattningsvis 5-10/ar. En sa 14g volym patienter motiverar att detta skots vid
en enhet. Denna enhet maste ha bra kontinuitetsplanering om det skulle vara sa
att de drabbas av ovintade hindelser.

Skilen for beslutet
Rattslig reglering

Av 2 kap. 7 § hélso- och sjukvardslagen (2017:30) framgar 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, patientsdkerheten och kunskapsutvecklingen ska
kunna upprétthillas och ett effektivt anvindande av hilso- och sjukvérdens re-
surser ska kunna uppnas.

Av 7 kap. 5 § samma lag som ovan framgar bl.a. att den myndighet som rege-
ringen bestimmer beslutar vilken hélso- och sjukvard som ska utgdra nationell
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hogspecialiserad vard och pé hur ménga enheter sadan vérd ska bedrivas. Vid
bedémningen av om en atgérd ska utgdra nationell hogspecialiserad véard ska
hénsyn sérskilt tas till om vérden &r komplex eller séllan forekommande och om
den kréver en viss volym, multidisciplindr kompetens eller stora investeringar el-
ler medfor hoga kostnader. Beslutet far inte 6verklagas.

Enligt 2 kap. 1 § hélso- och sjukvardsforordningen (2017:80) framgér att Social-
styrelsen beslutar vilken hélso- och sjukvard som ska utgora nationell hogspecia-
liserad vard enligt 2 kap. 7 § hilso- och sjukvérdslagen (2017:30) och pa hur
manga enheter sadan vard ska bedrivas.

Socialstyrelsens bedomning

Av utredningen i drendet framgar att sakkunniggruppen foreslar att viss vard vid
neuroendokrina tumdrer i buken och avancerade binjuretumorer ska utgora nat-
ionell hogspecialiserad vérd, enligt tabellerna under rubriken Beslut.

Socialstyrelsen konstaterar att de flesta remissinstanser som haft invindningar
framst invant mot just omfattningen av den vard som foreslas utgora hogspecia-
liserad vard, medan fa invinder mot att koncentrera denna vérd pé nationell niva
i sig. Vissa remissinstanser onskar utvidga definitionen i underlagen till att om-
fatta alla neuroendokrina tumorer respektive alla binjuretumoérer, medan vissa in-
stanser vill snéva in definitionen till att omfatta mer avancerade sjukdomstill-
stand. Efter att sakkunniggruppen har fatt ta del av remissinstansernas
synpunkter har de fortydligat och justerat sitt forslag. Vidare konstaterar Social-
styrelsen att d&ven den sirskilda beredningsgruppen tillstyrker sakkunniggrup-
pens forslag till definition.

Socialstyrelsen instimmer i sakkunniggruppens forslag att aktuell vard, enligt ta-
bellerna under rubriken Beslut, ska utgdra nationell hogspecialiserad vard. Enligt
Socialstyrelsens bedomning utvisar utredningen i drendet att den vard som fore-
slds utgora nationell hogspecialiserad vard ar vard som ar komplex, sillan fore-
kommande, kraver en viss volym och multidisciplindr kompetens.

I sakkunniggruppens ursprungliga remitterade forslag rekommenderades att viss
vard vid neuroendokrina tumoérer i buken och avancerade binjuretumorer ska be-
drivas vid fyra enheter, att den vard som avser onkologisk behandling vid binju-
rebarkscancer ska koncentreras ytterligare och bedrivas vid tva enheter samt att
den vérd som avser klaffkirurgi vid carcinoid hjartsjukdom ska bedrivas vid en
enhet. Efter att sakkunniggruppen har fatt ta del av remissinstansernas syn-
punkter har de justerat sitt forslag och foreslar att viss vard vid neuroendokrina
tumorer 1 buken och avancerade binjuretumérer ska bedrivas vid fyra enheter
och att den vard som avser klaffkirurgi vid carcinoid hjartsjukdom ska koncen-
treras ytterligare och bedrivas vid tva enheter eftersom det blir for sdrbart om ak-
tuell vard bedrivs vid en enhet.

Vidare konstaterar Socialstyrelsen att den sdrskilda beredningsgruppen delvis
tillstyrker sakkunniggruppens forslag. Beredningsgruppen anser dock att den
vard som avser klaffkirurgi vid carcinoid hjartsjukdom ska bedrivas vid en en-
het.
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Socialstyrelsen gor bedomningen att aktuell vard, enligt tabellerna under rubri-
ken Beslut, ska bedrivas vid fyra enheter och att den vard som avser klaftkirurgi
vid carcinoid hjértsjukdom ska bedrivas vid en enhet. Socialstyrelsen har vid
denna bedomning sirskilt beaktat den aktuella patientvolymen och behovet av
att sikerstélla att lakare och andra professioner ska kunna uppritthélla sin kom-
petens och tillhandahalla vard av god kvalitet. Socialstyrelsen har dven beaktat
att en koncentration av aktuell vard kommer att leda till starkta forutsdttningar
for forskning och kunskapsutveckling. Nér det géller att varden vid klaffkirurgi
vid carcinoid hjartsjukdom ska bedrivas vid en enhet sa har Socialstyrelsen be-
aktat komplexiteten avseende pre-, per- och postoperativ vard samt de sma vérd-
volymerna.

Socialstyrelsen finner att en koncentration av aktuell vard till fyra enheter och
ytterligare koncentration av den vard som avser klaffkirurgi vid carcinoid hjart-
sjukdom till en enhet, 6kar forutsattningarna for att forbattra kvaliteten, patient-
sdkerheten och kunskapsutvecklingen samtidigt som ett effektivt anvindande av
hilso- och sjukvardens resurser kan uppnés.

Detta beslut fér inte 6verklagas.

Beslut i detta drende har fattats av generaldirektoren Olivia Wigzell. I den slut-
liga handliggningen har avdelningschefen Thomas Lindén, chefsjuristen Pir Od-
man och enhetschefen Kristina Wikner deltagit. Bitrddande enhetschefen Per-
Henrik Zingmark har varit foredragande.

SOCIALSTYRELSEN

Olivia Wigzell

Per-Henrik Zingmark
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