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Remiss avseende sakkunniggruppers
genomlysning infor beslut om nationell
hdgspecialiserad vard

Uppsala universitet har anmodats 1dmna svar pé rubricerad remiss.

Bifogade yttranden har utarbetats av gemensamma expertgrupper med
Region Uppsala, diar Uppsala universitets representation har utgjorts av
docenten Per Olof Eriksson, Institutionen for kirurgiska vetenskaper
(Neurofibromatos typ 2) och adjungerad professor Hans Hagglund,
Institutionen for medicinska vetenskaper (Systemisk mastocytos).
Fakultetshandldggare August Aronsson har tillhandahallit administrativt
stod.

Kort sammanfattning

Uppsala universitet har i samverkan med Region Uppsala tagit fram
nedanstéende yttranden. Varje yttrande utgdr ett svar pd motsvarande
delremiss.
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Svar pa remitterat forslag till nationell hdgspecialiserad vard

— Neurofibromatos typ 2 och annan genetisk
schwannomatos

Remissynpunkter

Vardomrade och diarienummer: Neurofibromatos typ 2 (Dnr.
1991/2025)

Remissinstans(er): Region Uppsala och Uppsala universitet
Definition och avgrinsningar

[] Tillstyrker

[J Tillstyrker med synpunkter

Tillstyrker inte

Eventuella synpunkter, alternativt motivering till stdllningstagandet:

Region Uppsala och Uppsala universitet anser att sakkunniggruppens
forslag inte adresserar de problem som finns inom den hdgspecialiserade
varden av patienter med NF2-relaterad schwannomatos (NF2RS).

Det centrala problemet som motiverar inforande av NHV for NF2RS ér
hur patienter ska handldggas i ett sammanhéllet, vilkoordinerat och
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multidisciplinért vardforlopp som tillgodoser deras mangfacetterade
behov. Det dr 1 huvudsak det strukturerade, langsiktiga och aktiva
omhéandertagandet av patienterna som saknas i sakkunniggruppens
definition. Region Uppsala och Uppsala universitet anser att
sakkunniggruppens forslag inte tillrackligt adresserar detta problem, och
att forslaget for vilken kirurgi som ska vara NHV-uppdrag ér for snavt
formulerat utifran patienternas behov av en trygg, sidker vard med hog
kontinuitet och kvalitet.

Enligt sakkunniggruppens forslag ska patienter bedémas av ett
multidisciplinért team pd NHVe en gang och dérefter foljas lokalt. Vidare
foreslar sakkunniggruppen att patienter med behov av ytterligare
bedomning ska remitteras pa nytt till NHVe. Sakkunniggruppen har dock
inte definierat vilka behov som kréver ny remittering. Forslaget innebar att
det precis som tidigare finns en §verhdngande risk att patienten hamnar
mellan stolarna pa grund av oklart patientansvar. Forslaget innebér vidare
att majoriteten av NF2RS-patienter fortsittningsvis ska skotas av dvriga
kliniker dér de precis som idag inte sdkert tas omhand pa ett strukturerat,
multidisciplinirt sétt. Det dr séledes inte klarlagt hur det ska sékerstéllas
att patienterna far adekvat uppf6ljning, varfor risken for ojamlik vard kan
befaras fortsétta.

Ytterligare ett problem med forslaget géller de patienter som kommer att
behova f6ljas upp och bedomas regelbundet pa NHVe. Med
sakkunniggruppens foreslagna definition kommer en stor andel av de
operationer som patienterna dr i behov av utforas av kirurger pé sjukhus
som inte har NHV-uppdraget. Detta innebér att beslut om operation
kommer att fattas av personer som inte ska utféra den kirurgiska
behandlingen, vilket riskerar en bristféllig kontinuitet, oklar
ansvarsfordelning och i slutdndan en ojdmlik vard beroende pa patientens
bostadsort. Region Uppsala och Uppsala universitet instdimmer med
sakkunniggruppen i att mycket av den faktiska kirurgin rent tekniskt inte
ar avsevart mer avancerad for NF2RS-patienter &dn for dem med
sporadiska tumorer. Dock &r kontinuiteten sarskilt viktig vid NF2RS
eftersom patienten ofta behdver upprepade operationer som bygger pa en
langsiktig planering och personligt fortroende.

Den horselbevarande kirurgins plats i varden av NF2RS kréver sarskilda
kommentarer och klargéranden. Horselbevarande kirurgi syftar till att
patienten ska fa behalla funktionell horsel. Innerdrat har d& funktion och
vid kirurgi bevaras innerdrat (horselsnécka och baggangar) och horselnerv
intakt. Lyckad bevarad horsel ar beroende av preoperativ horsel, tumorers
storlek, intraoperativ monitorering och adekvat operationsteknik.
Mojlighet att genomfora horselbevarande operation ska behérskas av alla
enheter som opererar vestibularisschwanom (VS). Denna typ av kirurgi
anvéands framfor allt vid operation av sporadiska VS och ir alltsé inte alls
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specifik for NF2R, snarare &r den mer ovanlig for denna patientgrupp da
medicinsk behandling med Avastin/bevacizumab ofta ges for att bevara
horseln sa lange som mojligt.

Om funktionell horsel saknas vid operation av VS (oavsett sporadiskt VS
eller NF2RS) kan mélet vara att behélla horselnerv och cochlea
(horselsnédckan) intakt for att ge forutsittning for cochleaimplantat (CI).
Horselnervssparande operation kriver overvakning av horselnerv
peroperativt och olika tekniker kan d& anvéndas, bade direkt monitorering
av horselnerv eller horselnervskiarnor pa hjarnstammen. Alternativt fors en
testelektrod in cochlean och under ingreppet mits electrically evoked
Auditory Brainstem Response (¢éABR). De neurokirurgiska 6ppningar som
ar mojliga ar bade translabyrintéir och retrosigmoidal/suboccipital. Om de
anatomiska forhéllandena omojliggdr att behdlla horselnerven intakt, eller
om kirurgen misslyckas med det, ar CI inte langre mdjligt. I detta ldge kan
hjérnstamsimplantat (ABI), dar horselkérnorna i hjairnstammen stimuleras
direkt, vara en mgjlighet att ge patienten en horselupplevelse. Sedan 1993
finns erfarenhet av detta i Uppsala, med ett aktivt ABI-team med
regelbundna ronder, vilket ocksa lyftes av Uppsalas representant i
sakkunniggruppen. Detta har tyvérr inte inkluderats i forslaget.

Region Uppsala och Uppsala universitet bedomer att sakkunniggruppen
overskattat volymen av CI i behandlingen av NF2RS. I en storre nationell
sammanstéllning fran England (Smith ME et al, UK NF2 Research
Collaborative. “Cochlear Implantation in Neurofibromatosis Type 2:
Experience from the UK Neurofibromatosis Type 2 Service.” Otol
Neurotol. 2022 Jun 1;43(5):538-546) beskrivs CI som en viktig
behandlingsméjlighet avseende horsel hos NF2RS. Aren 2004 till 2019
erholl 66 patienter med NF2RS CI, varav 33 erholl CI éren 2014 till 2019.
Om motsvarande incidenssiffror anvinds for Sverige, motsvarar det att en
patient med NF2RS far ett CI arligen. De flesta som erholl implantat fick
det dock efter stralning, observation av stabila tumdrer eller
Avastinbehandling, inte 1 samband med tumoroperation. Endast ett mindre
antal patienter fick CI efter horselnervssparande kirurgi och dir var
resultaten ocksa sdmre. Slutsatsen dr att uppskattningen att 5—10 personer
med NF2RS skulle behdva CI arligen ér kraftigt 6verskattad, samt att det i
allra flesta fall inte ror sig om CI i samband med horselnervssparande
kirurgi.

Slutligen anser Region Uppsala och Uppsala universitet att CI utan
tumorresektion inte ndmnvért avviker i den preoperativa utredningen av
horsel och balans eller den intraoperativa monitoreringen frén de rutiner
som giller vid anbringande av CI hos andra gravt horselnedsatta.

Mot bakgrund av ovanstdende invindningar och kommentarer samt med
utgéngspunkt i patientnyttan bedoémer Region Uppsala och Uppsala
universitet att definitionen bor dndras sa att:
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. Samtliga NF2RS-patienter f6ljs via MDK pad NHV-enhet
minst arligen.

. NHV-enheterna ska fatta beslut om behandling och utfora all
intrakraniell och intraspinal tumdrkirurgi for hela patientgruppen.

. Inldggning av CI pa patienter som inte planeras for
tumoroperation samt inldggning av CI eller ABI i samband med operation
av VS ska ske pda NHVe.

Antal enheter

O Tillstyrker
[ Tillstyrker med synpunkter
Tillstyrker inte

Eventuella synpunkter, alternativt motivering till stillningstagandet:

Region Uppsala och Uppsala universitet anser att NHV behover ta ett
storre ansvar for varden av NF2RS och att det dérfor behover vara fler
NHVe. Region Uppsala och Uppsala universitets forslag dr att NHV {or
NF2 eller annan genetisk schwannomatos ska utforas pa fyra (4) enheter
och att kirurgi av vestibularisschwannom med horselrehabilitering med CI
alternativt ABI begrénsas till tva (2) av dessa.

Sdarskilda villkor

Region Uppsala och Uppsala universitet har inga synpunkter att Iimna pa de
sarskilda villkoren.

Konsekvensanalys

Region Uppsala och Uppsala universitet har inga synpunkter att 1dmna pa
konsekvensanalysen.
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