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Nationell hogspecialiserad vard — viss vard vid neuromuskulér sjukdom
1] Bakgrund

Socialstyrelsen har beslutat att viss vard vid neuromuskulara sjukdomar ska utgéra nationell
hogspecialiserad vard eftersom den beddéms vara komplex, sallan forekommande och krava viss
volym samt multidisciplindr kompetens.

Nationell hogspecialiserad vard infors for att komma till ratta med underdiagnostik, underbehandling
och brister i uppféljningen. Syftet &r att 6ka patientsakerheten och vardkvaliteten, men dven
forbattra kunskapsutvecklingen.

2] NHV enheter och kontaktinformation
De fyra regioner som tilldelats uppdraget for vuxna ar:

- Region Skane

- Region Stockholm

- Region Ostergétland

- Vastra Gotalandsregionen

De regioner som tilldelats uppdraget fér barn med vissa neuromuskuldra sjukdomar ar:

- Region Stockholm
- Vastra Gotalandsregion

3] Remittering
Remittering till NHV-enhet ska ske vid misstankt neuromuskular sjukdom:
e Nar muskelbiopsidiagnostik och/eller tolkning av helgenom-/helexomsekvensering
behovs for vidare utredning.
e For bedomning och eventuell fortsatt diagnostisk utredning, vid misstankt
neuromuskular sjukdom dar diagnos inte kunnat faststallas.
Remittering ska dven ske av patienter som redan diagnosticerats med viss neuromuskular sjukdom:
e FOr teambeddmning och upprattande av uppfoljningsplan.
e  For rekommendation om och uppféljning av sjukdomsmodifierande behandling nar

sadan ar aktuell.

Med neuromuskular sjukdom avses sjukdomar med primar sjukdomsprocess i nagon del av den
motoriska enheten: i framhornscellerna, i perifer nervtrad, i andplattan eller i sjdlva muskeln.

Med viss neuromuskular sjukdom avses exempelvis personer med:

- Arftliga motorneuronsjukdomar sdsom spinal muskelatrofi
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- Primara icke-inflammatoriska muskelsjukdomar

- Ovanliga och/eller komplexa fall av arftliga polyneuropatier samt immunologiskt medierade
former som ar behandlingsrefraktara

- Neuromuskuldra transmissionsrubbningar: arftliga former samt immunologiskt medierade
former som ar behandlingsrefraktara

- Metabola/mitokondriella muskelsjukdomar samt jonkanalssjukdomar med neuromuskular
manifestation.

- Ataxisjukdomar med neuromuskuldara manifestationer sasom Friedreich ataxi.

Mer specifika avgrdnsningar gjorda i samrdd mellan NHV-enheterna, kan féreligga. Respektive NHV-
enhet kan tillfrdgas vid tveksamheter.

Remittering sker via denna remissmall: (Idnk)

En vardsammanfattning/vanlig remiss ska bifogas remissmallen, samt kopior pa utférda
undersdkningar, prover och ldkemedelslista. Specialistvardsremiss bér medsandas vid remiss fran
regioner utanfér Region Skane.

For vissa patienter kan kardiologisk bedomning vara aktuell som en del av individuell vardplan. Vid
remiss for individuell vardplan vid Region Skane NHV-enhet kan kompletterande uppgifter da
begédras infor kallelsen for att kunna gora kardiologisk bedomning. Om remittenten utifran diagnos
eller kliniska data bedémer kardiologisk bedomning som aktuell rekommenderas att Remiss till
Kardiomyopatirond Neuromuskuldr sjukdom (/dnk) ocksa ifylles och skickas parallellt med
remissmallen, vdrdsammanfattning och 6vriga journalhandlingar.

Remiss till NHV-enhet bor utfardas av neurolog. Patient som bor i region med NHV-enhet remitteras i
forsta hand till detta. Om NHV-enhet saknas i regionen kan remittenten valja fritt, men vi
rekommenderar remittenter att etablera kontakt med en av enheterna for fordjupat samarbete och
stod i kompetensutveckling. PAL-skapet kvarstannar hos remittenten, liksom ansvar for fortsatt
uppféljning av patienten efter avslutad utredning pa NHV. Ifylld remiss med bilagor skickas till:

Enheten for Nationell Hogspecialiserad vard, viss vard vid neuromuskular sjukdom
Neurologimottagning Malmo

Skanes Universitetssjukhus

Jan Waldenstroms Gata 19

214 28 Malmo.

4] Akut konsultation

NVH-enheterna erbjuder telefonkonsultation vid akuta fragestéallningar avseende diaghosgrupper
som omfattas av NHV-uppdraget och som inte kan handlaggas med stéd av regionsjukhusneurolog.

Akut telefonkonsultation vid Region Skanes NHV-enhet nas via 040-338233
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Vid behov av akut neuroanestesiologisk konsultation fér en patient som ingar i NHV uppdraget,
hanvisas i forsta hand till nedanstaende lankar, och i andra hand till kontaktinformation till de olika
NHV enheternai[2].

Riktlinjer vid anestesi vid neuromuskular sjukdom- pa Svenska Neuromuskulara arbetstruppens
(SNEMA) hemsida http://www.snema.se/dokument.html, eller pa Svenska Férening for Anestesi och
Intensivvards (SFAI) hemsida https://sfai.se/riktlinje/medicinska-rad-och-riktlinjer/anestesi/perifera-
arftliga-neuromuskulara-sjukdomar

5] Digital rond

Region Skanes NHV-enhet haller en digital rond fér samrad kring medicinska fragor vid
neuromuskular sjukdom. Neurologer vid andra enheter kan vid behov ansluta till denna rond foér
radgivning avseende neuromuskulara fragestallningar infor remiss, eller som kan ersatta remiss, till
NHV-enheten eller kring uppféljning efter besok vid NHV-enheten.

Ronden genomfdrs normalt som teamsrond varje tisdag kl 15.30-16.30 men kan vid enskilda tillfallen
vara installd pga annan verksamhet.

Om ldkare vid annan enhet an SUS 6nskar delta vid ronden féranmals detta genom telefonkontakt till
NHV-sjukskoterska som nas pa 040-333749. NHV-sjukskoterska satter da upp patienten pa rondlista
och kan férmedla teamslank till aktuellt rondtillfalle till inremitterande som deltar och féredrar fallet
pa ronden.

6] Forskning & utbildning

NHV-enheterna enskilt och tillsammans stravar efter att starka forskningen inom det
Neuromuskuldra omradet och garna fungera som nav i olika nationella och internationella
samarbeten. Ta garna kontakt om ni vill diskutera olika projekt.

NHV-enheterna stravar efter att verka for en 6kad nationell kompetens inom det neuromuskulara
omradet. Foretradare for NHV-enheterna medverkar i de arliga nationella méten som arrangeras av
SNEMA och Natverket for neuromuskulara sjukdomar. Se dven respektive NHV:s hemsida for
moijlighet till randningar, 6verregionala méten och utbildningar.

6] Information om NHV och uppdraget

Om nationell hégspecialiserad vard: https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-
och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/

Beslut om nationell hogspecialiserad vard: https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-
regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/oversikt/neuromuskulara-sjukdomar/

Arlig uppfoljning av nationell hdgspecialiserad vard: https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-
och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/arlig-uppfoljning/
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