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Forord

Socialstyrelsen beslutar om vilken hilso- och sjukvard som ska utgora riks-
sjukvard. Denna vérd ska samordnas till enheter diar en hog vérdkvalitet och
en ekonomiskt effektiv verksamhet kan sékerstillas. Det framgar av 2 kap. 7
§ och 7 kap. 5§ 1 hélso- och sjukvérdslagen (2017:30), HSL samt av proposit-
ionen till lagdndringen (2016/17:43). Vidare framgar det att Socialstyrelsen
beslutar om tillstdnd och villkor, efter ansdkan frdn de landsting/regioner
som avser att bedriva rikssjukvérd. Det finns ett sirskilt beslutsorgan inom
Socialstyrelsen, Rikssjukvirdsndmnden (RSN), som har till uppgift att be-
sluta om rikssjukvard. Detta framgar av 19 § forordningen (2015:284) med
instruktion for Socialstyrelsen.

RSN beslutade den 18 maj 2016 att definiera kirurgi vid medfott dia-
fragmabréck, kirurgi vid medfodda missbildningar av matstrupen och viss ki-
rurgi vid anorektala och urogenitala missbildningar inklusive kirurgi vid
Hirschsprungs sjukdom, som rikssjukvard.

Denna rapport syftar till att ge ett underlag for att kunna fatta beslut om
vilka landsting/regioner som ska tilldelas tillstdnd att bedriva rikssjukvérd
inom de tre definierade barn- och ungdomskirurgiska omrddena under den
forsta tillstdndsperioden, som planeras gélla mellan 2018-06-30 och 2024-06-
30.

Denna rapport har skrivits av utredarna och medicinskt sakkunniga pa en-
heten for hogspecialiserad vard. Ansvarig enhetschef ar Kristina Wikner.

Olivia Wigzell
Generaldirektor
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Forklaringar

ABUK — avancerad barn- och ungdomskirurgi

Anorektal — avser nedersta delen av dndtarmen

Analatresi — medfodd avsaknad av @ndtarmsoppning

Blasextrofi — medfodd missbildning med 6ppet urinror och urinbléasa
BUK — barn- och ungdomskirurgi

Diafragma — mellangidrdesmuskel som skiljer bukhalan fran brosthalan

ECMO — extracorporeal membran oxygenation, syresittning av blodet
utanfor kroppen i en avancerad utrustning som innehaller ett membran.

Epispadi — missbildning dér urinréret mynnar pd ovansidan av penisen
Esofagusatresi — missbildning dir del av matstrupen ar fortrangd eller saknas

Hirschsprungs sjukdom — aganglionos, medfodd avsaknad av nervceller i
nedre delen av tjock- och dndtarmen, vilket orsakar nedsatt tarmmotorik med
kronisk forstoppning som foljd.

Kloak — missbildning med en gemensam Oppning for tarm, urinvdgar och
konsorgan

RSN — Rikssjukvardsndmnden

SLL — Stockholms léns landsting

SUS — Skéanes Universitetssjukhus

T1 — forsta tillstdndsperioden

Urogenital — avser nagot som hanfors sig till urinvégar och konsorgan
vABUK — viss avancerad barn- och ungdomskirurgi

VACTERL — syndrom dér flera missbildningar forekommer samtidigt inom
t.ex. hjrtat, hjdrnan, ryggmérgen, urinvdgarna/njurarna, ryggen och bécke-
net. V stér for vertebra (kota), A for anus (dndtarm), C for cor (hjarta), T for
trakea (luftstrupe), E for esofagus (matstrupe), R for ren (njure) och L for
limb (extremitet).

Vaginalatresi — avsaknad av vagina

VGR — Vistra Gotalandsregionen



Sammanfattning

Kirurgi vid medfott diafragmabrick (brack i mellangdrdesmuskeln) och vid
medfodda missbildningar av matstrupen samt viss kirurgi vid anorektala och
urogenitala missbildningar (engagerar tarm, &ndtarmsmynning och urinblasa,
urinrér och kénsorgan) inklusive Hirschsprungs sjukdom (avsaknad av nerv-
celler i delar av tarmen) &r tre omraden som definierades som hdgspeciali-
serad vérd av rikssjukvardskaraktdr genom beslut i RSN den 18 maj 2016
(1).

Tillstdndsutredningarna paborjades den 14 november 2016 och omfattar
separata tillstdnd per definitionsomréade. Fyra landsting/regioner har sokt till-
stdnd for samtliga tre definitionsomrdden inom viss avancerad barn- och ung-
domskirurgi (VABUK): Region Skéne genom Skanes Universitetssjukhus i
Lund, Region Uppsala genom Akademiska sjukhuset, Stockholms ldns lands-
ting (SLL) genom Karolinska Universitetssjukhuset och Vistra Gotalands-
regionen (VGR) genom Sahlgrenska universitetssjukhuset.

Denna rapport ér ett underlag for RSN att besluta om tillstdnd for den
forsta tillstdndsperioden som planeras gélla mellan den 30 juni 2018 och 30
juni 2024. Socialstyrelsen bedomer att for omrddena: kompetens, allmdnna
krav pa god vard, resultatuppfoljning och kvalitets- och verksamhetsutveckl-
ing uppfyller samtliga sokande landsting/regioner de uppstillda kraven. De
omraden dir landstingens/regionernas forutsittningar skiljer sig at &r kompe-
tensforsorjning, kapacitet och forskning.

Samtliga sokande landsting bedoms ha etablerad medicinsk kompetens och
erfarenhet av kirurgi inom alla de tre definierade rikssjukvardsomradena.
Storst erfarenhet av ingreppen finns sammantaget inom SLL.

SLL och Region Skane har god kompetensforsorjning och tillgang till
ECMO. Region Uppsala har ocksa tillrackligt manga operatérer men saknar
egen ECMO-resurs. VGR har tillgang till ECMO.

Gillande forskning och utveckling bedomer Socialstyrelsen, med stod av
underlag fran internationella experter, att tva av landstingen, Region Skane
och SLL, har forskningsverksamhet med hogre relevans och potential vad
géller vABUK och dir SLL ar den mest utmirkande av de sokande.

Region Skéne och SLL tillampar uppfoljning pd hemorten, har avtal med
andra ldnder och dokumenterade strategier samt utvecklingsmgjligheter vad
giller kompetensforsorjning.

Antalet barn inom vABUK dér sa litet att det skulle vara tillrdckligt med en
ensam utforare, men pa grund av behovet av barnhjértkirurgi for en del av
barnen och for att minska sérbarheten, ar det lampligt med tva utforare dar
atminstone en enhet har tillgdng till barnhjértkirurgi.

Sammantaget bedomer Socialstyrelsen att tvé av de sokande landstingen har bast
forutsattningar att bedriva och utveckla de tre definitionsomrdden inom vABUK
ndmligen Stockholms lins landsting, genom Karolinska Universitetssjukhuset
och Region Skéne, genom Skanes Universitetssjukhus. Rikssjukvardsndmnden
rekommenderas dérfor att fatta beslut om att ge Karolinska Universitetssjukhuset
och Skanes Universitetssjukhus i Lund, tillstand for alla tre definitionsomradena
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att bedriva vABUK som rikssjukvard under den forsta tillstindsperioden 2018-
06-30 till och med 2024-06-30
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Inledning

Bakgrund och syfte

Den storsta delen av barn- och ungdomskirurgin och all avancerad barn- och
ungdomskirurgi (ABUK) utfors i dagslaget pa fyra platser i landet: Akade-
miska sjukhuset 1 Uppsala, Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg och Skanes Universitetssjuk-
hus (SUS) i1 Lund.

Ar 2009 foreslogs ett stort antal mojliga definitionsomraden inom ABUK
vara av rikssjukvérdskaraktir. Socialstyrelsen gjorde da bedomningen, efter
inkomna synpunkter, att det skulle fa for stora negativa konsekvenser pé de
befintliga barnkirurgiska och nirliggande pediatriska verksamheterna i landet
om alla dessa omraden skulle bli rikssjukvard. Definitionsutredningen for
ABUK éterupptogs ar 2015 och presenterades for RSN véaren 2016. I rappor-
ten presenterades ett mindre antal diagnos- och atgirdskoder dér centrali-
sering av dessa skulle ge stor patientnytta samtidigt som konsekvenserna pa
ovrig verksamhet bedomdes bli begriansade(1).

De omraden som blev aktuella for rikssjukvéard efter definitionsutred-
ningen var: medfott diafragmabréack (brack i mellangdrdesmuskeln som skil-
jer bukhdla fran brosthala), medfodda missbildningar av matstrupen, anorek-
tala och urogenitala missbildningar inklusive Hirschsprungs sjukdom
(avsaknad av nervceller i delar av tarmen).

Definitionsomradena utgor tillsammans vVABUK. RSN beslutade ar 2016
att vABUK utgor hogspecialiserad sjukvard av rikssjukvardskaraktir. For att
bedriva rikssjukvard krivs tillstand fran Socialstyrelsen och en tillstandsut-
redning péborjades i november 2016.

Definitionsomradena inom vABUK karaktiriseras av 1aga patientvolymer,
komplicerade kirurgiska ingrepp, behov av intensivvérd och avancerad ut-
rustning och specialutbildad personal. Det ar darfor fordelaktigt att koncen-
trera verksamheterna till farre stdllen for att bedriva vard med god kvalitet.

Sjukdomstillstanden dr komplexa, vilket krdver en multidisciplinirt sam-
ordnad insats. Dessa allvarliga tillstdnd paverkar inte bara patienterna
kroppsligen utan ocksa livskvalitet, sociala relationer, kroppsuppfattning och
sexualitet pdverkas genom hela livet. Flera av patienterna i dessa grupper ar
ocksa drabbade av flera andra missbildningar, sé kallade multimissbildningar
och ménga av dem krédver upprepad kirurgisk behandling. Utover kirurgin ar
hogkvalificerad multidisciplinidr samverkan, inklusive anestesi- och intensiv-
vérd, avgorande for att nd goda behandlingsresultat vid dessa komplexa till-
stand.

Med multidisciplindr samordning avses att olika specialiserade kompeten-
ser samverkar kring patienten genom hela vardkedjan, fran utredning via be-
handling till uppf6ljning. Patienterna har ocksa en hog risk for fortsatt sjuk-
lighet och tillstdnden kraver ofta en lang tids uppfoljning och valfungerande
vardkedjor. Dessutom kan en del personer i dessa patientgrupper behdva fort-
satt vard med t.ex. ytterligare kirurgi i vuxen alder.
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Den 6vergripande varden for patienter med de missbildningar som faller
inom definitionen har hittills varit god och med jimforbara resultat pa alla de
fyra sokande barnkirurgiska klinikerna. Socialstyrelsen konstaterar att de fyra
sOkande har jamforbara verksamheter pa de flesta punkter och dérfor har till-
standsutredningen fokuserat pa de omrdden dér verksamheterna skiljer sig at.

De tre foreslagna definitionsomrddena omfattar cirka 110 patienter per ar 1
Sverige, vilket utgoér mindre dn 10 procent av all spaddbarnskirurgi och cirka
tva procent av all barn- och ungdomskirurgi

Bild 1. Schematisk férdelning av antal patienter for barn- och ungdomski-
rurgi per ar i Sverige mellan ar 2011-2015.

vABUK
ca 110

ABUK
ca 310

BUK
ca1500

I dagslaget forekommer systematisk remittering av dessa patienter till nagon
av de fyra barnkirurgiska klinikerna 1 Sverige som bedriver denna vérd.

Behoriga att ansoka om tillstdnd for att bedriva rikssjukvard ar sjukvards-
huvudménnen (landstingen/regionerna). Fyra landsting/regioner har sokt
rikssjukvardstillstand for vABUK. Ansokningar infor den forsta tillstdndspe-
rioden har inkommit till Socialstyrelsen fran:

» Region Skéne genom Skanes Universitetssjukhus 1 Lund

» Region Uppsala genom Akademiska sjukhuset

+ Stockholms ldns landsting (SLL) genom Karolinska universitetssjukhuset

» Vistra Gotalandsregionen (VGR) genom Sahlgrenska universitetssjukhu-
set.

En sammanstéllning av ansokningarna, kompletterande information och en

sammantagen bedomning av sokandes svar, redovisas i bilaga 1. Rapporten
innehaller den information som inkommit till och inhdmtats av Socialstyrel-
sen. Fortsittningsvis kommer sdkande landsting till storsta delen att beteck-
nas som Region Skéane, Region Uppsala, SLL och VGR.
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Kirurgi vid medfodda missbildningar av matstrupen avser till storsta delen
diagnoser som ror esofagusatresi (fortrangning eller av avsaknad av mat-
strupe), varfor den rikssjukvardsdefinitionen kommer att betecknas som
esofagusatresi.

Tillstinden kommer att vara forenade med villkor och den eller de sokande
som tilldelats rikssjukvardstillstind kommer att foljas upp och utvérderas re-
gelbundet av Socialstyrelsen. I tillstdinden kommer allménna villkor formule-
ras runt t.ex. forskning, samarbete, kunskapsspridning och krav pa det syste-
matiska kvalitetsarbetet. Socialstyrelsens arbete i denna rapport har
kopplingar till Agenda 2030 delmal 3.8.

Syftet med denna rapport &r att vara ett underlag for beslut i RSN om vilka
sokande landsting/regioner som bor tilldelas tillstand att bedriva vABUK
som rikssjukvard.

Antal fillstdnd

Utgéangspunkten i beslutet for tillstdnd om rikssjukvard dr att maximalt tva
landsting/regioner ges tillstdnd att bedriva den aktuella varden. Detta stdll-
ningstagande motiveras av foljande aspekter:

* patientvolym

* beddomning av den sarbarhet som en ensam utdvare innebér vid oforut-
sedda resursbortfall av personal, lokaler eller utrustning

* att ge forutsittningar for framtida nationella jamforelser mellan de enheter
som beviljas tillstand.

Baserat pa att tre avgransade omraden arbetats fram i definitionsutredningen,
beslutade RSN att definiera de tre separata omrddena som rikssjukvérd. Ge-
nom separata tillstdnd for varje omrade, skulle en storre flexibilitet for utvér-
dering och beslut kunna uppnas (1). Hansyn bor ocks4 tas till de barn som
fods med multimissbildningar. De senaste aren har flera patient- och narsta-
endeenkiter gjorts 1 Sverige och dessa visar att om véarden dr av god kvalitet
anses det virt att resa lingre strickor for att fa tillgang till denna. Aven i de-
finitionsutredningen (1) anser foretrddare for patienterna att nérhet till vard &r
av betydelse ur patient- och nérstdendeperspektiv men inte av den grad att
det finns skal att kompromissa med kvaliteten. I definitionsutredningen fram-
gér ocksa att en samlad kirurgi for de aktuella diagnoserna forvintas inte
bara 0ka kvaliteten pa varden utan dven bidra till ett bittre underlag for
forskning inom omrédet.

Multimissbildningar och VACTERL

Multimissbildningar forekommer inom samtliga tre definitionsomraden och
medfor utredningar inom andra organomréden t.ex. hjérta, hjdrna, ryggmaérg,
urinvigar/njurar, rygg och backen.

Till exempel har cirka hélften av patienterna med esofagusatresi, dven
missbildningar av andra organ, som dndtarmen, hjirtat och urinvdgarna samt
skelettmissbildningar i kotor, armar och ben. Da flera av dessa missbild-
ningar forekommer samtidigt bendmns tillstdindet VACTERL, V stér for ver-
tebra (kota), A for anus (dndtarm), C for cor (hjérta), T for trakea (luftstrupe),
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E for esofagus (matstrupe), R for ren (njure) och L for limb (extremitet). Pa-
tienter kan i vuxen alder ha fortsatta besvir relaterade till matstrupe och luft-
vigar och dirmed generellt sdankt livskvalitet.

Alla s6kande enheter beskriver hur de handldgger och remitterar barn med
multimissbildningar och de rutiner som finns for hur barn med hjéartmissbild-
ningar skickas till enhet med rikssjukvardstillstand for barnhjartkirurgi. For
vissa av missbildningarna har operatoren/teamet samverkat nationellt och
rest till en annan enhet for auskultation och samverkan runt operationen.

For multimissbildningar och for VACTERL-barnen finns det fordelar med
att koncentrera och samlokalisera de tre foreslagna definitionsgrupperna till
samma centrum eftersom vissa missbildningar ofta forekommer tillsammans.
Utdver kirurgin och att ménga patienter kraver upprepad kirurgisk behand-
ling, 4r hogkvalificerad multidisciplindr samverkan avgorande for att nd goda
behandlingsresultat vid dessa komplexa tillstind. Samlokalisation kan ocksé
vara att foredra av praktiska orsaker och kontinuitetsskél, t.ex. for att samla
atgirder och uppfoljningar av patienten pd samma stille.

Transporter

Samtliga sokande enheter beskriver hur transporter av patienter sker idag. En
nationell samordning av transporterna har lange diskuterats och arbetas nu
fram mellan intensivvardsenheterna i Sverige.

Konsekvensanalyser

I definitions- och tillstindsutredningen (1) har sammanlagt tre konsekvensa-
nalyser gjorts (bilaga 4). Tre tillfragade internationella experter har gjort obe-
roende bedomningar av konsekvenserna av koncentration av patienterna till
farre enheter. Alla tre bedomer det som osannolikt att en centralisering skulle
medfora s omfattande negativa konsekvenser att det inte skulle motivera
nyttan for de patienter som ingér i rikssjukvardsdefinitionerna. Undantréng-
ningseffekter pd annan verksamhet bedoms inte vara stora eftersom det ror
sig om sma patientvolymer. Inte heller anses centralisering paverka ovrig
kompetens ndmnvirt eftersom den behdvs for patientgrupper med andra dia-
gnoser och stérre volymer.

Att samla samtliga diagnosgrupper till en klinik skulle stirka hela vérdtea-
met och forbéttra insamling av data och i de fall dér hjartmissbildningar fore-
kommer dr experterna eniga om att tillgang till kompetens inom barnhjartki-
rurgi dr optimalt men inte nodvandigt.

Utbildning av personal i verksamheter utan rikssjukvardtillstind kan 16sas
med t.ex. tjanstgoringsrotation vid en rikssjukvardsklinik.

Centralisering av patientgrupperna kommer att medfora 6kade transporter
men experterna anser att nyttan éverviger eventuella risker.

Sammantaget anser experterna att centralisering av dessa patientgrupper
leder till 6kad kompetens hos vardgivarna och ger forutsittningar att bedriva
forskning med hog kvalitet.
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Metod och arbetsprocess

Arbetsprocessen vid en tillstaindsutredning omfattar ansokningsforfarande,
granskning av underlag, platsbesok pd sokande enheter och beddmning av in-
samlat material. Dértill foljer beredning av utredningsunderlaget och formu-
lering av villkor for tillstdnd. Kompletterande information har inhdmtats si-
vl skriftligt, som vid platsbesok pé sokande enheter. Vidare anlitar
Socialstyrelsen internationella experter for bedomning av de delar av ansok-
ningarna som ror sokande enheters forskningsverksamhet. Rapporten har
skrivits och utarbetats av utredare och medicinskt sakkunniga pa enheten for
hogspecialiserad vard. Beslut om tillstdnd fattas av RSN.

Ansokningsforfarande

Efter att RSN fattat definitionsbeslutet om rikssjukvérd skickades ett ansok-
ningsformulér ut till samtliga Sveriges landsting och regioner den 16 juni
2016. Ansokningstiden 16pte fram till den 14 november 2016.

Nér ansokningstiden gatt ut hade Region Skane genom SUS Lund, Region
Uppsala genom Akademiska sjukhuset, SLL genom Karolinska Universitets-
sjukhuset och VGR genom Sahlgrenska Universitetssjukhuset ansokt om till-
stdnd for att f4 bedriva vABUK som rikssjukvard.

Utover ansdkan med bifogade bilagor har Socialstyrelsen begért in komp-
letterande information och gjort platsbesok pa de fyra enheterna. Till platsbe-
soken sammankallades en tvarprofessionell grupp med representanter fran
verksamheten for vVABUK och de fick vid métet beskriva och visa sina verk-
samheter. Observatorer fran de dvriga sokande verksamheterna niarvarade vid
besoken.

Socialstyrelsens sammanfattning, bedémning av ansékningarna, komplet-
terande uppgifter och information fran platsbesdken redovisas 1 bilaga 1.

Forankring och beredning

Socialstyrelsen konsulterar, 1 &renden rorande rikssjukvérd, regelbundet en
grupp bestdende av tjdnstemin fran de sex sjukvardsregionerna och kontakt-
personer frin Sveriges sju universitetssjukhus. Arbetet med tillstdndsutred-
ningen har foredragits for gruppen vid tre tillfallen under 2017.

Internationella experter

For att bistd ledamdterna i RSN med relevant bakgrundskunskap anlitades
oberoende internationella experter. Experternas uppdrag i definitionsutred-
ningen var att virdera konsekvenserna av en centralisering. I tillstdndsutred-
ningen var uppdraget att gora en sammanfattad bedomning av forskningen
frén alla de sokande landstingen/regionerna. De experter som anlitades 1 till-
standsutredningen var dr. Priscilla Chiu frdn Kanada och dr. Liedeke van der
Steeg frén Nederldnderna (bilaga 2 och 3). Samtliga sdkande hade mojlighet
att patala experternas eventuella jiv men inga sadana invindningar framfor-
des.
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I tillstdndsutredningen har dessutom ytterligare en expert, prof. Risto Rin-
tala beskrivit hur man koncentrerat kirurgi pa barn i Finland (bilaga 4).

Underlag for rapport

Socialstyrelsen har i tillstandsutredningen om vABUK som rikssjukvard an-
vant:

* originalansdkan

» kompletteringar till ansokan

* information inhdmtad vid platsbesok

* bedomningsunderlag fran internationella experter inom forskning (bilaga 2
och 3)

» konsekvensanalys fran externa internationella experter inom det kliniska
omradet (bilaga 4)

» Tjanstemanna- och kontaktpersonsgruppen har tagit del av underlaget.
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Beskrivning av verksamheterna

Socialstyrelsens analys och utvirdering av verksamheterna bestar av en gene-
rell del dér kvalitetsaspekter for att bedriva God vérd beskrivs. I den speci-
fika delen presenteras en mer ingdende beskrivning av de enskilda definit-
ionsomrédena. Socialstyrelsen fokuserar dér pa de kritiska resurser och
kompetenser som krivs for att bli tilldelad rikssjukvardsuppdraget.

Generell del

Den generella delen bestér av en analys och utvirdering av de fyra s6kande
enheternas kvalifikationer inom omradena: kompetens och erfarenhet, kapa-
citet, patientomhindertagande, vardkedja, resultatuppfdljning, kvalitets- och
verksamhetsutveckling samt forskning. Inga avgorande skillnader avseende
kirurgiska metoder har beskrivits under utredningen.

Kompetens och erfarenhet

Kompetens och erfarenhet handlar om vad som finns pa enheterna idag samt
hur de sokande enheterna sikerstéller kompetensforsorjning.

Samtliga s6kande redovisar intern och extern fortbildning for olika per-
sonalgrupper. Likasa har alla sokande introduktionsprogram och internation-
ellt kunskapsutbyte for de anstillda.

Alla sokande har ett systematiskt arbete med kompetensutveckling fran spe-
cialisttjdnstgoring for ldkare (ST-utbildning) till fardig specialist inom barn-
och ungdomskirurgi. SLL och Region Skéne beskriver en utforlig plan for
kompetensforsorjning av operatorer inom vABUK. Generellt sett bor en jour-
linje bemannas av 3—5 personer for att kunna folja arbetstidslagen. Region
Skéne arbetar systematiskt med kompetensforsorjning inom definitionsomra-
dena genom att de genomgaende har flera barnkirurger som nérvarar vid op-
erationerna, som pa det sdttet fir erfarenhet. Region Skéne har dérfor manga
sjalvstandiga operatorer med god atervaxt. SLL och Region Uppsala har till-
rackligt ménga sjélvstandiga operatorer. VGR beskriver att de i nuldget inte
har tillrackligt méanga sjélvstindiga operatorer for att tdcka en jourlinje inom
tva av de tre definitionsgrupperna.

Gemensamt for de sokande enheterna ar att de har identifierat behovet av
kompetensforsorjning av specialistsjukskdterskor. Som en del av kompetens-
forsorjningsplanen har darfor betald vidareutbildning for dessa inforts pa alla
enheterna.

Samtliga sokande beskriver utforligt i ansdkningarna att de har den Gvriga
kringliggande kompetens som behovs for att ta hand om och varda barn fore,
under och efter operation. Alla fyra s6kanden redovisar att det finns anestesi-
och intensivvardslidkare med sérskild kompetens inom barn och ungdomski-
rurgi och for att omhénderta barn under ett ars dlder. Samtliga redovisar in-
tern fortbildning med introduktionsprogram samt internationellt kunskapsut-

byte.
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Kapacitet

Kapacitet handlar framforallt om att kunna tillhandahilla kritiska resurser,
bemanning vid t.ex. resursbortfall och antal tillgéngliga vardplatser.

Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO), dvs. syreséttning av blo-
det utanfor kroppen och intensivvard for barn ar kritiska resurser i vVABUK.
De so6kande enheterna har olika kapacitet gidllande ECMO. Det féorekommer
samarbete mellan enheterna men man beskriver ocksa en problematik med
stingda vardplatser. Samtliga enheter beskriver hur de aktivt arbetar med att
tillgodose patienten nddvindiga resurser och personal. De beskriver ocksa
hur de samarbetar for att kunna omdisponera patienter i behov av ECMO-
behandling och frigora vardplatser.

Behandling med ECMO under ett ldngre tidsintervall, upp till ndgra
veckor, kan tillhandahallas av SLL och Region Skéane. SLL 4r den enda en-
heten som bedriver behandling under en langre tid 4n ndgra veckor och har
déarutdver mobil kapacitet med mojlighet till ECMO-behandling under trans-
port. VGR har ECMO-behandling och kan behandla patienter under négra
dagar, vilket ar kortare tidsperiod dn SLL och Region Skane. Region Uppsala
tillhandahéller inte ECMO-behandling.

En annan kritisk resurs for vABUK ér intensivvédrd. De barn som behand-
las inom definitionsgrupperna har ofta behov av intensivvard i anslutning till
de kirurgiska ingreppen for att kunna upprétthalla de viktigaste organens
funktioner och noga kunna folja sjukdomsforloppet.

I rollen att bedriva rikssjukvard ingar dven att ta hand om patienterna vid
oforutsedda resursbortfall. Region Skane och SLL har utforliga strategier for
hur patienterna ska omfordelas vid lokal- och bemanningsbrist. De har dven
avtal med vérdgivare 1 6vriga Norden for att ticka upp vid ovéintade hidndel-
ser. Region Uppsala och VGR har inga formella avtal men har samarbete
med utlindska vardgivare.

Region Skéane, Region Uppsala och VGR beskriver byggplaner for sjuk-
hus, kliniker och avdelningar. SLL har nyligen flyttat verksamheten till ett
nytt sjukhus, Nya Karolinska Universitetssjukhuset, vilket redan har innebu-
rit en omfordelning av patienter till nya lokaler och med ny organisation.
Samtliga sokande beskriver likartade arbetssitt angaende vintetider och for-
méga att tillhandahélla vard i rimlig tid.

Patientommhdndertagande

Patientomhéndertagandet inbegriper information till patienter och nérstaende,
delaktighet i varden, barnperspektiv, multidisciplindr samverkan och jadmlik
vérd. Alla sokande enheter uppvisar liknande arbetssitt for patientomhinder-
tagande.

Vardkedjan

For patienterna inom vABUK krévs ett multidisciplindrt och ofta ldngvarigt
omhéndertagande. Vardkedjan ér darfor komplex och kriaver god kommuni-
kation mellan vardenheter, specialistsjukvard, primérvard, skola, omsorg osv.
Samtliga sokande beskriver vardkedjan (avseende diagnostik, utredning och
uppfoljning) pa ett liknande sétt.
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Vem som gor vad och nér skiljer sig 4t mellan landstingen/regionerna. Alla
sokande har ansvar for utredningen men vissa delar av utredningen kan utfo-
ras pa hemorten beroende pé var patienten bor och vilken kapacitet hemorts-
sjukhuset har. De fyra s6kande landstingen/regionerna utfor i olika utstrack-
ning utredningarna. Region Skane, Region Uppsala och SLL har som maél att
patienterna i storsta mdjliga méan ska foljas upp pa hemorten medan VGR {6-
redrar att folja upp patienterna pa Sahlgrenska Universitetsjukhuset.

Alla sokande foljer de nationella vardprogram som utarbetats av de fyra
sOkande enheterna. Dessa vardprogram &r under utveckling men varje enhet
har lokala riktlinjer och individuellt anpassade strukturer for utredning, upp-
foljning och behandling.

De fyra sokande redogdr for hur kvalitetssékring av vardkedjan sker, men
har olika tillvigagéngssitt och planer for t.ex. upprittande av kvalitetsregis-
ter, utbildningsinsatser, ndra samarbete med hemortssjukhusen och tydlig pa-
tientsamverkan.

Samtliga sokande beskriver utforligt multidisciplindrt samarbete, ett lik-
vardigt arbetssatt kring véntetider, vard inom rimlig tid och fungerande sam-
arbete med remittenterna.

Alla sokande arbetar med problematiken kring 6vergéngen fran barn- till
vuxenvard och forsoker utveckla den delen av vardkedjan pé ett patientsékert
satt. Region Uppsala har for det &ndamalet utvecklat speciella mottagningar
for ungdomar med anorektala och urogenitala missbildningar.

Resultatuppfdlining

Samtliga sokande foljer upp och utvirderar sin vard vilket dr en forutséttning
for att varden ska forbdttras. Resultat fran verksamheterna rapporteras in i in-
ternationella och lokala kvalitetsregister samt ett nationellt register (Svenska
registret for avancerad barn- och ungdomskirurgi, SWEAPS), som &r under
utveckling.

Verksamheterna har redovisat komplikationer inom de olika definitions-
omradena under aren 2011-2015. De sokande redovisar inga visentliga skill-
nader vad géller orsak eller frekvens av komplikationer.

Kvalitets- och verksamhetsutveckling

For jamlik, sédker och god vard bor standardiserade vardplaner upprittas.
Samtliga sokande har vardprogram, behandlingsriktlinjer, utvecklingsar-
beten, resultatjimforelser och patientsikerhetsarbete. Kvalitets- och verk-
samhetsutvecklingen mellan verksamheterna ar jamforbara. Alla s6kande en-
heter rapporterar in data for barn med medfodda séllsynta missbildningar till
SWEAPS. Det nationella registerhdllarskapet finns 1 VGR och styrgruppen
for SWEAPS bestar av representanter fran alla sokande enheter.

Forskning

Forskning som dr framstdende i definitionsomradena och som bidrar till ut-
veckling for vardomradet ér en viktig del 1 den slutgiltiga bedomningen.
Bred, multidisciplinér forskning som spanner fran grundforskning till patient-
néra klinisk forskning behovs for att behandling och omvéardnad ska kunna
utvecklas.
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Alla s6kande enheter utfor forskning inom vABUK med, for flera av dem,
tonvikt mot kliniskt omhéndertagande. De skande enheterna beskriver
forskning om kirurgiska ingrepp, eftervard och livskvalitet.

SLL utmaérker sig med att ha den bredaste forskningsportfoljen inom alla
tre definitionsomraden och de har flest publikationer som direkt berdr
vABUK. Med anledning av det begriansade antalet patienter och potentiella
forskningspersoner, kommer det dven i framtiden att vara viktigt med nation-
ella och internationella samarbeten och av de fyra sokande enheterna utméir-
ker sig SLL och Region Skéne hir. I tabellen nedan presenteras de internat-
ionella experternas rankning av de sokandes forskning.

Tabell 1. Experternas rankning av sokandes forskning.

Den ena experten gjorde en sammanlagd rankning av sékandes forskning och den andra
rankade denna per definitionsomrade. Varje bokstav motsvarar en grad dar A innebdr
hoégst rankning.

Experter Dr. van der Steeg Dr. Chiu
SLL A
Diafragmabréck A

Esofagusatresi A

Anorektala och urogenitala A

missbildn. inkl. Hirschsprungs sjd.

Region Skane B
Diafragmabrdck B

Esofagusatresi C

Anorektala och urogenitala B

missbildn. inkl. Hirschsprungs sjd

VGR B
Diafragmabréck C

Esofagusatresi B

Anorektala och urogenitala C

missbildn. inkl. Hirschsprungs sjd

Region Uppsala C
Diafragmabrdck D

Esofagusatresi D

Anorektala och urogenitala D

missbildn. inkl. Hirschsprungs sjd

Medfott diafragmalbrdck

Arligen fods cirka 20 barn med diafragmabrick i Sverige. Medfott dia-
fragmabrdck uppstr nér diafragma (mellangérdesmuskeln) inte bildas pa ett
normalt sitt. Diafragmabrack dr en missbildning dar det via ett hél i ena si-
dans diafragmamuskel blir en férbindelse mellan buk och brosthéla sa att bu-
korganen kan glida upp 1 brosthalan. Detta paverkar framfor allt utvecklingen
av fostrets lungor. Medfott diafragmabréck édr en av de missbildningar under
nyfoddhetsperioden som lange forknippats med hog dodlighet och sjuklighet,
och tillstdndet dr fortfarande en av de storsta utmaningarna inom barnkirur-
gin, barnintensivvarden och nyfoddhetsvarden. Detta livshotande tillstind be-
ror pd att lungorna dr omogna och att blodet inte kan syrséttas.

Medfott diafragmabrack kan diagnostiseras fore och efter fodseln. Barnet
opereras oftast vid cirka tre till fyra dygns alder. Fér barn som diagnostiserats
fore fodseln kan forlossningen planeras till ett barnkirurgiskt centrum medan
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barn som diagnostiserats efter fodseln behdver transporteras till ett sédant
centrum efter fédseln. Om barnet behover ECMO-behandling for att sékra
syrséttningen av blodet och dr i for déligt hélsotillstand for konventionell
transport, krévs tillgédnglighet till ett ECMO-team som pabdrjar behandlingen
pa plats och under transport till ett centrum dér sadan behandling kan fort-
sdtta. Sddana transporter sker redan idag, men skulle bli fler vid en centrali-
sering.

Kompetens

De omraden som skiljer de ansokande enheterna &t ar kirurgi och ECMO-
behandling. Ovrig kompetens som ir kritisk for barn med medfédda dia-
fragmabréck, sdsom t.ex. andningsvard, ér likvérdig hos de sdkande.

Kirurgi

Alla sokande landsting/regioner har kompetens att operera medfodda dia-
fragmabrdck. Region Skane har sju sjilvstidndiga operatdrer som kommer att
finnas tillgéngliga under forsta tillstdndsperioden (T1). SLL kommer att ha
totalt fyra sjdlvstindiga operatdrer och Region Uppsala tre sjdlvstandiga ope-
ratorer for samma period. VGR har tva sjélvstédndiga operatorer och ytterli-
gare en som kommer att bli sjélvstandig under T1.

ECMO-behandling

Av de sokande landstingen/regionerna ar det tre som har kompetens for
ECMO-behandling, Region Skane, SLL och VGR. SLL kan behandla tre till
fyra patienter och har mgjlighet att transportera patienter under pagédende be-
handling, vilket 6vriga saknar. VGR och Region Skane har kapacitet att be-
handla en till tvd patienter samtidigt. SLL 1dngtidsbehandlar patienter med
ECMO och tar emot andra landstings/regioners ECMO-patienter for langre
behandlingsperiod. Region Skane fardigbehandlar sjdlva de flesta av sina
ECMO-patienter, aven de som har behandling under langre tid. Region Upp-
sala saknar mojlighet till ECMO-behandling inom sin region.

Erfarenhet

SLL opererade mellan dren 2011-2015 mer 4n dubbelt s& ménga patienter
inom definitionsomradet jimfort med ovriga sokande. Dessa opererade unge-
far lika manga var.

Annan relevant erfarenhet

Barn med diafragmabrack har sérskilt behov av avancerad och god andnings-
vérd fore och efter operation. Denna kompetens finns pa samtliga enheter.

Kapacitet

Jourlinjerna pé varje enhet fordelas mellan de sjélvstandiga operatorerna.
Antal sjdlvstiandiga operatorer for att ticka jourlinjen uppnds av Region
Skéne, Region Uppsala och SLL. VGR bemannar jourlinjen for definitions-
omradet av tva ldkare men verksamheten har fungerat vil dndéa eftersom pati-
enterna séllan kraver ett akut kirurgiskt omhindertagande.

Alla sokande landsting/regioner redovisar liknande vérdtider fran fodsel
till operation av barn med diafragmabrack.
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Vardkedjan

Vardkedjan for diafragmabrack, vad géller diagnostik, utredning och uppfolj-
ning ar visentligen lika hos alla sokande.

SLL har tillstdnd att bedriva rikssjukvérd for intrauterina behandlingar och
har en medarbetare som utbildar sig utomlands i en teknik som kan vara till
gagn for patienter med diafragmabréck.

Forskning

De tvé internationella experter som anlitats for granskning av forskningen
bedomer att SLL har framstdende och bred forskning inom definitionsomra-
det. SLLs forskning som spanner frin grundforskning till klinisk forskning,
ar av hog kvalitet och produktivitet samt innovativ och relevant for omradet.
SLL:s forskning har bidragit till den kliniska utvecklingen av verksamheten.
Region Skénes forskning pa omradet har potential att bidra till utvecklingen
av omradet. Experterna bedomer att Region Uppsalas och VGR:s forskning
ar begransad och inte i samma utstrackning bidrar till den kliniska utveckl-
ingen pa omrédet.

Alla fyra sokande har internationella samarbeten. SLL har flest publikat-
ioner inom omradet medan de Ovriga har fi eller inga publikationer.
SLL och Region Skane har god infrastruktur och goda ekonomiska resurser
for forskning inom definitionsomradet. VGR redovisar inga planer for att ut-
oka de infrastrukturella mojligheterna for att bredda forskningen inom omréa-
det. Region Uppsala har ingen aktiv forskare med fokus pd detta omréde.

Medfédda missbildningar av matstrupen

Esofagusatresi dr en medfodd missbildning som innebér att forbindelsen mel-
lan matstrupen och magsdcken dr bruten. De flesta patienterna har ocksé en
trakeoesofageal fistel, en forbindelse mellan matstrupen och luftstrupen.
Trakeoesofageal fistel kan ocksa forekomma utan samtidig esofagusatresi.
Arligen fods cirka 30 barn med esofagusatresi i Sverige. Barn med esofagu-
satresi diagnostiseras oftast i nyfoddhetsperioden (10—15% uppticks under
graviditeten) och opereras inom 48 timmar efter fodelsen. Detta ger tid att
transportera barnet till en centraliserad enhet.

Kompetens
Kirurgi

Alla sokande landsting har kompetens att operera medfédda missbildningar
av matstrupen.

Region Skéne har sju operatorer och ddrmed flest antal sjdlvstindiga ope-
ratorer med sérskild kompetens for esofagusatresi. SLL och Region Uppsala
har vardera tre sjdlvstindiga operatorer och VGR har tvi sjilvstindiga opera-
torer inom definitionsomradet. SLL och Region Skane beskriver en utforlig
plan for kompetensforsorjningen av kirurger, frdn ny specialist till senior ki-
rurg.

SLL har utfort flest operationer inom definitionsomradet.
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Annan relevant erfarenhet

Barn med missbildningar pd matstrupen har sirskilda behov av viss kompe-
tens, t.ex. gastroenterologer, logopeder och dietister, for att fa ett gott be-
handlingsresultat. Dessa kompetenser finns pd samtliga enheter.

Samtliga s6kande har sjukskoterskor med specialistkompetens inom omradet.

Kapacitet

Region Skéne, Region Uppsala och SLL har en god bemanning for att ticka
en jourlinje. VGR saknar 1 dagsldget sjdlvstindiga operatorer for att ticka en
jourlinje inom definitionsomradet men beskriver en kompetensforsorjnings-
plan for kirurger under upplarning. VGR bemannar jourlinjen for definitions-
omradet av tva operatorer men verksamheten har fungerat vél dndé eftersom
patienterna séllan kraver ett akut kirurgiskt omhéndertagande. Alla skande
landsting redovisar liknande vérdtider fran fodsel till operation av barn med
missbildningar pd matstrupen.

Vardkedjan

Vardkedjan vad géller diagnostik, utredning och uppfoljning for barn med
medfodda missbildningar pd matstrupen, ér likvardig hos alla sokande.

Forskning

De tvé internationella experterna bedomer att SLL har framstaende forskning
av hog kvalitet pd omrddet. Forskningen &r ocksé bred och spinner frén pre-
klinisk till klinisk forskning. SLL:s forskning bedoms kunna ha en vésentlig
betydelse for utveckling av varden for dessa patienter.

Region Skéane har pagidende forskning och omfattande erfarenheter av
forskning inom narliggande omrédden men inte specifikt for definitionsomra-
det. VGR har en vilbalanserad relevant preklinisk och klinisk forskning inom
definitionsomréadet. Region Uppsala har begrinsad forskning inom omradet.

Sammantaget har SLL, VGR och Region Skane god infrastruktur och eko-
nomiska resurser for forskning inom definitionsomradet. Samtliga har ut-
vecklade multidisciplindra samarbeten med andra verksamheter.

SLL och VGR har flest publikationer inom omradet och Region Skéne har
ungefir hélften s manga. Region Uppsala har publicerat ett fatal och mesta-
dels retrospektiva studier.

Anorektala och urogenitala
missbildningar inklusive Hirschsprungs
sjukdom

Definitionsomradet innehéller fyra diagnosgrupper som kréver olika vard och
behandling. Anorektala och urogenitala missbildningar inklusive Hirsch-
sprungs sjukdom ir séllsynta tillstdnd som kdnnetecknas av problem sasom
urin- och avforingsinkontinens, sexuell dysfunktion och psykosociala utma-
ningar relaterade till detta. Dessa allvarliga tillstand paverkar inte bara pati-
enterna kroppsligen utan ocksé livskvalitet, sociala relationer, kroppsuppfatt-
ning och sexualitet genom hela livet.
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Bland de anorektala missbildningarna ingér analatresi och kloakmissbild-
ning. Analatresi dr en anorektal missbildning vilket betyder att barnets &dnd-
tarmsOppning saknas helt eller sitter pa fel stille utanfor ringmuskeln. Kloak-
missbildning innebér att urinrdret, vaginan och analkanalen har en gemensam
Oppning. De urogenitala missbildningar som ingér i definitionsutredningen ar
blasextrofi och epispadi, vilket innebér att urinblasan respektive urinroret ar
Oppna pé nedre delen av buken eller ovansidan av penis. Andra diagnoser
som ingdr 1 definitionen dr vaginal atresi och Hirschsprungs sjukdom. Vagi-
nal atresi &r ett tillstdnd dér vaginan &r kraftigt fortrangd, avstangd eller helt
saknas. Hirschsprungs sjukdom é&r ett medfott tillstdind med avsaknad av
nervceller i tarmen. Sjukdomen leder till en daligt fungerande tarm och ar
forenat med en rad allvarliga symtom.

Arligen fods i Sverige cirka 35 barn med analatresi, cirka 10 barn med
epispadi eller blasextrofi, enstaka barn med avsaknad av vagina och besta-
ende kloak samt cirka 20 barn med Hirschsprungs sjukdom.

Flera av patienterna i denna heterogena grupp har ocksd multimissbild-
ningar och manga kriver upprepad kirurgisk behandling. Utdver kirurgin &r
hogkvalificerad multidisciplindr samverkan avgorande for att nd goda be-
handlingsresultat vid dessa komplexa tillstand.

Kompetens
Kirurgi

Alla sokande landsting har kompetens att utfora kirurgi vid anorektala och
urogenitala missbildningar samt vid Hirschsprungs sjukdom.

Region Skéne har totalt sett flest sjdlvstindiga operatorer inom definitions-
omradet. Region Uppsala och SLL har visentligen lika méinga sjdlvstindiga
operatdrer. VGR har tva helt sjdlvstindiga operatdrer inom omradet, varav en
forvéntas gé 1 pension inom en snar framtid. En kirurg fran SLL har gjort
samtliga kloakoperationer i hela Sverige de senaste fem éren.

Kompetensoverforing inom definitionsomradet sker pé liknande sétt mel-
lan sdkande landsting/regioner. For vissa patienter inom omradet sker samar-
bete mellan de sokande enheterna med t.ex. samoperationer och auskultat-
ioner.

Ovrig kompetens
Barn inom definitionsgruppen har sérskilda behov av nddvéandig kompetens,
t.ex. gastroenterologer, uro-, stomi- eller gastroterapeuter och dietister, for ett
gott virdresultat. Dessa kompetenser finns pa samtliga enheter.

Samtliga sokande har sjukskoterskor med specialkompetens inom omradet.
Alla enheter har de 6vriga kompetenser som behovs for att bedriva god vérd.

Erfarenhet

Samtliga sokande har erfarenhet av ingreppen och vardtillfallen inom riks-
sjukvardsdefinitionen under perioden 2011-2015, med storst antal ingrepp
inom SLL. Inom SLL finns den enda enheten med erfarenhet av vaginalatresi
pa barn. Ovriga enheter har erfarenhet av nirliggande operationer inom andra
diagnosgrupper och da pa éldre patienter.
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Kapacitet

De olika patientgrupperna inom definitionsomradet har olika vardfoérlopp och
tidsperspektiv beroende pa diagnos. Alla sokande landsting redovisar lik-
nande vardtidsperspektiv fran fodsel till operation av barn for varje grupp
inom definitionsomradet.

Niér det géller métning och rapportering av véntetider s uppger alla en
strukturerad redovisning av detta.

Vardkedjan

Vardkedjan for barn med missbildningar inom definitionsgruppen vad géller
diagnostik, utredning och uppfoljning, beskrivs véisentligen lika hos alla s6-
kande.

Forskning

SLL:s pagéende och planerade forskning &r bred, multidisciplinér och inno-
vativ samt anses av experterna bidra till utvecklingen inom definitionsomra-
det. SLL har stark internationell stidllning inom omridet. Region Skéanes
forskning ar fokuserad pé diagnostik och kirurgiska tekniker. De bedriver
framst klinisk forskning som &r relevant och i framkant men inte unik inter-
nationellt sett. VGR har en stark forskningstradition inom patientcentrerad
vird. VGR har en multidisciplindr forskningsportfolj som bidrar till omrédet.
Dock skiljer sig deras forskning inte namnvért fran 6vrig internationell forsk-
ning. VGR har inte presenterat ndgon grundforskning inom omréadet.

Region Uppsala forskning bedoms vara relevant men begriansad och inte i
framkant.

Region Skénes, SLL:s och VGR:s infrastruktur och ekonomiska resurser
for forskning inom omradet dr goda.

SLL har flest antal publikationer av de sokande.
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Beddmning

Socialstyrelsen har granskat och bedomt Region Skéanes, Region Uppsalas,
SLL:s och VGR:s méjligheter att bedriva och utveckla behandling av
vABUK som rikssjukvard.

Bedomningen av forskningen baseras pa resultatet av den granskning och
rangordning av de fyra sokandes forskningsunderlag, som genomforts av tva
oberoende internationella experter.

Generell beddmning

Patientomhdndertagande, vardkedja, resultatuppfdlining
samt kvalitets- och verksamhetsutveckling

Socialstyrelsen finner att patientomhéndertagande, vardkedjor, resultatupp-
foljning samt kvalitets- och verksamhetsutveckling utfors pa liknande sétt
hos de fyra sdkande och skiljer sig inte 1 ndgon betydande utstrickning fran
varandra. Ansdkningarna bedoms darfor vara likvirdiga avseende dessa kva-
lifikationer.

Medfott diafragmalbrdck

Kompetens, kapacitet och erfarenhet
Socialstyrelsen bedomer att Region Skane och SLL har god forsorjning av
sjélvstandiga operatorer och kapacitet for operation av medfodda diafragma-
brack. Region Uppsala har farre operatorer, men tillrackligt antal sjilvstin-
diga kirurger for att bedriva denna typ av rikssjukvard. VGR hade vid tid-
punkten for ansokan farre sjélvstdndiga barnkirurger inom omradet 4n ovriga
enheter vilket Socialstyrelsen bedomer kommer att ha konsekvenser for for-
sOrjningen av sjalvstindiga kirurger inom omradet.

SLL har, 1 jimforelse med dvriga tre sokande, sammantaget storre erfaren-
het av antal operationer av medfott diafragmabrack.

ECMO

Tillgang till ECMO-enhet bedoms av Socialstyrelsen vara nodvéandig for de
kliniker som far tillstdnd att operera medfodda diafragmabrack som rikssjuk-
vard. Med mobil ECMO-kapacitet forbattras forutséttningarna for omhénder-
tagandet av nyfodda barn som fods med diafragmabrack.

Socialstyrelsen bedomer att SLL har den mest kompletta formagan for
ECMO-behandling vid medfott diafragmabrack med stor kompetens och er-
farenhet, flest antal vardplatser, erfarenhet av behandling under en léngre tid
och varande den enda sokande som har mobil ECMO-kapacitet.

Region Skénes och VGR:s kompetens, kapacitet och erfarenhet av ECMO-
behandling ér jaimfort med SLL:s mer begransad. Region Skane har dock
storre erfarenhet av langre tids ECMO-behandling én vad VGR har.

Region Uppsala saknar tillgéng till ECMO-behandling.
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Forskning

De av Socialstyrelsen anlitade internationella experterna bedomer att forsk-
ningen om medfott diafragmabrack inom SLL &r mer framstaende &n 6vriga
tre sokande avseende bredd, kvalitet och produktivitet. Darfér bedoms forsk-
ningen i SLL ha de framsta forutséittningarna att resultera i framtida viktiga
resultat for vrden av barn med medfott diafragmabrack.

Forskningen i Region Skéne beddms vara god och har potential. Jamfort
med forskningen inom VGR ér forskningen i Region Skéne ndgot mer bety-
delsefull och lovande, t.ex. med avseende pa forskning kring ECMO-
behandling.

Region Uppsalas forskning dr inriktad pa andningsstod hos nyfodda, men
ar begrinsad.

Samlad bedémning avseende medfétt diafragmabrdck
Myndighetens samlade beddmning av ansokningarna avseende kirurgi vid
medfott diafragmabréck ér att SLL har de bésta forutsédttningarna for att bed-
riva och utveckla denna vard. Region Skane har nagot simre forutséttningar
dn SLL pa grund av mindre erfarenhet och mindre framstédende forskning
samt en ECMO-kapacitet som understiger den i SLL. Trots detta har Region
Skéne nést bést forutsédttningar att bedriva rikssjukvard inom omradet.

Region Uppsalas och VGR:s forutsittningar att bedriva rikssjukvéard inom
definitionsomradet bedoms av Socialstyrelsen vara begriansad pa grund av
avsaknad av ECMO-behandling och relevant forskning, respektive avsaknad
av tillrackligt antal sjdlvstindiga operatdrer.

Medfédda missbildningar av matstrupen

Kompetens, kapacitet och erfarenhet

De so6kande enheterna har alla erfarenhet av ingreppen inom omrédet. Social-
styrelsen bedomer att Region Skane, Region Uppsala och SLL har tillrackligt
antal sjdlvstidndiga operatorer for korrigering av missbildningar i matstrupen.
Region Skéne har flest sjdlvstidndiga operatdrer medan SLL har storst erfa-
renhet av denna typ av kirurgi. Liksom for ansékan for tillstdnd om kirurgi
pa barn med diafragmabrack, uppnar VGR inte tillrdckligt antal sjdlvstindiga
operatdrer for en komplett jourlinje. Under den forsta tillstindsperioden
kommer det tillkomma ytterligare en sjalvstindig operator i VGR, men VGR
men har inte det infor start av den tillstandsperioden 2018.

Forskning

Forskningen inom SLL och VGR avseende medfodda missbildningar av mat-
strupen beddms av myndigheten vara av god kvalitet och av tillracklig om-
fattning. Forskningen bestar av bade experimentella och kliniska studier hos
dessa sokande, vilka har goda forutsattningar att nd kliniskt tillimpbara resul-
tat.

Socialstyrelsen bedomer att Region Skanes forskning &r ndgot mindre om-
fattande &n den som bedrivs inom SLL och VGR, eftersom Region Skane
saknar experimentell forskning och uppvisar mindre forskningsaktivitet dn
vad SLL och VGR gor.
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Enligt myndighetens bedomning har Region Uppsala begrinsad forskning
om medfodda missbildningar av matstrupen och forhallandevis 14g forsk-
ningsaktivitet.

Samlad beddmning av medfédda missbildningar

av matstrupen

Myndighetens samlade bedomning avseende ansdokningarna for kirurgi av
medfodda missbildningar av matstrupen dr att Region Skéne och SLL har
bast forutsittningar for att bedriva och utveckla denna vard.

Region Uppsala och VGR har inte lika goda forutsdttningar som Region
Skéne och SLL pa grund av mindre utvecklad forskning inom omradet re-
spektive avsaknad av komplett jourlinje. VGR beddms darfor inte kunna ha
lika goda forutséttningar for att bedriva rikssjukvard trots stor erfarenhet och
forskning.

Anorektala och urogenitala missbildningar inklusive
Hirschsprungs sjukdom

Kompetens, kapacitet och erfarenhet
Region Skéne, Region Uppsala och SLL bedoms av Socialstyrelsen ha till-
racklig kirurgisk kompetens, kapacitet och erfarenhet for att bedriva barnki-
rurgisk vard inom omradena anorektala och urogenitala missbildningar samt
for Hirschsprungs sjukdom. Dock foreligger tvd undantag, SLL dr den enda
sokande med kompetens for kloakoperationer och for operation av vagi-
nalatresi hos barn.

VGR har god erfarenhet, men bedoms inte ha en tydlig kompetensforsorj-
ning med tillrackligt antal sjdlvstidndiga kirurger nir tillstindsperioden plane-
ras starta i mitten av 2018.

Forskning
Socialstyrelsen bedomer att forskningen inom SLL 4r den mest framstdende
med goda forutsittningar att leda till en positiv utveckling av den aktuella
barnkirurgiska varden. Forskningen anses av experterna vara innovativ och
till viss del i frontlinjen. Vidare beskrivs forskningen som produktiv och om-
fattar bade grundforskning och klinisk forskning samt uppvisar hog kvalitet.
Forskningen inom Region Skane och VGR bedoms av myndigheten i stort
sett vara likvardig men mindre framstdende én den i SLL pa grund av alltfor
litet fokus pa grundldggande studier av biologiska och sjukdomsframkallande
mekanismer samt ldgre vetenskaplig produktivitet an den som SLL uppvisar.
I Region Uppsala bedrivs forskning, som myndigheten bedomer vara be-
griansad avseende omfing, djup och originalitet. Den vetenskapliga produkti-
viteten bedoms vara i samma niva som den i Region Skane och i VGR.

Samlad beddmning av anorektala och urogenitala
missbildningar samt Hirschsprungs sjukdom

Myndighetens samlade beddmning av ansdkningarna avseende kirurgi vid
anorektala och urogenitala missbildningar inklusive Hirschsprungs sjukdom,
ar att SLL har de bésta forutsittningarna for att bedriva och utveckla denna
vard grundat pa god kompetens, kapacitet och erfarenhet. SLL bedoms ocksa
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ha den mest framstédende forskningen. Region Skéne beddms ha béttre forut-
sattningar &n VGR vad det giller kompetensforsorjning medan forskningen
ar 1 stort sett likvirdig. Region Uppsalas forskning dr mer begrdansad én 6v-
riga. Region Skéne bedoms darfor ha battre kapacitet for rikssjukvéard inom
omradet 4n Region Uppsala och VGR.

Beddmning avseende multipla missbildningar,
tillgéng till hjartkirurgi och ECMO, samt férdelning av
tillst&nd

Det dr ca 110 patienter per &r som omfattas av vVABUK. En fordelning av till-
standen pa mer in tvd enheter innebdr att patientvolymerna blir for sma och
den forvintade positiva effekten av en centralisering riskerar att utebli.
Manga patienter har multimissbildningar inklusive VACTERL, vilket ocksa
talar for att kompetensen 1 landet ska vara samlad pa endast tva enheter.

Vissa av patienterna inom de tre definitionsomradena &r dven i behov
hjartkirurgiska ingrepp. Endast Region Skéne och VGR har tillstind att bed-
riva hjartkirurgi for barn- och ungdomar som rikssjukvard. Socialstyrelsen
bedomer, baserat pd de internationella experternas utladtande, att tillstinden
bor fordelas sa att ett av de barnhjértkirurgiska centra dven far tillstand for
samtliga tre definitionsomradena, forutsatt att man uppfyller kraven pa kom-
petens, kapacitet och erfarenhet for varje omrade. Antalet barn inom vABUK
ar sd litet att det skulle vara tillrackligt med en ensam utforare, men pa grund
av behovet av barnhjértkirurgi for en del av barnen och for att minska sérbar-
heten, dr det 1dmpligt med tva utforare dér atminstone en enhet har tillgdng
till barnhjartkirurgi.

En s6kande, SLL, har en komplett ECMO-enhet med mobil férméga, vil-
ket enligt myndighetens bedomning &r en viktig faktor att ta hansyn till nér
det géller tillstindsgivning for rikssjukvard av medfott diafragmabrack.
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Rekommendation

Utifran de bedomningar som myndigheten gjort inom de tre definitionsomra-
dena;

* kirurgi vid medfott diafragmabrack

* kirurgi vid medfodda missbildningar av matstrupen

« viss kirurgi vid anorektala och urogenitala missbildningar inklusive ki-
rurgi vid Hirschsprungs sjukdom

och under beaktande av nationell forméga till hjértkirurgi for barn och ung-
domar, samt formaga till ECMO-behandling, rekommenderar Socialstyrelsen
Rikssjukvéardsndmnden att bevilja, Stockholms léns landsting, genom Karo-
linska Universitetssjukhuset och Region Skéne, genom Skanes Universitets-
sjukhus, att bedriva

* kirurgi vid medfott diafragmabrack

* kirurgi vid medfodda missbildningar av matstrupen

* viss kirurgi vid anorektala och urogenitala missbildningar, inklusive ki-
rurgi vid Hirschsprungs sjukdom

som rikssjukvéard under perioden 2018-06-30 till och med 2024-06-30.
Villkor

Utover de allménna villkoren for rikssjukvardstillstdnd (samverkan med re-
mittenter, forutsédttningar for att bedriva forskning och utveckling inom verk-
samhetsomrddet, forutsattningar for systematiskt kvalitetsarbete som grund
for forskning och utveckling, samt kunskapsspridning) forordar Socialstyrel-
sen att sdrskilda villkor formuleras for de aktuella tillstinden rérande viss
avancerad barn- och ungdomskirurgin:

Rikssjukvérdsverksamhetens tva foreslagna utforare for de aktuella barn-
och ungdomskirurgiska sjukdomarna forutsétts samverka kliniskt och veten-
skapligt for att utveckla gemensamma vardprogram, inkluderande former for
strukturerad uppfoljning och 6vergéang till vuxensjukvarden. Tillstdndsinne-
havarna ska gemensamt dven ta nationellt ansvar for rapportering och regis-
terdelning avseende den aktuella avancerade barn- och ungdomskirurgin.

Det aligger de tva foreslagna utforarna att i samverkan sikra och utveckla
den kirurgiska kompetensen i Sverige for alla ingadende delar av de tre defi-
nitionsomradena.

De tva foreslagna utforarna ska delta i den internationella utvecklingen av
den aktuella avancerade barn- och ungdomskirurgiska vérden genom delta-
gande i internationella vetenskapliga studier och rapportering till europeiska
register.

Tillgdngen till bemannade vardplatser pa barnintensivvardsavdelningar
och neonatala intensivvardsavdelningar &r avgorande for att avancerad barn-
och ungdomskirurgi ska kunna bedrivas, varfor Socialstyrelsen anser det
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nodvandigt att de tvd rekommenderade rikssjukvardsverksamheterna siker-
stéller att sddana vardplatser star till forfogande for rikssjukvéardspatienterna.

Eftersom rekommendationen fran Socialstyrelsen innebér att viss avance-
rad barn- och ungdomskirurgi koncentreras till endast tva sjukhus uppstér,
jamfort med dagens situation, ett storre behov av patienttransporter. Det &r
darfor de tva foreslagna utforarnas, Region Skane och SLL, ansvar att i sam-
verkan med Ovriga landsting/regioner i Sverige ordna sa att tillrdckliga trans-
portresurser finns tillgédngliga och att utarbeta en struktur for transportked-
jorna fran olika delar av landet till de tva klinikerna.
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Beddmningsgrunder:
Kompetens och erfarenhet

1.

Kirurgi vid medfétt diafragmabrdack som rikssjukvard (A)

2. Kapacitet
3. Patientomhd&ndertagande
4. Vardkedjan
5. Resultatuppfdlining
6. Kvalitets- och verksamhetsutveckling
7. Forskning
Krite- Galler Karolinska SU SUS Lund UAS Sammanlagd be-
rum démning
Kompetens
1.1.1 Specialisti&kare 24 st. 15 st 10 st. 11 st.
inom barn- och
ungdomskirurgi
Specialisti&kare 5 st Idag 3 st. 7 st. 3 st

inom barn- och
ungdomskirurgi
med sarskild
kompetens for A

Sékande har redovisat att 4 st.
kommer aftt vara tillgangliga
under T1.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Tvé stycken sjdlvsténdiga se-

niora operatoérer plus ytterligare
fre stycken sjélvstGndiga opero-

Inom 5 &r: totalt 5 st.

Kompletterande information

efter begdran:
Idag 2 st sjalvsténdiga operatd-

rer och 2 st specialister under
uppldarning.
Kompletterande information

Sékande har redovisat aft 9 st
kommer aftt vara tillgangliga
under T1.

Kompletterande information

Sékande har redovisat att 8 st.
huvudoperatérer kommer aft
vara tillgéngliga under T1.
Kompletterande information

efter begdran:

efter begdran:
Idag 5 st sjélvstandiga operatd-
rer och 4 st specialister under

Idag 3 st sjélvstandiga operatd-
rer.
Kompletterande information

torer. efter platsbesdk: uppldrning. efter platsbesdk:

Verksamheten har en jourlinje Kompletterande information Tre sjalvst&ndiga operatdrer
pd tvé kirurger, men operation- | efter platsbesdk: och en under uppl&rmning.
erna sker oftast dagtid. Det finns 7 stycken sjalvsténdiga

operatdrer och tva stycken

specialister under uppldrning

(dubbelspecialister i allmdanki-

rurgi och barnkirurgi).

ST-l&kare under 5 st 5 st 5 st 2 st.

barn- och ung-
domskirurgiut-
bildning




Krite-
rium

Gdaller

Karolinska

SuU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd be-
démning

Andra relevanta
specialistiakare

ECMO-l&kare: 12 st.
Radiologer: 11 st.
Fostermedicinare: 12 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Barnneurokirurg: 3 st.

Obsteftriker: 7 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Obsteftriker: 41 st.

Klinisk genetiker: 8 st.

Klinfysiologer: 4 st.

ONH: 8 st.

Patologer: 2 st.

Ortopeder: 6 st.
Kompletterande information

Thoraxkirurger: 4 st.
ONH: 5 st
Radiologer: 5 st.
Klin. genetiker: 1 st.

Fostermedicinare: 7 st.
Radiologer: 4 st.

Klin. fysiolog: 2 st.

Patologer: 3 st.

L&kare barn-IVA: 5 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver samver-

kan med Region Skdne avse-
ende patologer med pediatrisk

efter platsbesdk: kompetens.
2 st ortopeder gor osteotomier
pd barn inom rikssjukvardsdefi-
nifionen.
Anestesi- och 15 st. 26 st. 16 st. 8 st.
IVA-lGkare med
sarskild kompe-
tens inom barn-
och ungdomski-
rurgi
Anestesiologer 25 st. 26 st. 16 st. 8 st.
(séva barn <14r)
Anestesiologer 23 st. 26 st. (kompetensen finns dven 16 st. 7 st.

med kompetens
att séva och
intensivvarda
barn <1&r med
kardiopulmonell
risk

hos 12 st. neonatologer). Till viss
del &ven hos de 3 specialistla-
kare som inte ar OL).




Krite-
rium

Gdaller

Karolinska

SuU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd be-
démning

Pediatri-
ker/barnkardiolog
/barnlungldkare

Barnkardiologer: 5 st.
Lungldkare: 4 st.
Gastroenterologer: 4 st.
Barnneurolog: 1 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Endokrinolog: 2 st.

Nefrolog: 4 st.
Barnneurolog: 5 st

Lungl&kare: 6 st.
Pediatriker: 42 st.
Barnkardiologer: 12 st.

Kompletterande information

efter begdran:
Radiologer: 15 st

Ortopeder: 6 st
Thoraxkirurger: 4 st dverlGkare
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Pediatriker totalt 60 st varav:

Lungl&kare 6 st
Barnkardiologer: 12 st
Nefrologer 6 st

Ovriga.

2 st ortopeder gor osteotomier
pd barn inom rikssjukvardsdefi-

Gastroenterologer: 7 st.
Nefrologer: 5 st.
Barnkardiologer: 11 st.
Lungldkare: 3 st.

Kompletterande information

L&kare barn-IVA: 5 st.
Gastroenterologer: 4 st.
Nefrologer: 2 st.

Lungldkare: 2 st.
Barnkardiologer: 3 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Pediatriker, &vriga: 64 st + 28 st
ST-Gkare.

efter begdran:

Pediaftriker: 53 st.
Kompletterande information
efter platsbesok:
Barnkardiologiska kliniker ar

anstéllda av Karolinska, men tre
stycken barnkardiologer ér
stationerade p& Akademiska.

nitionen.
Neonatologer 33 st. 10 st. 12 st. plus 8 st. ST-IGkare. 10 st. plus 3 st ST-IGkare.
Perfusionister Sjukskdterskor ECMO: 4 st. 3 st Sékande har inte angett ndgra
10 st. perfusionister.
Spec.sjukskotersk 2 st. Spec. inom barnkirurgi: 3 st. Op. sjukskoterskor: 13 st. Anestesisjukskoterska: 11 st.

or for A

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten har valt att re-

dovisa det antal specialistsjuk-

Spec. inom barnmedicin (lung-
sektion): 2 st.

Kompletterande information

skoterskor som har sdrskilt dig-

efter begdran:

gnosansvar fér respektive
arupp. Verksamheten komplet-
terar med totala antalet om

Op. sjukskdterskor: 23 st.
Anestesisjukskodterskor: 37 st.
Operationskoordinatorer: 5 st.

Anestesisjukskdterskor: 16 st.
Stomiterapeut/ gastrostomisjuk-
skdterska: 1 st.

Pediaftrisk smdartsjukskdterska: 1
st.

Specialistsjukskdterska i and-
ningsteam: 1 st.

Op.sjukskoterskor barn: 8 st.
Operationskoordianor barn: 2 st.
Allmdanutbildad sjukskdterska
barnuppvak: 3 st.
Tarm/stomisjukskdterska: 2 st.
Sjukskdterska urologi med pedi-
atrisk kompetens: 2 st.
Kompletternade information




Krite-
rium

Gdaller

Karolinska

SuU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd be-
démning

Socialstyrelsen dnskar.

Sjukskdterskor med ECMO-
kompetens: 22 st.
Nufritionssjukskdterska: 1 st.
Smartsjukskoterskor: 4 st.

Kompletterande information

efter platsbesdk:

efter begdran:

Operations- och anestesisjuk-
skoterskor har pediatrisk kompe-
tens.

Gastrosjukskdterskor har specia-
listutbildning i barn- och ung-
domssjukvard.

Kompletterande information
efter platsbesdk:
Neonatalsjukskdterskor: 56 st

(alla specialistutbildade).

1 smartsjukskoterska.

Barnsjukskoterskor

11 st. dppenvard
18 st. slutenvérd

27 st.

Kompletterande information

efter begdran:
Anstdllda barnsjukskoterskor

inom barnkirurgiska sektionen:
31 st.
Totalt antal i vardkedjan: 91 st.

8 st. plus 2 st. under utbildning
Grundutbildade sjukskoterskor: 9
st.

Kompletternade information

efter platsbesdk:
Det finns 14 barnsjuksk&terskor

pd dagkirurgen. Rekryteringsfas
for allmansjukskoterskor dar
man utbildar dem med 1&n.

35 st.
Kompletterande information

efter begdran:
35 sjukskoterskor pd barnavdel-

ningen, varav 12 st. specialist-
kompetenta. 14 st., dvs. alla, p&
mottagningen ar specialist-
kompetenta.

IVA-sk&terskor
med kompetens
inom barn- och
ungdomskirurgi

27 st.

Kompletterande information
efter platsbesdk:

BIVA: 35 st.

ECMO: 32 st (varav 10 st med

Barn-IVA: 49 st.

Neo-IVA: 45 st. (tot. anstdllda 77
st.)

Kompletterande information

efter begdran:

utdkad ECMO-behdrighet).

BIVA-skdterskor: 48 st., varav 13
ar specialiserade barnsjukskd-
terskor.

Neo-IVA: 43 st. (35 &r speciali-
serade barnsjukskoterskor).

47 st. sjukskoterskor

31 st. IVA-skoterskor

13 st. barnsjuksk&terskor

3 st. anestesisjukskdterskor
Samtliga har kompetens inom
barnkirurgi.

Kompletterande information
efter platsbesok:

Av 47 sjukskdterskor har 33 god
vana av ECMO. Med god vana

menas att 33 stycken har
hogsta kompetensnivd, vilket
motsvarar helt sjalvstandigt
ansvarig fér denna patient-

grupp.

Barn-IVA: 20 st.

Neo-IVA: 71 st.
Anestestisjukskdterskor: 11 st.
Operationssjukskoterskor barn: 8
st.

Operationskoordinator barn: 2
st.

Allmdanutbildad sjukskdterska
barnuppvak: 3 st.
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Sjukgymn- 19 st., varav 10 st. med pedia- 15 st. 1 st. sjukgymnast med pediatrisk | 9 st., varav 2 st. med pediatrisk
ast/fysioterapeut | trisk kompetens. kompetens och kunskap inom kompetens.
Kompletterande information andningsvard och barns moto-
efter begdran: riska utveckling.
Samtliga redovisade har barn- Kompletterande information
kompetens, varav 3 med for- efter platsbesdk:
mell specialistkompetens i pe- 3 st sjukgymnaster inom barn-
diatfrik och 1 har specialkunskap | sjukvérd (10 stiLund).
i andning och cirkulation.
1.1.2 ECMO- Sékande landsting har ECMO- S6kande enhet har méjlighet Enheten ar respresenterad i Sékande enhet saknar ECMO-
kompetens centrum. Enheten har kapacitet | att behandla en patient &t Extracorporeal circulation Life verksamhet for barn under 15

att behandla 3-4 patienter
samtidigt, men ibland dven upp
fill 5-6 patienter. ECMO-centrum
ar certifierat som Center of
Excellence. Jourhavande inten-
sivist med ECMO-kompetens
och ECMO-specifik kirurg finns i
beredskap vid akuta fall.
ECMO-centrum har en omfat-
tande transportverksamhet och
har &ven avtal med Irland och
Finland.

Kompletterande information
efter platsbesdk:

P& ECMO-enheten finns 8 fy-
siska vardplatser, men i prakti-

ken finns det fyra platser under
veckor och tre platser pd hel-
ger.

| férsta hand behandlas barnen
med respirator och med ECMO
om det behdvs. ECMO kan
ibland laggas for att férhindra
att barn ventileras IGnge med

gdngen med ECMO. Kanylerna
|&ggs av thoraxkirurger med
pediatrisk kompetens i ndrvaro
av perfusionist, som har kompe-
tens for kardiopulmonella pro-
blem hos barn. BIVA behandlar
10-15 patienter/ér med ECMO.
Ingen specifik ECMO-tfransport
finns, men ddremot finns ett
neontalt fransportteam, etable-
rat 2010.

Kompletterande information
efter platsbesok:

Utrustning finns fér 3 ECMO-
behandlingar, men verksam-

heten har 1-2 platser, pga be-
manningsproblematik.

Vidare beskriver verksamheten
ett mal att anvénda ECMO mer
restriktivt pga komplikationsrisk.
Dock gdrinte ECMO-
behandlingen helt att ersatta
med annan behandling i nul&-
get.

Support Organization, som
mojliggdr internationell bench-
marking och tillgdng till globalt
register.

P& BIVA finns tillg&ng till ECMO-
behandling. BIVA har kapacitet
att behandla 2 patienter &t
géngen med ECMO. Barn som
fods med diafragmabrack i
Sédra sjukvardsregionen hdm-
tas med ett neonatalt transport-
team inom regionen.

Ar, men har ett etablerat sam-
arbete med Karolinskas ECMO-
enhet. Efter avslutad ECMO-
behandling &tervander patien-
ter till Akademiska for fortsatt
vard. Akademiska remitterar ca
2 fall/ér till ECMO-centrum pd
KS.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten beskriver att de

har kommit s& langt i ventilat-
ionstekniken att det i méanga falll
inte behdvs ECMO. Om barnet
ventileras bra minskar behovet
av ECMO. Om barn féds p&
annan ort &ker de dit och stabi-
liserar pd plats i véntan pd
ECMO, om det behdvs.
Neonatalverksamheten beskri-
ver hur de utvecklat och utvar-
derat sin ventilationsteknik.




Krite- Gadller Karolinska SU SUS Lund UAS Sammanlagd be-

rum démning
hoéga tryck, som ar férenat med
komplikationer och Iangre
ECMO-behandling. Karolinska
féljer europeiska riktlinjer.

1.1.3 Obstetrisk kompe- | Det sékande landstinget har Verksamheten har méjlighet att | Obestetriska enheten utfor Sékande verksamhet har kom-

fens Centrum fér fostermedicin, ett ta emot barn fédda fran v. 22. hoégspecialiserad ultraljudsdia- petens med komplicerade

center for diagnostik av prena- Det finns ett Centrum fér fos- gnostik och MR, ddr beddm- graviditeter frén v. 22 och spe-
tala missbildningar. Mottag- termedicin med etft ndra sam- ningen utférs tillsammans av cialistmoédravérd samt obstetrik.
ningen ger diagnos, prognos arbete med barnkirurgi. Sju barnkirurg och obstetriker. MR Verksamheten anvénder dagli-
och multidisciplindr rédgivning. fetalmedicinare med trdning i gors tillsammans med radiolog. gen elektronisk bildéverféring
Vardprogram, vardkedjor och fetal diagnostisering och h6g- De blivande féraldrarna traffar frdin regionsjukhusen for radio-
patientinformation har utveck- riskgraviditeter arbetar vid verk- | obstetriker och barnkirurger logiska och sonografiska under-
lats specifikt for olika typer av samheten. Varje vecka hdlls en | infor férlossningen. sokningar. Fokus ar ett mulfidi-
missbildningar. utbildningsrond pd den obstet- Utbildningsmoten for barnmors- | sciplindrt omhdndertagande.
Blivande foré&ldrar med en pre- riska enheten. Varje manad kor och obstetriker sker mé&nat- Vid prenatalt diagnostiserat
natal CHD-diagnos fraffar en halls en storre ultraljudsutbild- ligen. Obstetrik och neonatal- CDH gors MR-undersdkning och
barnkirurg. Ett formaliserat sam- | ning for l&kare och barnmors- vard traffas 1 gdng/veckan for elektivt kejsarsnitt i v 38 med en
arbete finns med det fosterme- kor. gemensamma mébten neonatolog ndrvarande.
dicinska centret i Leiden. Sam- Vid misstankt hjartfel far bli- Fostermedicinare finns tillg&ng-
arbete foreligger dven med vande foraldrar tréffa fosterkar- lig for konsultationer och foster-
Leuven, Belgien. diolog och vid behov géra undersdkningar. Multidiscipli-
Kompletterande information foster-MRT, som beddms av ndra besdk erbjuds patienter
efter platsbesdk: erfaren radiolog. Avtal finns frdin regionsjukhus. Interna ron-
Generellt forldses alla med med Leuven, Belgien avseende der gérs veckovis p& mottag-
prenatal diagnos med kejsar- intfrauterin behandling av dia- ningen, fostermedicinarrond 1
snitt i v. 38. Om férlossningen fragmatbrdck. gd&ng/man och fosterpatologi-
kommer igdng naturligt blir det Kompletterande information rond 4 ggr/ar.
vaginal férlossning. Det finns efter platsbesok:
ingen evidens for dverlevnads- Vid en prenatal diagnos av
férdelar med kejsarsnitt, men diafragmalbréck féds barnet
Karolinska vdljer att kejsarsnitta vaginalt, d& det kan har bety-
for att minimera risker, som t. ex. | delse fér lungfunktionen.
hypoxi.
Karolinska har rikssjukvard for
intrauterina behandlingar.

1.1.4 Ovrig Klinisk kom- | Sékande verksamhet har lan- Drofttning Silvias Barn- och Ung- Prenatalavd. finns, inklusive Barngastrocentrum bedriver
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pe- dets storsta BIVA. Verksamheten | domssjukhus bedriver &ven specialistmddravard. Barn med multidisciplindr och tvarprofess-

tens/vardkompet | ar multidisciplinér och kan er- barnhjartkirurgi som rikssjukvard. | diafragmalbrdck tas initialt hand | ionell vard av barn med

ens bjuda avancerad intensivvard, Ca 10-15% av barn med med- pd Neo-IVA. Efter stabilisering gastrointestinala funktionsrubb-

1. ex. kontinuerlig dialysbehand-
ling p& mycket smd barmn. Under
jourtid finns flera specialister,
inklusive ECMO-kompetens.
BIVA har 8-10 vérdplatser, 2-4
platser for ECMO, 4 platser p&
LIVA, 4 st. p& BIMA, 30 st. p&
Neo-IVA. LIVA &r en unik intensi-
vérdsavdelning i norra Europa
och &r anknuten fill Barnrespira-
toriskt centrum, specialiserat p&
barn med komplexa sjukdomar
och missbildningar.

Barnen inom den aktuella riks-
sjukvardsdefinitionen vardas
forst p& Neo-IVA och ddrefter
pd& BIVA.

PETS utfor transporter av svart
sjuka barn och fungerar som en
mobil intensivvdrdsenhet. PETS
har sténdigt tvé separata be-
redskapslinjer.

Vidare redovisar sékande lands-
fing att de har smartkompetens
genom Barnsmartverksamheten
pd& Karolinska och radiologi
med pediatrisk kompetens med
dygnet runt-verksamhet.

fott diafragmabrdck har dven
medfédd hjart-k&rimissbildning.
Verksamheten har dven en
barnfysiologisk enhet som utfor
undersdkningar inom lung- och
andningsfysiologi, arbetsfysio-
logi, cirkulationsfysiologi, gastro-
logiska undersdkningar samt
nukledr medicinfunktionsdia-
gnostik.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten beskrev en sats-

ning som gjordes p& neona-
talavdelningen efter sommaren
2015, d& mdnga av personalen
slutade och verksamheten blev
anmald fill Arbetsmiljoverket.
Med anledning av detta har en
neonatalutbildning och en
intensivvardsutbildning startat,
vilkket har lett fill att personalom-
sattningen har gétt ner. Sjuksko-
terskors arbetsbdrda har avlas-
tats genom att apotekare har
anstdllts och administrativa
uppgifter har minskat, vilkket ger
dem mer fid vid patienten.

flyttas barnet fill BIVA. Postope-
rativ vard sker pd& barnkirurgisk
avd. SUS Lund bedriver barn-
hjartkirurgi som rikssjukvard.
Gastroenterologer samverkar
med barnkirurgerna foér att
sakerstdlla att barn med dia-
fragmabrdck erhdller optimal
nutrition b&de direkt postopera-
tivt som senare i sjukdomsfor-
loppet. Vid utskrivning kontaktas
dietist och |&kare med gastro-
enterologiskt ansvar p& hemor-
ten for avstémning gdllande
rekommendationer och upp-
folining.

Vidare har verksamheten lung-
|&kare och andningsteam som
har utarbetade uppfolinings-
scheman. Aven radiologer
samverkar dagligen med barn-
kirurgerna. Dysfagicentrum
involveras i ett tidigt skede,
likasd en smartsjukskdterska
med pediatrisk inriktning, som
finns tillg&nglig dagligen. Psyko-
log/kurator finns aftt tillgd.

ningar. Centret skrdddarsyr
behandlingar efter individen, bl.
a. hemparenteral nutrition, och
arbetar med hemorten genom
besdk och videokonferenser.
Patienten behdller sin patient-
ansvariga ldkare (PAL) och
hemortssjukhusets vardteam.
Lungfysiologiska undersdkningar
gors frdn 4 ars dlder med impul-
soschillometri och frén 12 é&rs
Alder gors fullstaindiga lung-
funktionstester.

Centrum fér sallsynta diagnoser
i Uppsala-Orebroregionen har 2
noder, pd Akademiska och pd
us Orebro. Team fér medfott
diafragmabrdck, medfédda
missbildningar av matstrupen,
anorektala missbildningar,
Hirschsprungs sjukdom och
bldsexstrofi/epispadi 6r under
uppbyggnad pd Akademiska.
Centrat har ett néra samarbete
med Riksféroundet Sallsynta
Diagnoser.

Kompletterande information
efter platsbesok:

Verksamheten redogor skillna-

den fér sin verksamhet i jamféo-
relse med de andra sékande

avseende neonatal kirurgi och
barnkirurgi. | ansékan finns be-
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skrivet aft den internationella
utvecklingen gér mot att neo-
natal kirurgi ska ske inom ramen
fér neonatal intensivvard. Man
har seft aft BIVA har en tendens
aff skicka vidare till vérdavdel-
ning for fort. De nyfédda bar-
nen for vardas p& neonatalav-
delning.

Smartteam med barnanestesio-
log.

Erfarenhet

1.2.1 Klinisk erfarenhet Totalt 66 opererade dia- Totalt 23 opererade dio- Totalt 20 opererade dia- Totalt 25 opererade dio-
(antalingrepp vid | fragmabréck (Q79.0) mellan fragmabrdck (Q79.0) mellan fragmalbrdck (Q79.0) mellan fragmabréck (Q79.0) mellan
enheten for A) 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015.

Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information
efter platsbesdk: efter platsbesok: efter platsbesdk: efter platsbesdk:

Totalt 62 opererade dia- Totalt 23 opererade dio- Totalt 23 opererade dia- Totalt 25 opererade dio-
fragmabrdck (Q79.0) mellan fragmabrdck (Q79.0) mellan fragmalbrdck (Q79.0) mellan fragmabréck (Q79.0) mellan
2011-2015. 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015.

122 Klinisk erfarenhet Totalt 65 patienter p& 65 vardtill- | Totalt 32 patienter p& 35 vardtill- | Totalt 19 patienter pd 20 vardtill- | Totalt 25 patienter pd 31 vardtill-
(antal patienter fallen 2011-2015. fallen 2011-2015. fallen 2011-2015. fallen 2011-2015.
och vardtillféllen Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information
for A) efter platsbesdk: efter platsbesok: efter platsbesdk: efter platsbesdk:

Totalt 61 patienter pd 61 vérdtill- | Totalt 23 patienter pd 23 vard- Totalt 22 patienter p& 23 vard- Totalt 25 patienter p& 25 vard-
fallen 2011-2015. fillféllen 2011-2015. tillfallen 2011-2015. tillfallen 2011-2015.

1.2.3 Erfarenhet (indi- Se separat tabell 1.2.3A Se separat tabell 1.2.3A Se separat tabell 1.2.3A Se separat tabell 1.2.3A
vid fér A)

1.2.4 Annan relevant Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat: Se separat tabell 1.2.4A.
erfarenhet vid * Vardtillfallen BIVA. * Thorakoskopi (GAA31, GDBO1, | * Fundopliktion ad modum * Respiratordygn p& IVA for
enheten * ECMO-kanylering. GAF03). Nissen. nyfédda.

* Lungresektioner. * Lungkirurgi (GAB10). * Gastrostomier. * Laparotomier och thorakoto-
* Férslutning ductus arteriosus. * Sternotomi (GAB20). * Inldggning av thoraxdrdn. mier p& barn <1 &r.
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* Fetoskopier.

* Gastroskopi med pH-mdatning.

* Totalt antal anestesier pd barn
<1ar.

* Totalt antal anestesier pd barn
fédda grav.vecka 23-37.




Beddmningsgrunder:

Kirurgi vid medfédda missbildningar av mastrupen som rikssjukvard (B)

1. Kompetens och erfarenhet
2. Kapacitet
3. Patientomhd&ndertagande
4. Vardkedjan
5. Resultatuppfdlining
6. Kvalitets- och verksamhetsutveckling
7. Forskning
Krite- Galler Karolinska SU SUS Lund UAS Sammanlagd be-
rum démning
Kompetens
1.1.1 Specialisti&kare 24 st. 15 st 10 st. 11 st.
inom barn- och
ungdomskirurgi
Specialisti&kare 6 st. Idag: 2 st. 7 st. 3 st
inom barn- och Inom 5 &r: totalt 3 st. Kompletterande information Sékande har redovisat att 6 st.
ungdomskirurgi Kompletterande information efter begdran: kommer aftt vara tillgéngliga
med sarskild efter begdran: Idag 5 st. sjalvstandiga operatd- | under T1.
kompetens for B Idag 2 st. sjé@lvstandiga operatd- | rer och 4 st. specialister under Kompletterande information
rer och 2 st. specialister under uppldrning. efter begdran:
uppldarning. Kompletterande information Idag 3 st. sjélvstandiga operato-
efter platsbesdk: rer.
Det finns 7 stycken sjalvstGndiga
operatodrer.
ST-l&kare under 5st. 5st. 5st. 3 st.

barn- och ung-
domskirurgiut-
bildning

Andra relevanta
specialisti@kare

ECMO-l&kare: 12 st.
Radiologer: 11 st.
Fostermedicinare: 12 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Barnneurokirurg: 3 st.

Obstetriker: 7 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Obstetriker: 41 st.

Klinisk genetiker: 8 st.

Klinfysiologer: 4 st.
ONH: 8 st.
Patologer: 2 st.
Ortopeder: 6 st.

Thoraxkirurger: 4 st.
Ortopeder: 3 st.
ONH-lakare: 5 st.
Radiolog: 5 st.

Klinisk genetiker: 1 st.
Vuxenkirurg m. inriktning
esofaguskirurgi: 2 st.

Fostermedicinare: 7 st.
Radiologer: 4 st.

Klin. fysiolog: 2 st.

Patologer: 3 st.

L&kare barn-IVA: 5 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver samver-

kan med Region Skdne avse-
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Kompletterande information

efter platsbesdk:
2 st orfopeder gor osteotomier

pd barn inom rikssjukvardsdefi-
nitionen.

ende patologer.

Anestesi- och
IVA-lGkare med
sarskild kompe-
tens inom barn-
och ungdomski-
rurgi

15 st.

26 st.

16 st.

8 st.

Anestesiologer
(séva barn <14r)

25 st.

26 st.

16 st.

8 st.

Anestesiologer
med kompetens
att séva och
intensivvérda
barn <1ar vid
handlaggning
inom B

23 st., varav 17 med mer &n 10
ars erfarenhet.

26 st., varav 13 med mer an 10

ars erfarenhet (kompetens finns
aven hos 12 st. Igkare p& Neo-

IVA).

16 st., varav 9 med mer an 10
Ars erfarenhet.

7 st., varav 6 med mer an 10 Ars
erfarenhet.

Pediatri-
ker/barnkardiolog
/barnlungl&kare

Barnkardiologer: 5 st.
Lungl&kare: 4 st.
Gastroenterologer: 4 st.
Barnneurolog: 5 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Barnneurolog: 5 st.

Endokrinolog: 2 st.
Nefrolog: 4 st.

Barnkardiologer: 12 st.
Lungl&kare: 6 st.

Pediatriker: 42 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Radiologer: 15 st.
Ortopeder: 6 st.

Thoraxkirurger: 4 st. dverldkare
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Pediatriker totalt 60 st varav:

Lungl&kare 6 st
Barnkardiologer: 12 st
Nefrologer 6 st

Ovriga.

2 st orfopeder gor osteotomier

Pediatriker/gastroenterologer: 7
st.

Pediatriker/nefrologer: 5 st.
Barnkardiologer: 11 st. 2 st. ST-
|Gkare.

Lungldkare: 3 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Pediatriker, 6vriga: 64 st. + 28
st.ST-IGkare.

Gastroenterologer: 4 st.
Nefrologer: 2 st.

Lungl&kare: 2 st.
Barnkardiologer: 3 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Pediatriker: 53 st.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Barnkardiologiska kliniker &r

anstdllda av Karolinska, men tre
stycken barnkardiologer ér
stationerade p& Akademiska.
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pd& barn inom rikssjukvardsdefi-
nitionen.
Neonatologer 33 st. 10 st. 12 st. 10 st. plus 3 st. ST-Hdkare.
8 st. ST-Iakare.
Specialistsjuksko- 2 st 5 st. (3 st. barnkirurgi, 2 st. barn- Op.skoterskor: 13 st. Anestesisjukskoterska: 11 st.

terskor for B

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten har valt att re-

medicin, lungsektionen).
Kompletterande information

efter begdran:

dovisa det antal specialistsjuk-

skbterskor som har séirskilt dia-

anosansvar fér respektive

arupp. Verksamheten komplet-

terar med totala antalet om

Socialstyrelsen &nskar.

Op. sjukskoterskor: 23 st.
Anestesisjukskoterskor: 37 st.
Operationskoordinatorer: 5 st.
Nufritionssjukskoterska: 1 st.
Smartsjukskoterskor: 4 st.

Anestesisjukskdterskor: 16 st.
Stomiterapeut/ gastrostomisjuk-
skoterska: 1 st.

Pediatrisk smartsjukskdterska: 1
st.

Specidalistsjukskdterska i and-
ningsteam: 1 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Operations- och anestesisjuk-
skoterskor har pediatrisk kompe-

tens.

Gastrosjukskdterskor har specia-
listutbildning i barn- och ung-
domssjukvard.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Neonatalsjukskdterskor: 56 st

(alla specialistutbildade).

Op.sjukskoterskor barn: 8 st.
Tarm/stomisjukskdterska: 2 st.
Sjukskdterska med pediaftrisk
urologisk kompetens: 2 st.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
1 smartsjukskdterska

Barnsjukskdterskor

11 st. dppenvard
18 st. slutenvérd

27 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Anstdllda barnsjukskoterskor

inom barnkirurgiska sektionen:
31 st.
Totalt antal i vé&rdkedjan: 91 st.

Barnsjukskoterskor: 8 st. + 2 st.
under utbildning.
Grundutbildade sjukskoterskor: 9
st.

Kompletternade information

efter platsbesdk:
Det finns 14 barnsjuksk&terskor

pd dagkirurgen. Rekryteringsfas
for allmdansjukskoterskor dar
man utbildar dem med 16n.

35 st.
Kompletterande information

efter begdran:
35 st. sjukskéterskor pd barnav-

delning, varav 12 specidalist-
kompetenta. 14 st., dvs. alla, p&
mottagningen &r specialist-
kompetenta.

IVA-sk&terskor
med kompetens

27 st.
Kompletterande information

50 st. BIVA-skoterskor
45 st. Neo-IVA-skdterskor (spe-

Totalt 47 sjukskdterskor, samtliga
med kompetens inom barnki-

Barn-IVA: 20 st.
Neo-IVA: 71 st.
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inom barn- och efter platsbesdk: cialiserade pd& neonatalinten- rurgi.
ungdomskirurgi BIVA: 35 st. sivvard). 31 st. IVA-skdterskor, 13 st. barn-
ECMO: 32 st (varav 10 st med Kompletterande information sjukskoterskor, 3 st. anestesisjuk-
utékad ECMO-behdrighet). efter begdran: skoterskor.
BIVA-skoterskor: 48 st., varav 13
st. ar specialiserade barnsjuk-
skoterskor.
Neo-IVA-skdterskor (speciali-
serade pd neonatalintensiv-
vard): 43 st.
Sjukgymn- 19 st., varav 10 med pediatrisk 15 st. 1 sjukgymnast med pediatrisk 9 st., varav 2 st. med pediatrisk
ast/fysioterapeut kompetens. Kompletterande information kompetens och kunskap inom kompetens.
efter begdran: andningsvard samt barns moto-
Samtliga redovisade har barn- riska utveckling.
kompetens, varav 3 med for- Kompletterande information
mell specialistkompetens i pe- efter platsbesdk:
diatrik och 1 har specialkunskap | 3 st sjukgymnaster inom barn-
i andning och cirkulation. sjukvard (10 sti Lund).
1.1.2 Obstestrisk kom- Det sbkande landstinget har Verksamheten har méjlighet att | Obestetriska enheten utfor Sokande verksamhet har kom-

petens

Cenfrum for fostermedicin, eft
center for diagnostik av prena-
tala missbildningar. Mottag-
ningen ger diagnos, prognos
och multidisciplindr rédgivning.
Vérdprogram och vérdkedijor,
samt patientinformation har
utvecklats specifikt for olika
typer av missbildningar.

Ett formaliserat samarbete finns
med det fostermedicinska cent-
ret i Leiden. Samarbete forelig-
ger &dven med Leuven, Belgien.
Karolinska har rikssjukvard for
intrauterina behandlingar.

ta emot barn fédda fran v. 22.
Det finns ett Centrum for fos-
termedicin med ett ndra sam-
arbete med barnkirurgi. Sju
fetalmedicinare med traning i
fetal diagnostisering och hég-
riskgraviditeter arbetar vid verk-
samheten. Varje vecka hdlls en
utbildningsrond pd den obstet-
riska enheten. Varje ménad
halls en storre ultraljudsutbild-
ning for IGkare och barnmors-
kor.

Vid missténkt hjartfel f&r bli-
vande fordldrar traffa fosterkar-
diolog och vid behov gdéra

hogspecialiserad ultraljudsdia-
gnostik och MR, ddr beddém-
ningen utfors fillsammans av
barnkirurg och obstetriker. MR
gors tillsammans med radiolog.
Utbildningsmoten for barnmors-
kor och obstetriker sker mé&nat-
ligen. Obstetrik och neonatal-
vard tréffas 1 gdng/veckan for
gemensamma moten.

petens med komplicerade
graviditeter frén v. 22 och spe-
cialistmddravard samt obstetrik.
Verksamheten anvénder dagli-
gen elektronisk bilddverféring
frén regionsjukhusen fér radio-
logiska och sonografiska under-
sokningar. Fokus ar ett multidi-
sciplinart omh&andertagande.
Vid prenatalt diagnostiserad
esofagusatresi (ca 9 %) gors MR-
undersdkning av fostret. Foster-
medicinare finns fillganglig for
konsultationer och fosterunder-
s6kningar. Multidisciplindra
besdk erbjuds patienter frdn
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foster-MRT, som beddms av
erfaren radiolog.

regionsjukhus. Interna ronder
gors veckovis pd mottagningen,
fostermedicinarrond 1
gdng/man och fosterpatologi-
rond 4 ggr/dr. Enheten har
kvalitetsdokument fér monitore-
ring av prenatalt k&nd esofagu-
satresi.

Ovrig Klinisk kom-

pe-

tens/vardkompet

ens

Barn som har opererats for
esofagusatresi behdver hjdlp
med nutrition, varfér ett néra
samarbete med bl. a. gastroen-
terolog, nutritionssjukskoterska
och dietist behdvs. Komplikat-
ioner med 1. ex. reflux ar vanligt,
s& verksamheten redovisar en
utvecklad gastroskopiverksam-
het och samarbete med pedio-
triska ONH-l&kare.

For dvriga kompetenser, se 1.1.4
kirurgi vid medfott diafragmao-
brdck.

Barn med esofagusatresi kan
behdva sarskilt omh&nderta-
gande av ONH-lakare. Verk-
samheten har en barnfysiologisk
enhet som utfér undersdkningar
inom lung- och andningsfysio-
logi, arbetsfysiologi, cirkulations-
fysiologi, gastrologiska under-
sokningar samt nukledr
medicinfunktionsdiagnostik
Drofttning Silvias Barn- och Ung-
domssjukhus bedriver dven
barnhjértkirurgi som rikssjukvard.
Ca 30 % av barn med medfott
diafragmalbrdck har dven med-
fodd hjart-karimissbildning.
Verksamheten har ett neonatalt
fransportteam ddr samtliga i
teamet ar specialutbildade i
neonatalintensivvard.
Kompletterande information

efter platsbesok:
Utbildningsdagar i regionen leds

av neonatolog och barnkirurg
for att utbilda remittenter p&
neonatalavdelningarna fér aft
identifiera patienter med
esofagusatresier. Remittener

Prenatalavd. finns, inklusive
specialistmddravard. Vid en
missténkt esofagusatresi be-
handlas barnet p& Neo-IVA fér
utredning och behandling. Efter
stabilisering flyttas barnet fill
BIVA. Postoperativ vard sker pd
barnkirurgisk avd. SUS Lund
bedriver thoraxkirurgi pd barn
som rikssjukvard. Vid diagnosti-
serad esofagusatresi gors alltid
undersdkning av hjartat.
Gastroenterologiska sektionen
fér barn har en utvecklad verk-
samhet rérande endoskopi,
gastroskopi och nutrition. Vid
utskrivning kontaktas dietist och
|Gkare med gastroenterologiskt
ansvar pd& hemorten fér av-
stimning gdllande rekommen-
dationer och uppfdljning.
Vidare har verksamheten lung-
|&kare och andningsteam, som
har utarbetade uppfolinings-
scheman. Aven radiologer
samverkar dagligen med barn-
kirurgema, likas& ONH-
specidlister. Dysfagicentrum

Barngastrocentrum bedriver
multidisciplindr och tvarprofess-
ionell vérd av barn med
gastrointestinala funktionsrubb-
ningar. Centret skr&dddarsyr
behandlingar efter individen,
bl.. a. hemparenteral nutrition
och arbetar med hemorten
genom besdk och videokonfe-
renser. Patienten behdller sin
PAL och hemortssjukhusets
vardteam.

Lungfysiologiska undersdkningar
gors frdn 4 ars dlder med impul-
soschillometri. Frdn 12 &rs &lder
gors fullst&ndiga lungfunktions-
tester. Kompetens finns inom
gastrointestinal fysiologi. 24-
timmars pH- och impedans-
mdatningar i esofagus kan géras
for alla aldrar.

Thoraxkirurgin samopereras ofta
tillsammans med barnkirurgin
och samarbetar ofta fillsam-
mans med ONH-ldkare.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Smdartteam med barnanestesio-
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(neonatologer/barnidkare) involveras i eft tidigt skede, log.
tjanstgdr vid enheten pd SU likasé en smartsjukskoterska
under randning. med inriktning p& barn, som
finns tillg&nglig dagligen. Psyko-
log/kurator finns att tillgé.
Erfarenhet
1.2.1 Klinisk erfarenhet Totalt 70 opererade ingrepp Totalt 42 opererade ingrepp Totalt 33 opererade ingrepp Totalt 46 opererade ingrepp
(antal ingrepp vid | (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q839.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan
enheten for B) 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015.
Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information
efter platsbesdk: efter platsbesok: efter platsbesdk: efter platsbesdk:
Totalt 69 opererade ingrepp Totalt 45 opererade ingrepp Totalt 36 opererade ingrepp Totalt 48 opererade ingrepp
(Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan (Q39.0; Q39.1; Q39.2) mellan
2011-2015. 2011-2015. 2011-2015. 2011-2015.
Lagt evidenslage for operat- Samarbete och diskussioner Minimalinvasiv teknik for Minimalinvasiv kirurgi for
ionsteknik for "long gap”. Ge- p&gdr mellan de fyra klinikerna esofagusatresi anvénds dnnu esofagusatresi kan bli aktuellt,
mensamt for de flesta dr barnet | rérande operationsteknik fér inte pd& verksamheten. Med men nu &r det for smé patient-
filldts vaxa fill lite och att det "long gap” esofagusatresi. Alla hjdlp av Practicum skulle man volymer for att kunna imple-
Atgdrdas senare. Det finns olika | metoder har fér- och nackdelar | kunna inféra metoden pd ett mentera tekniken pd ett sakert
substitut for att tacka gapet och man arbetar efter den ordnat satt. Verksamheten vill saitt.
beroende p& centra och erfa- erfarenhet man bygger upp. utveckla och inféra metoden.
renhet.
Minimalinvasiv kirurgi kan vara
aktuellt for esofagusatresii
framtiden, men dr inte aktuellt
idag, pga lagt evidensldge.
1.2.2 Klinisk erfarenhet Totalt 70 patienter pd 90 vardtill- | Totalt 52 patienter p& 61 vardtill- | Totalt 28 patienter pd 28 vardtill- | Totalt 86 patienter p& 166 vard-
(antal patienter fallen 2011-2015. fallen 2011-2015. fallen 2011-2015. fillfallen 2011-2015.
och vardtillféllen Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information
for B) efter platsbesdk: efter platsbesok: efter platsbesdk: efter platsbesdk:
Totalt 68 patienter p& 68 vard- Totalt 42 patienter pd 42 vardtill- | Totalt 35 patienter p& 35 vardtill- | Totalt 47 patienter pd 48 vardtill-
fillf&llen 2011-2015. fallen 2011-2015. fallen 2011-2015. fallen 2011-2015.
1.2.3 Erfarenhet (indi- Se separat tabell 1.2.3B Se separat tabell 1.2.3B Se separat tabell 1.2.3B Se separat tabell 1.2.3B
vid for B)
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1.2.4 Annan relevant Verksamheten redovisar: Verksamheten redovisar: Verksamheten redovisar: Verksamheten redovisar: Se separat tabell 1.2.4B

erfarenhet vid
enheten

* Barnintensivvard, antal vif
* Esofagusdilatationer

* Fundoplikation

* Tracheskopier

* Thorakoskopi (GAA31, GDBO1,

GAF03)

* Lungkirurgi (GAB10)

* Sternotomi (GAB20)
Kompletterande information

efter platsbesdk:
* Gastrostomi

* Fundoduplikatio

* Gastroskopi med ballongdila-
tation

* Gastrostomi

* Inldggning av thoraxdrén

* Gastroskopi med pH-md&tning
* Fundoplikation ad mod Nissen

* Esofagogastroskopi (UJDOS)
* Dilation av esofagus (JCAS5)
* Trakeoskopi (UGBO1)

* pH/impedansmdatning

* Totala antalet
pH/impedansmdatningar p&
barn under 16 ar

* Totala antalet anestesier p&
barn under 18 ar

* Varav anestesier pd barn
under 1 &r

* Varav anestesier pd prema-
tura barn (fére v. 38)

* Thorakotomier exkl. esofagu-
safresi och PDA.




Kirurgi vid vissa anorektala och urogenitala missbildningar, samt Hirschsprungs sjukdom som rikssjukvard (C)

Beddmningsgrunder:

1.

Kompetens och erfarenhet

2. Kapacitet
3. Patientomhd&ndertagande
4. Vardkedjan
5. Resultatuppfdlining
6. Kvalitets- och verksamhetsutveckling
7. Forskning
Krite- Galler Karolinska suU SUS Lund UAS Sammanlagd beddmning
rum
Kompetens
1.1.1 Specialisti&kare 24 st. 15 st. 10 st. 11 st.
inom barn- och
ungdomskirurgi
Specialisti&kare 8 st. Idag: 7 st. 7 st. 9 st.

inom barn- och
ungdomskirurgi
med sarskild
kompetens fér C

Inom 5 &r: totalt 12 st.

Den sékande redovisar att 7 st.
kommer att vara tillgéngliga
under T1.

Kompletterande information

Den sékande redovisar att 10 st.
kommer aftt vara tillgéngliga
under T1.

Kompletterande information

Den sékande redovisar att 11 st.
kommer aftt vara tillgéngliga
under T1.

Kompletterande information

efter begdran:

efter begdran:
Socialstyrelsen tolkar det som

aft det idag finns 5 st. sjdlvstan-
diga operatdrer och 5 st. speci-
alister under uppldrning.
Kompletterande information
efter platsbesok:

Idag tva helt sjélvsténdiga

operatérer f6r ano,- uro och

Hirschsprung. Tre operatérer

under uppldrning. Efter f&rfrd-

gan frén Socialstyrelsen &r det

&nnu oklart om en av de sjélv-

sténdiga operatdrerna kommer

att gd& i pension under T1.

Idag S st. sjalvstandiga operatd-
rer och 5 st. specialister och ST
under uppl@rning.
Kompletterande information

efter begdran:
Det finns sammanlagt 7 sjalv-

stdndiga operatdrer inom sitt
subspecialiserade omrdde.

efter begdran:
5 st. sj@lvstandiga operatorer.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
F&r anorektala missbildningar

finns fre sjalvst&ndiga operatd-
rer.

F&r Hirschsprungs sjukdom finns
fre stycken sjalvstandiga opero-
torer.

For bldsexstrofier finns en sjalv-
standig operatér, som opererar
fillsammans med Karolinska.
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ST-l&kare under
barn- och ung-
domskirurgiut-
bildning

5st.

5st.

5st.

2 st.

Andra relevanta
specialisti@kare

Ortopeder: 1 st.
Neurokirurg: 1 st.
Radiologer: 11 st.
Fostermedicinare: 12 st.

B

Kompletterande information
efter platsbesdk:

7 st. obstetriker.
Kompletterande information
efter begdran:

Obsteftriker: 41 st.

Klinisk genetiker: 8 st.
Klinfysiologer: 4 st.

ONH: 8 st.

Thoraxkirurger: 5 st.
Plastikkirurg: 1 st.
Obstetriker: 1 st.
Ortopeder: 3 st.
Radiologer : 5 st.
Neurokirurger: 2 st.
Klinisk genetiker: 1 st.

Fostermedicinare: 7 st.
Radiologer: 4 st.

Kliniska fysiologer: 2 st.
Patologer: 3 st.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver samver-

Det finns fem ortopeder med Patologer: 2 st. Patolog: 2 st. kan med Region Skdne avse-
pediatrisk kompetens, varav tvd | Ortopeder: 6 st. ende patologer med pediatrisk
ar sjélvsténdiga operatérer. Urologer: 3 st. kompetens.
Barnneurokirurg: 3 st. Gynekologer: 2 st. Kompletterande information
Kompletterande information efter platsbesdk:
efter platsbesdk: Barnortopeder: 2 st sjdlvstan-
2 st orfopeder gor osteotomier diga och en under utbildning.
pd barn inom rikssjukvardsdefi-
nitionen.
Anestesi- och 15 st. 26 st. 16 st. 8 st.
IVA-IGkare med
sarskild kompe-
fens inom barn-
och ungdomski-
rurgi
Anestesiologer 25 st. 26 st. 16 st. 8 st.

(séva barn <14r)
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Anestesiologer
med kompetens
att séva och
intensivvarda
barn <14r vid
handlaggning
inom C.

23 st.

26 st.

16 st.

7 st.

Pediatri-
ker/barnkardiolog
/barnlungl&kare

Barnkardiologer: 5 st.
Lungl&kare: 4 st.
Gastroenterologer: 4 st.
Barnneurolog: 1 st.
Kompletterande information
efter begdran:
Barnneurolog: 5 st.
Endokrinolog: 2 st.

Nefrolog: 4 st.

42 pediatriker

Lungl&kare: 6 st.
Barnkardiologer: 12 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Radiologer: 15 st.

Ortopeder: 6 st.
Thoraxkirurger: 4 st. dverldkare
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Pediatriker totalt 60 st varav:

Lungl&kare 6 st
Barnkardiologer: 12 st
Nefrologer 6 st

Ovriga.

2 st orfopeder gor osteotomier
pd& barn inom rikssjukvardsdefi-
nitionen.

Pediatriker: 12 st. (varav 7
Gastroenterologer och 5 Nefro-
loger)

Barnkardiologer: 9 st.

ST-l&kare i barnkardiologi: 2 st.
Lungl&kare: 3 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Pediaftriker, 6vriga: 64 st. + 28 st.
ST-l&kare.

Gastrologer: 4 st.
Barnkardiologer: 3 st.
Nefrologer: 2 st.

Lungl&kare: 2 st.
Kompletterande information
efter begdran:

Pediatriker: 53 st.
Kompletterande information
efter platsbesdk:
Barnkardiologiska kliniker &r
anstéllda av Karolinska, men fre

stycken barnkardiologer ér
stationerade p& Akademiska.

Neonatologer

33 st. neonatologer

10 st. neonatologer

12 st. neonatologer, 8 ST-IGkare

10 st. neonatologer, 3 st. ST-
|&kare

Spec.sjukskdtersk
or for C

5 st. med sdrskild kompetens
inom anorektala missbildningar
och Hirschsprungs sjukdom.

4 st. med sdrskild kompetens
inom urogenitala missbildningar.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten har valt att re-

dovisa det antal specialistsjuk-

3 st. med sdrskild kompetens i
barnkirurgi, 6 st. med sdrskild
kompetens inom uroterapi
(varav 2 st. inom barnkirurgi och
3 st. barnhabilitering samt 1 st.
som aven har
tarm/stomikompetens), 3 st.
med sdrskild kompetens inom
tarm/stomiterapi (varav 2 st.

13 st. operationssjukskdterskor
16 st. anestesisjukskdterskor

1st. stomiterapeut/ gastrostomi-
sjukskoterska

1 st. uroterapeut

1 st. pediatrisk smartsjuksko-
terska

Kompletterande information

efter begdran:

Anestesisjukskoterska: 11 st.
Op.sjukskdterskor barn: 8 st.
Operationskoordianor barn: 2 st.
Allmanutbildad sjukskdterska
barnuppvak: 3 st.
Tarm/stomisjukskdterska: 2 st.
Sjukskdterska pediatrisk urologi:
2 st.

Kompletterande information
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skoterskor som har s@rskilt dia- inom barnkirurgi och 1 urotera- Operations- och anestesisjuk- efter platsbesdk:
gnosansvar fér respektive peut) skoterskor har pediatrisk kompe- | 1 smartsjukskoterska
garupp. Verksamheten komplet- Kompletterande information tens.
ferar med totala antalet om efter begdran: Gastrosjukskdterskor har specia-
Socialstyrelsen dnskar. Op. sjukskoterskor: 23 st. listutbildning i barn- och ung-
Anestesisjukskodterskor: 37 st. domssjukvard.
Operationskoordinatorer: 5 st. Kompletterande information
Nutritionssjukskdterska: 1 st. efter platsbesdk:
Smartsjukskoterskor: 4 st. Neonatalsjukskdterskor: 56 st
(alla specialistutbildade).
Barnsjukskoterskor | 29 st. barnsjukskdterskor (11st. 27 st. barnsjukskoterskor 8 st. barnsjukskdterskor och 2 st. Kompletterande information

inom 6ppenvdrd och 18 st.
inom slutenvérd).

Kompletterande information

efter begdran:
Anstdllda barnsjukskoterskor

inom barnkirurgiska sektionen:
31 st.

Totalt antal sjukskdterskor i vard-
kedjan: 91 st.

under utbildning (92 st. grundut-
bildade sjukskoterskor)
Kompletternade information

efter platsbesdk:
Det finns 14 barnsjukskdterskor

pd dagkirurgen. Rekryteringsfas
for allmansjukskoterskor dar
man utbildar dem med 1&n.

efter begdran:

35 st. sjukskoterskor pd barnav-
delning, varav 12 st. specialist-
kompetenta. 14 st., dvs. alla, p&
mottagningen &r specialist-
kompetenta.

IVA-sk&terskor
med kompetens
inom barn- och
ungdomskirurgi

27 st.

Kompletterande information
efter platsbesdk:

BIVA: 35 st.

ECMO: 32 st (varav 10 st med

Barn-IVA: 49 st.

Neo-IVA: 45 st. (tot. anstdllda 77
st.)

Kompletterande information

efter begdran:

utdkad ECMO-behdrighet).

BIVA-skdterskor: 48 st., varav 13
st. @r specialiserade barnsjuk-
skoterskor.

Neo-IVA: 43 st. (35 st.ar speciali-
serade barnsjukskoterskor).

47 st. sjukskoterskor

31 st. IVA-skdterskor

13 st. barnsjuksk&terskor

3 st. anestesisjukskdterskor
Samtliga har kompetens inom
barnkirurgi.

Barn-IVA: 20 st.

Neo-IVA: 71 st.
Anestestisjukskdterska: 11 st.
Operationssjukskoterskor barn: 8
st.

Operationskoordianor barn: 2 st.
Allmdanutbildad sjukskdterska
barnuppvak: 3 st.

Sjukgymn-
ast/fysioterapeut

19 st. fysioterapeuter, varav 10
st. med pediatrisk kompetens.

15 st.

Kompletterande information
efter begdran:

Samtliga redovisade har barn-
kompetens, varav 3 st. med

formell specialistkompetens i
pediatrik och 1 st. har special-

1 st. sjukgymnast med pediatrisk
kompetens och kunskap om
andningsvard samt barns moto-
riska utveckling.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
3 st sjukgymnaster inom barn-

9 st., varav 2 st. med pediatrisk
kompetens.
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kunskap i andning och cirkulat- | sjukvéard (10 sti Lund).
ion.
1.1.2 Obstestrisk kom- Den sékande uppger att dio- Verksamheten har méjlighet att | Obestetriska enheten utfor Specifikt for C: Den sékande
petens gnoserna som ingdri C sdllan ta emot barn fédda fran v. 22. hoégspecialiserad ultraljudsdia- uppger att blasexstrofi kan
upptdcks prenatalt. Vissa kom- Det finns ett Centrum fér fos- gnostik och MR, d&r beddm- upptdckas prenatalti ca 50 %
plexa missbildningar diagnosti- termedicin med ett néra sam- ningen utfors fillsammans av av fallen, men att 6vriga ingd-
ceras dock och dessa foljs vid arbete med barnkirurgi. Sju barnkirurg och obstetriker. MR ende diagnoser i normalfallet
cenfrum for fostermedicin dar fetalmedicinare med tréning i gors fillsammans med radioo- inte kan diagnosticeras prena-
komplett obstetrisk kompetens fetal diagnostisering och hég- log. De blivande férdldrarna talt. Vid prenatalt diagnostice-
finns. Vidare hanvisas fill ytterli- riskgraviditeter arbetar vid verk- | tr&ffar obstetriker och barnkirur- | rad bldsexstrofi gérs MR-
gare information under motsva- | samheten. Varje vecka hdlls en ger infor forlossningen. undersdkning av fostret samt
rande fradgaidel A (A1.1.3) utbildningsrond pd& den obstet- Utbildningsm&ten for barnmors- | planeras var férlossning ska ske.
riska enheten. Varje ménad kor och obstetriker sker ménat- Sett dvergripande har den
hdélls en storre ultraljudsutbild- ligen. Obstetrik och neonatal- sokande verksamhet kompe-
ning for IGkare och barnmors- vard traffas 1 géng/veckan for tens med komplicerade gravidi-
kor. gemensamma moten. teter frén v. 22 och specialist-
Vid missstankt hjartfel far bli- modravard samt obstetrik.
vande foraldrar tréffa fosterkar- Verksamheten anvénder dagli-
diolog och vid behov géra gen elektronisk bilddverféring
foster-MRT, som beddms av frdin regionsjukhusen foér radio-
erfaren radiolog. logiska och sonografiska under-
sokningar. Fokus ar ett mulfidi-
sciplinart omh&andertagande.
Fostermedicinare finns tillg&ng-
lig fér konsultationer och foster-
undersdkningar. Multidiscipli-
ndra besdk erbjuds patienter
frén regionsjukhus. Interna ron-
der gérs veckovis p& mottag-
ningen, fostermedicinarrond 1
gdng/man, och fosterpatologi-
rond 4 ggr/ér.
1.1.3 Ovrig klinisk kom- Den sékande uppger att 20-30 S6kande uppger en multidisci- Den sékande redovisar ett antal | Vid enheten finns ett barngast-

pe-
tens/vérdkompet

% av barnen med anorektala
missbildningar &ven har rygg-

plinér kompetens omkring pati-
enter med tarmsvikt och patien-

avdelningar och centrumbild-
ningar som uppges ha relevans

rocentrum (BGC) som bedriver
multidisciplindr och tvérprofess-
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margsmissbildning och att det
darfor krédvs samarbete med
barnneurolog och neurokirurg.
Barn med Hirschsprungs sjuk-
dom har ibland problem med
nutrition och paverkad tillvaxt.
Fér handldggning av dessa
patienter krdvs gastroenterolog,

nutitionssjukskdterska och dietist.

Vidare krévs for diagnostisering
av sjukdomen é&ven patologer.
For aft minska risken for sjuklig-
het och allvarliga njurskador
kravs, for barn med bl&sexstrofi,
kompetens i urodynamik for
barn (uroterapeuter och bio-
medicinska analytiker) och ett
ndra samarbete med nefrolo-
ger. For de barn som behdver
forstora urinbldsan med vavnad
frdin tarmen krévs tillgdng fill
gastroenterologer, nutritionssko-
terska och dietist i de fall pdver-
kan pd naringsupptaget skett.
For flickor med vaginalatresi
kr@vs kompetens inom gyneko-
logi, klinisk genetik (syndromdi-
agnostik), endokrinologi och i
vissa fall plastikkirurgi samt
kompetens inom barnpsykologi
och barnpsykiatri.

Den sékande uppger att de har
samtliga ovanstdende kompe-
tenser. | &vrigt hdnvisas till fréga
Al.14

teri behov av tarmtransplantat-
ion, framforallt for patienter
med s.k. long-segment Hirsch-
sprungs sjukdom.

Ett BGckenbottencentrum finns
etablerat pd vuxensidan, vilket
uppges medfdra synergieffekter
for patienter med anorektala
missbildningar.

En uro-tarmstomienhet med
habilitering ger tillgdng till ut-
vdrdering av komplicerade
bld&s-tarmdysfunktioner.

Ett multidisciplindrt samarbete
mellan barnneurologer, nefro-
loger fysiologer och radiologer
finns vid Pediatrisk Urologisk
Nefrologiskt Cenfrum.
Specialutbildade ortopeder
finns for patienter med bldsex-
strofi.

Tatt samarbete med psykolog-
enheten som arbetar med
pediatrisk psykologi och famil-
jeperspektiv.

En fysiologisk enhet f&r bam
som arbetar med lungfysiologi,
andningsfysiologi, arbetsfysio-
logi, cirkulationsfysiologi, gastro-
logiska undersdkningar och
nukledr medicinfunktionsdia-
gnostik.

Rikssjukvard inom barnhjartki-
rurgi finns och bemanningen
beskrivs i ansdkan.
Gynekologer beskrivs som vik-

for omradet.
Prenatalavdelning, inklusive
specialistmddravard (fér bamn
som fatt prenatal diagnos),
neonatalavdelning, barninten-
sivvard.

Barnkardiologi och édven barn-
hjértkirurgi som rikssjukvérd (30 %
av anorektala missbildningar
uppges vara associerade med
hjartmissbildningar).
Backenbottenteamet ar ett
multidisciplindrt team ddr barn-
kirurger med kolorektal- och
urologprofil ingdr tillsammans
med radiolog, endokrinolog,
barnneuro- och tarmspecidalist.
Samverkan sker med urodynao-
miskt centrum fér vuxna dér
funktfionsundersdkningar av
bldsan gérs och samarbete
med vuxenurologen for kun-
skapsoverforing vid stérre urolo-
gisk kirurgi. Barnen &verfors il
vuxenurologen vid 15 &rs &lder
da flertalet har bestéende
problem med urinvégarna.
Réntgen, patologi och nefrolo-
ger med pediatrisk kompetens
finns pd plats.

Team foér vaginal aplasi dar
gemensam vard ges av barnki-
rurg, endokrinolog, gynekolog
och psykolog finns. Klinisk gene-
tiker kopplas in vid behov. De
patienter som har simultan

ionell teamvard fér barn med
svara funktionsrubbningar i
mag-tarmkanalen. Inom BGC
arbetar gastroenterolog, barnki-
rurg, lunglékare, dietist, nutrit-
ionsskoterska, kontaktskdterska,
logoped, kurator och apote-
kare. Samarbete med Neuro-
gastroenterology unit vid Great
Ormond Streeet Hospital i Lon-
don dr etablerat och ett ndra
samarbete med patientens
hemortsldkare beskrivs.

3 patologer finns f&r granskning
av prover inom barnkirurgisk
verksamhet.

En tarm- och stomimoftagning
finns vid sjukhuset och drivs av 2
sjukskoterskor. Den ena utbildad
inom stomi-, ano- och urotera-
piutbildning och den andra
under utbildning inom samma
omrdde. Mottagningen ordnar
utbildningstillfallen fér barn och
foraldrar inom olika diagnos-
grupper 1 -2 ggr/ar.
Ennurologmottagning for barmn
finns, ddr urodynamiska under-
sokningar, flddesmdatningar och
ultraljudsundersoékningar ge-
nomfars.

En nefrologisk enhet fér barn
liksom en "DSD-grupp” (Disor-
ders of Sexual Development)
finns. Vid DSD samlas urologer,
endokrinologer, genetiker,
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figa samarbetspartners vid vissa | anorektal missbildning omhdan- psykolog, gynekolog och urote-
operationer av urogenitala dertas via b&ckenbottentea- rapeuter en gadng i manaden.
missbildningar och vagi- met med inkoppling av gyneko- | Urologiska adolescensmottag-
nalatresi. Ett neonatalt trans- log och sexolog. ningar har skapats fér ungdo-
portteam finns etablerat sedan Ett feam "Disease of Sexual mar (>15 ar) som fétts med
2010. Transporter har genom- disorders (DSD)" bestdr av urogenitala missbildningar.
forts i Sverige, Norden och barnkirurg, endokrinolog, endo- | En Adolescensmottagning for
Europa. krinskdterska, psykolog, gyneko- | 18-25 éringar som opererats for
log, plastikkirurg och foretra- ARM eller Hirschsprungssjukdom.
dare for reproduktion- och Vidare finns ett centrum for
fertilitetsmedicinskt centrum. sdllsynta diagnoser.
Aven tillg&ng till centrum fér Kompletterande information
sdllsynta diagnoser och klinisk efter platsbesdk:
genetiker. Teamet har gemen- Smartteam med barnanestesio-
samt patientfomhdndertagande | log.
inom denna grupp.
Vidare finns tillg&ng till klinisk
fysiolog, neurokirurg, klinisk
genetiker, ortopedi, smart-
grupp. gastroenterologi och
diefister samt psykolog och
kurator.
Erfarenhet
1.2.1 Klinisk erfarenhet Totalt 113 operationer under Totalt* 87 operationer under Totalt 72 operationer under Totalt 111 operationer under
(antalingrepp vid | femdrsperioden (2011-2015), femarsperioden (2011-2015), femarsperioden (2011-2015), femarsperioden (2011-2015),
enheten for C) varav 53 inom Q42, 38 inom varav 40 inom Q42, 25 inom varav 34 inom Q42, 29 inom varav 62 inom Q42, 26 inom
Hirschprungsgruppen och 24 Hirschprungsgruppen och 22 Hirschprungsgruppen och 9 Hirschprungsgruppen och 23
urogenitala operationer urogenitala operationer urogenitala operationer urogenitala operationer
Antalet vaginala operationer Antalet vaginala operationer Antalet vaginala operationer Inga vaginala operationer har
uppges vara 9 under perioden uppges vara 13 under perioden | uppges vara 5 under perioden genomforts.
Kompletterande information
efter platsbesdk:
Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Q42: totalt 62 opererade in-
efter platsbesdk: efter platsbesdk: efter platsbesdk: grepp mellan 2011-2015.
Q42: totalt 53 opererade in- Q42: totalt 43 opererade in- Q42: totalt 37 opererade in- Q43: totalt 27 opererade in-
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grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015.
Q43: totalt 38 opererade in- Q43: totalt 24 opererade in- Q43: totalt 35 opererade in- Q52: inga opererade ingrepp
grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015. enligt definitionen mellan 2011-
Q52: totalt 8 opererade ingrepp | Q52: fotalt 1 opererat ingrepp Q52: inga opererade ingrepp 2015.
mellan 2011-2015. mellan 2011-2015. enligt definitionen mellan 2011- | Qé4: totalt 23 opererade in-
Qé64: totalt 27 opererade in- Qé4: totalt 13 opererade in- 2015. grepp mellan 2011-2015.
grepp mellan 2011-2015. grepp mellan 2011-2015. Qé4: totalt 11 opererade in-
grepp mellan 2011-2015.
1.2.2 Klinisk erfarenhet 113 patienter totalt har vérdats 132 patienter totalt vérdats vid 67 patienter totalt vid 69 vardtill- | 158 patienter totalt vid 303
(antal patienter vid 115 fillfallen 194 vardtillfallen fallen. vardtillfallen.
och vardtillféllen Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information Kompletterande information
for C) efter platsbesdk: efter platsbesok: efter platsbesdk: efter platsbesdk:
Q42: 53 patienter har vérdats Q42: 43 patienter har vardats Q42: 36 patienter har vérdats Q42: 62 patienter har vérdats
vid 53 vardtillféllen. vid 43 vardtillfallen. vid 37 vardtillfallen. vid 62 vardtilifallen.
Q43: 34 patienter har vérdats Q43: 23 patienter har vardats Q43: 33 patienter har vérdats Q43: 27 patienter har vardats
vid 35 vardtillféllen. vid 23 vardtillf&lien. vid 35 vardtiliféllen. vid 27 vardtillféllen.
Q52: 8 patienter har vardats vid | Q52: 1 patient har vardats vid 1 Q52: inga patienter har vardats | Q52: inga patienter har vardats
8 vardtillfallen. vardtillfalle. inom definitionen. inom definitionen.
Q64: 20 patienter har vérdats Q64: 14 patienter har vardats Q64: 8 patienter har vardats vid | Qé4: 22 patienter har vardats
vid 20 vardtillféllen. vid 14 vardtillf&llen. 11 vardtillf&llen. vid 23 vardtillféllen.
1.2.3 Erfarenhet (indi- Se separat tabell 1.2.3C Se separat tabell 1.2.3C Se separat tabell 1.2.3C Se separat tabell 1.2.3C
vid fér C)
1.2.4 Annan relevant Se separat tabell 1.2.4C

erfarenhet vid
enheten
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Kompetens och erfarenhet

1.1

Kompetensut-

veckling

Sékande foljer SLLs personalpo-
licy ddr aktivt ansvarstagande,
patient- och resultatfokus samt
féréndring och utveckling ar
grundprinciper. Systematiskt
arbete med kompetensutveckl-
ing och fortbildning av barnki-
rurgiska specialister, ST-dkare
och specialistutbildade sjukskd-
terskor. Individuell plan upprat-
tas i samband med utvecklings-
samtal for alla yrkeskategorier
inom Karolinska.

Specidlisti@kare i barn- och

ungdomskirurgi vidareutbildas
med mdlet att de ska bli bak-
jourskompetenta (sjélvstandigt
kunna handldgga akuta fill-
stdnd). De uppmuntras att
genomféra den europeiska
examen i barnkirurgi som an-
ordnas av European Board of

pediatric Surgery (EBPS). Tre

Infroduktionsprogram finns fér
nya medarbetare och indivi-
duell kompetensutvecklings-
plan finns f&r samtliga medar-
betare. Vid Kliniskt
Traningscentrum (KTC) sker
avancerad tréning och tréning
i feam samt grundidggande
kirurgisk tréning och simulator-
fr&ning infér laparoskopiska
ingrepp.

ST-I&kare

Utbildningen granskas av extern
aktér vart femte ar enligt "ska
kraven™ i SOSFS 2015:8 och
utbildningen i barnkirurgi certfifi-
erades av UEMS(Europeiska
specialistféreningens samlings-
organ) 2012. Kompetensut-
vecklingen utgar frdn malbe-
skrivningen och
utbildningsboken.

Barnkirurger:

Medarbetarsamtal sker en
gang per ar, d& mal satts for
individuell kompetensutveckl-
ing. Europas stérsta "clinical skill
centre” Practicum finns i Lund
ddr mojlighet ges fill klinisk far-
dighetstraning och medicinsk
stimulering fér alla yrkeskatego-
rier. Centret anvdnds av barnki-
rurgier, blivande barnkirurgier
och sjukskoéterskor for att dva
upp sina fardigheter.

Vid sdllsynta diagnoser kontak-
tas ansvarig barnkirurg vid de
andra centra och maéjlighet ges
fill delfagande. Internationellt
samarbete med Rigshospitalet i
Képenhamn foér deltagande vid
varandras elektiva kirurgiska
ingrepp s& som anorektala
missbildningar, Hirschprungs
sjukdom m.fl.

Specidlisti&kare:

Lakare:

Varje rikssjukvardsomrdde foret-
rads av tvd erfarna operatorer
och tvé specialister under upp-
|&rning. Gastoperationer vid
andra kliniker och deltagande
vid internationella konferenser
sker i kompetensutvecklings-
syfte. Specialisterna deltar vid
nationella fortbildningsdagar
som arrangeras regelbundet
med olika feman av Svensk
barnkirurgisk férening.

En I&kare har en europeisk
barnurologisk examen (Fellow
of European Academy of Pedi-
atric Urology).

ST-&kare:

Utbildningen av ST-IGkare i
barnkirurgi @r certifierad (2010)
av European Board of Pediatric
Surgery. Utbildningen av ST-

|Gkare i barnurologi dr certifie-
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specidlister har tagit examen
och en &r examinator fér den
muntliga delen.

Barnurologi &r en europeisk
specialitet, tva specialister har
tagit examen.

Deltagande i tvd europeiska
natverk som berdr missbildning-
ar inom rikssjukvard: eUROGEN
& ERNICA. Dessa ska fungera
som medicinska kompetensno-
derinom EU och deltagarna ska
bistd i kunskapsdverféring inom
professionen samt fill patient-
féreningar.
Kompetensdverféring genom
samoperationer mellan erfarna
och nyare specialister sker inom
alla tre rikssjukvardsomraden.

Diafragmabrdck (A):

Multidisciplindra konferenser
under hela vardkedjeprocessen
och komplikationskonferenser,
dar alla komplicerade fall disku-
teras, bidrar fill kompetenséver-
féring. Verksamheten anordnar
och deltar i nationella works-
hops samt samarbetar kring
skapandet av nationellt vard-
program.

Deltar vartannat ér i Infernat-

ional Workshop on CDH. Dér

Kompetensdverféring och
handledning av nyare kollegor.
Liknande kirurgi i samma ana-
tomiska omréde for att 1&ra sig
tekniken. Som "continous me-
dical education” férvantas
fellowship med efterféljande
specialistutbildning p& europe-
isk nivé. Detta mojliggdr auskul-
fationer i och utanfoér Sverige.
Sjukskoterskor:

Strategiska kompetensutveckl-
ingsarbeten finns, sju kompe-
fensutvecklingssteg finns be-
skrivna i bilaga. Det finns en
huvudhandledare som arbetar
20 % av sin fid med aftt stédja
I&Grandemal vetenskaplig for-
ankring i den verksamhetsfor-
lagda utbildningen. Utbild-
ningsplatser for sjuksk&terskor
betalas liksom handledarutbild-
ning. En kompetensarbetsgrupp
finns inom barnkirurgiska kliniken
som med syfte att stimulera
kompetensutveckling hos sjuk-
skdterskor. Vidare skapas spe-
cialistuppdrag pd deltid och
ansvarsomrdden at kliniskt
arbetande sjukskdterskor. Ut-
bildningsakfiviteter p& vardav-

delningen och regelbundna

Specidlisterna dr inriktade mot
gastroenterologi eller urologisk
rekonstruktiv kirurgi. Nyblivna
specialister exponeras succes-
sivt fér mer avancerad spdd-
barns- och missbildningskirurgi.
Vid varje operation deltar tva
bakjourskompetenta specia-
lister och en ST-I&kare. De tre
rikssjukvardsomrédena har
varsin ansvarig barnkirurg som
Aaven ansvarar for fortbildning
av sig och kollegorna inom
omrddet samt datainsamling.
"Journal clubs” hélls inom re-
spektive omrdde och varannan
vecka hdlls "mortality-and-
morbidity audits (MoM") dar
komplikationer beddms enligt
en specifik mall.

ST-lGkare:

Utbildningen &r ackrediterad
UEMS (European Union of Medi-
cal Specialists) fér att bedriva
utbildning inom barnkirurgi
enligt europeisk standard. ST-
|&karna har schemalagd studie-
fid och undervisning samt @r
alla registrerade doktorander.
De har dven nio handledarsam-
tal per &r och utvarderas tvé

ganger per Ar i specialistkolle-

rad (2013) av Joint Committee
of Pediatric Urology.
Sjukskdterskor:

Sjukskdterskornas kompetens-
nivé indelas efter en kompe-
tensstege ddr en beskrivning
finns for utveckling till att nd
ndsta nivad. Internutbildning sker
varje onsdag och vardfragor
tas upp vid sektionsmoten en
gdng i manaden. Specialistsjuk-
skoterskorna deltar i specifika
konferenser som arrangeras av
organisafioner med inriktning
mot olika behandlingar inom
framférallt uroterapiomrédet.
Barnsjuksk&terskor och sjuksko-
terskor deltar i regiondagar och
Stiftelsen Agrenskas personal-
och patientdagar.

Internationella konferenser:

Varje specialist erhdller cirka
fem dagars betald fortbildning
per &r frén landstinget. Fore-
tr&ide ges till I&kare eller sjuksko-
terskor som ska presentera
egna forskningsresultat vid
konferenser. L&kare med egna
forskningsmedel kan delta i flera
moten. ST-Idkare ges mojlighet
att delta vid minst en internat-

ionell kurs/modte under utbild-




Krite-

rium

Galler

Karolinska

SU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd beddmning

diskuteras "State of the art”,
behandlings och uppfdljinings-
riktlinjer samt aktuell forskning
inom omradet.

En medarbetare frdn centrum
for fostermedicin vidareutbildar
sig i Barcelona inom fetoskopisk
ballongocklusion av frachea fér
foster med diafragmabrdck
och ddlig prognos.
Esofagusatresi (B):
Samoperationer och &terkom-
mande mdten inom verksam-
heten, mortality/morbidity kon-
ferenser och "journal clubs”
bidrar fill kompetens-utveckling
av mindre seniora kollegor.
Deltar vartannat &r vid internat-
ional Conference in Oesopha-
geal Afresia.

Verksamheten deltar i "Internat-
ional Network on Esophageal
Atresia "(INoEA). Kirurgerna som
arbetar inom omrddet méste
vara aktiv i natverket, delta vid
konferenser och i pdgdende
forskningsprojekt.

Nationellt samarbete kring
vardprogram pdgdr och sam-
arbete i kunskapséverférings-
syfte sker med barnkirurgiska

kliniken i Helsingfors.

férel@sningar ges av barnsjuk-
husets experter.

Internationella konferenser:

Internationella konferenser
inom specifika omrdden for A, B
och C ses dven det som mojlig-
het till IGrande for sGval kirurger
som sjukskdterskor.

Kompletterande information

gium. Dagliga gemensamma
morgonmd&ten och réntgenron-
der som eft led i kompetensut-
veckling. Nationellt arrangerar
de fyra klinikerna tillsammans ST-
|&karutbildning i barnkirurgi 2
ggr/ér enligt fastlagt schema.

Sjukskéterskor och barnsjukskd-

terskor:

efter platsbesok:

P& urologsidan finns gott sam-
arbete med alla enheter. Verk-
samheten stdller sig positiv fill
atft ha en éppen inbjudan fill
dvriga enheter om de skulle &
tillsténd.

Individuellt anpassad introdukt-
ion av nyanstalida efter en
strukturerad standard, sarskild
introduktion vid arbete pd in-
fermedidr avdelning. Nyan-
stallda deltar &venii
"Academy” som &r en internut-
bildning fér kompetensutveckl-
ing inom barnsjukvérd. Samtliga
sjukskoterskor genomgdr smart-
utbildning.

Tre schemalagda utbildnings-
dagar fér samtliga anstallda p&
enheten arrangeras med olika
tfeman som belyses ur ett medi-
cinskt och omvardnadsmdssigt
perspektiv. Sjukskdterskorna ar
uppdelade i arbetsgrupper
kopplade fill olika diagnoser
och &r delaktiga i skapandet av
vardprogram. Interna férelds-
ningar sker p& arbetsplatstraf-

far.

ningen.

Barnsjuksk&terskor @r priorite-
rade enligt en kompetensstege.
Specialistsjukskdterskor priorite-
ras for infernationella méten,
konferenser och kurser. Vid
behov av kompetens ges fort-
bildning fill sjukskdterskor oav-

sett nivd pd kompetensstegen.
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Anorektala/urogenitala miss-

bildningar och Hirschprungs
sjukdom (C): kompetensdverfo-

ring mellan seniora och mindre

seniora lakare enligt ovanstd-
ende. En av kirurgerna har
under de senaste fem dren
regelbundet Akt till dvriga sd-
kande for att operera eller
assistera vid komplicerade
anorektala missbildningar (fr.a.
kloak).

Deltar i ARM-net som d&r ett
europeiskt natverk fér anorek-
tala missbildningar. N&tverket ar
ndra knutet fill nationella pati-
ent-/foréldraorganisationer och
erbjuder en plattform fér kom-
petensutveckling. Deltar dven
vid International Pediatric Colo-
rectal Club och Pediatric Colo-
rectal Workshop.
Kompetensdverféring kring
blasexstrofi sker genom samar-
bete kring utvecklingen av
nationellt vardprogram. Ge-
nomfér gemensamma operat-
ioner med Uppsala i kompeten-
soverforingssyfte.
Kompetensutbyte med internat-
ionella samarbetspartners (ej

angivet vilka).

Uroterapeuter, stomiterapeuter
och gastrostomisjukskdterskor
kompetensutvecklas genom
nationella och regiondvergri-
pande natverk inom omradet
samt har ett tatt samarbete
med barnkirurgerna p& enhet-
en.

SUS har en egen utbildningspor-
tal dér ett stort antal online-
utbildningar finns, dar verksam-
hetscheferna kan félja vilka
utbildningar varje enskild med-
arbetare deltagit i och félja upp
deftta vid utvecklingssamtalen.
Den s6kande anger arrange-
mang av utbildning p& nationell
nivé av pediatrisk kirurgi for
operationssjukskoterskor. Inter-

nationella konferenser:

Verksamheten deltar vid de
stora internationella konferen-
serna. Sekfionschefen i barnki-
rurgi prioriterar och férdelar
konferenser och kurser med
mdlsattningen att alla diagnos-
grupper ska bevakas. Malsatt-
ningen &r att barnkirurger och
ST-I&kare deltar vid de stora
internationella konferenserna s&
att s ménga sessioner som

maojligt bevakas. Egen presen-
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Internationella konferenser: tation eller poster prioriteras vid
Arlig planering av vilka internat- férdelning av deltagande. ST-
ionella méten, kurser och kon- |6karna uppmanas att delta vid
gresser som verksamheten ska en internationell konferens per
skicka representanter fill. De ar samt att delta vid den inter-
som har en akfiv roll (presentat- nationella kursen "Oxford
ion eller moderator) fér dka i Course of Neonatal Surgery”.
férsta hand, deltagande styrs F&r uroterapeuter prioriteras
Aven av individuella och verk- deltagande vid internationella
samhetsspecifika behov. mdten/konferenser/kurser med
urologisk inriktning. Motsva-
rande gdller stomiterapeuter
och barnsjukskéterskor.
Kompletterande information
efter platsbesdk:
Verksamheten har ett samar-
bete med Képenhamn inom
grupp C och fér "long gap”
esofagusatresier. Man har méj-
lighet att &ka till varandra for
utbyte av erfarenheter.
1.2 Kompetensfor- Generellt: Diafragmabréck (A): Specialistsjukskoterskor: Generellt:
sorjning Kompetensen har koncentrerats | Fem kirurger i dldersintervallet Barnkirurgi och neonatalvard Sjukskoterskor nivasatts enligt en

fill 2-5 specialister inom varje
omrdde. Den ldngsiktiga kom-
petensen fillgodoses genom
fillséttning av ST-block vart an-
nat &r och att de yngre specia-
listerna far tillgéng fill ett inter-
nationellt natverk s& tidigt som
mojligt. Den sékande uppger

att man har regelbunden 1dng-

39-56 ar, varav tva opererar
sjdlvstandigt och fyra uppges
vara bakjourskompetenta.
Inom fem &r uppges dven de
andra tvé kunna operera sjdélv-
stdndigt och ytterligare en
specialistidkare behdver rekryt-
eras inom 4-5 ar frén befintlig

ST-l&karpersonal.

har en egen kompetensforsérj-
ningsplan som identifierat oba-
lans inom vissa personalgrupper
s&som specialistsjukskdterskor
inom barn- och neonatalinten-
sivvérd och operation fér barn.
Utbildningstjé@nster har inrdttats
for specialisering inom BIVA,

operation och Neo-IVA och

kompetensstege for att f& en
god bild éver hur kompetensen
ar férdelad &ver verksamheten.
Betald vidareutbildning for
barn- och ungdomsskoterskor
frédn Uppsala universitet. Tarm-
och stomiterapeuter ar under
handledning hela férsta dret.

For 1akare &r kompetensutveckl-
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siktig utvardering av kompe-
tensbehovet och att inom den
nya organisationsmodellen fér
Karolinska belyses ansvaret fér
att behdlla, utveckla och rekry-
tera sjukskdterskekompetens.
Specifika kompetenser:

Diofragmabrdck (A):

Fem huvudoperatérer i &ldersin-
tervallet 42-66 &r. De tva dldsta
(62 resp. 66 d&r) uppges vara
"senior advisor” och en kirurg ér
under uppldrning pd omradet.
Mdélet &r att ha tre barnkirurger
som handhar patientgruppen.
Esofagusatresi (B):

Sex huvudoperatorer i dldersin-
tervallet 40-62 &r. Den dldsta ar
pd vag att ldmna dver huvud-
ansvaret fér diagnosgruppen fill
en yngre kollega som eft led i
utvecklingen mot inférande av
minimalinvasiva thorakosko-
piska tekniker. Ytterligare en
barnkirurg uppges vara under
uppld@rning.

Anorektala missbildningar samt

Hirschsprungs sjukdom (C):

Fem huvudoperatérer i dlder-
intervallet 42-58 ar. Ytterligare
tvé kirurger deltar i gruppen

och planeras I@ra sig dessa

Esofagusatresi (B):

Fyra kirurger i &lderintervallet
39-50 ar, varav tvd opererar
patienter sjalvstandigt och fre
har bakjourskompetens. Inom
fem &r uppges ytterligare en
kunna operera sjalvst&ndigt
och den andra fére planerad
pensionsavgdng ar 2031. Ytter-
ligare en specialistidkare beho-
ver rekryteras inom 4- 5 &r frén
befintlig ST-IGkarpersonal.

Anorektala missbildningar och

Hirschprungs sjukdom (C):

Tre kirurger i &ldersintervallet 41—
57 &r, varav en opererar sjdlv-
st&ndigt och alla tre &r bak-
jourskompetenta. Inom fem ér
berdknas de andra tvd kunna
operera sjalvstandigt vid samt-
liga aktuellaingrepp. Ytterligare
en specialist behdver rekryteras
inom 1-2 &r frén befintlig ST-
|&karpersonal.

Bl&sexstrofi, vaginala missbild-

ningar (C):

Dessa barn omhdndertas av

urologsektionen, vilkket gor att
kompetens dven mdste tillfor-
sAkras inom pediatrisk ortopedi,
endokrinologi och gynekologi.

Ett "fellowship” i pediatrisk

férutom det erbjuds sjukskdters-
kor anpassad utbildning inom
dessa omraden. Vidare uppger
den sdékande ha pdboriat utdk-
ningen av antalet stomi- och
uroterapeuter. Inga dldersinter-
valler eller antal angivna fér
sjukskoterskor.

Barnkirurger:

Fem &verldkare i dldersinterval-
let 45-50 ar, 2 bitrddande 6ver-
I&kare 42 och 53 @r, 1 specialist-
I&kare pd 40 A&r och fem ST-
|&kare som alla berdknas vara
fardiga specialister inom tva ar.
Tva Sverldkare berdknas gd i
pension under 2017.

Samtliga operationer pd barn
inom definitionerna utfors av
barnkirurger med 1&ng klinisk
och kirurgisk erfarenhet med
subspecialisering inom de speci-
fika operationer som ingar i

rikssjukvardsuppdragen.

ingsplanen individuell och utgér
frén verksamhetens behov och
individens foérutsattningar. D&
mediandlder inom I&kargrup-
pen ar 52 ar kommer pensions-
planering och rekrytering aft
kunna ske successivt. Krav vid
nyrekrytering ar forskningsaktivi-
tet, férmdga att skapa vérde
fér patienter och samarbeta
med hela personalgruppen.

Diafragmabréck (A):

Fyra kirurger i &ldersintervallet
37-53 ér.

Esofagusatresi (B):

Fyra kirurger i &ldersintervallet
37-53 ér.

Hela diagnosgrupp C:

Sju kirurger i &ldersintervallet 37—
56 Ar.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver klinisk

kompetensforsdrining av sjuk-

skoterskor samt Idkare.
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operationer.

Vaginalatresi (C):

Tvé& huvudoperatdrer i dldrarmna
46 och 50 &r. Prepubertala
flickor opereras fillsammans
med en gynekolog som &r 48
ar. Kunskapsdverforing inom
den kommande 10 drs-
perioden behdvs.

Bl&sexstrofi & epispadi (C):

Tre huvudoperatdrer i dldersin-
tervallet 46-65 &r. Kompetenss-
verforing frén éldre kollegor har
skeftt, &dven frdn expert i Polen.
Osteotomier i samband med
bldsexstrofi utfors av en ortoped
med pediatrisk kompetens p&
56 ar. Sedan 2013 har patienter
inom diagnosgruppen opere-
rats i samarbete mellan kirurg
frén Karolinska och Akademiska
for att dka exponeringen for
fillst&ndet.

Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver en struk-

turell plan fér att bibehdlla,
rekrytera och kompetensut-
veckla sjukskéterskor.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Barnverksamheterna p& Karo-

urologi berdknas ta 3-4 Ar efter
specialisering i barnkirurgi.

Sex kirurger i &lderintervallet 39—
60 &r, varav tvé opererar sjalv-
stdndigt och ytterligare en inom
fem ar. Fyra &r bakjourskompe-
fenta, tre uppges vara fel-
lows(tva i pediatrisk urologi)
Ytterligare enrekryteras for
fellowship under 2017. Dessu-
tom kommer 1-2 av klinikens ST-
|Gkare att rekryteras fill feamet.

Specidalistsjukskdterskor:

Tvé specialistsjukskdterskor i
dvre gastrokirurgi med inriktning
esofagus samt diafragmalbrdck
i dldersintervallet 38-41 &r. Elva
barnsjukskoterskor i dldersinter-
vallet 38-61 &r. Av dessa har
fem @ven specialisering inom
uroterapi (Alder 38-61 ar), tfre
inom stomiterapi (&lder 41-58
Ar) och en inom nutrition. Vi-
dare uppges att en barnsjuk-
skoterska ar ansvarig for kvali-
tetsregistret. Ytterligare en
sjukskoterska har uroterapiut-
bildning utan att vara barnsjuk-
skoterska.

Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver den
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linska har en kompetensforsorj- kliniska och akademiska kom-
ningsplan for sjukskdterskor med | petensforsdrjiningen for sjukskd-
betald vidareutbildning. Detta terskor inom verksamheten.
kommer troligtvis att 16sa be- Kompletterande information
manningsluckorna inom n&gra efter platsbesok:
ar. Avseende ECMO-behandling
har en plan upprattats med
anledning av sjukskdterskebrist.
Det finns minst en ECMO-
sjukskoterska dygnet runt. Om
patienten ar instabil behdvs tva
sjukskoterskor, annars en.
1.3 Verksamhetens Antal patienter/vardtillfallen: Antal patienter/vardtillf&llen: Antal patienter/vardtilifallen: Antal patienter/vardtilifallen:
storlek 2011: 2634/3082 2011:5364/6010 2011: 658/793 2011:990/1014
2012:2281/2718 2012: 4940/5691 2012: 561/689 2012: 955/967
2013: 2211/2599 2013: 5083/5791 2013:556/672 2013: 927/941
2014:2042/2478 2014:5117/5800 2014: 607/737 2014: 909/921
2015: 2073/2452 2015: 4796/5410 2015: 632/747 2015: 986/999
Levertransplantation drinte Socialstyrelsen vdljer att redo- Vidare gors vissa ingrepp inom
inkluderat. visa siffror for avd 326/327 i grupp C som dagkirurgi.
enlighet med redovisning frén Antal patienter inom dagkirurgi:
definitionsutredningen. 2011: 441
2011:1503/1799 2012: 805
2012:1275/1614 2013: 711
2013: 1427/1775 2014: 847
2014: 1409/1747 2015: 890
2015:1363/1643
1.4 Komplikationer Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat: Verksamheten har redovisat:

Diafragmabréck:
* Postoperativ ECMO-blddning

* Recidiv av brdck

Diafragmabrdck:
* Recidiv

* Mortalitet

Diafragmabrdck:
* ECMO-relaterade blédningar

* CVK-relaterade fromboser

Diafragmabréck:
* Recidiv

* Relaparotomi pga cirkulations-
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* Postoperativ ileus
Esofagusatresi:

* Striktur

* Postoperativt ldckage

* Postoperativ pneumothorax
Anorektala missbildningar +

Hirschsprung:
* Striktur

* Perianal dermatit

* Prolaps

* Hirschsprungs-associerad
enterkolit

Vaginalatresi:

* Stenos

*Fistel

Epispadi:

* Megauretra hos vissa pojkar
Bl&sexstrofi:

*UVI

* Rupturi plastiken

* en patient har en pdgdende
suprapubisk avlastning
Kloakexstrofi:

* BGckenkompartment
Kompletterande information
efter begdran:

12 % mortalitet for diagnos-
grupp A 2011-2015.

4,5% mortalitet for diagnos-
grupp B 2011-2015.

Ingen mortalitet f&r diagnos-
grupp C 2011-2015.

* Transfusionskr&vande bldéd-
ning

Esofagusatresi:

* Anastomosl&ckage

* Refistulering

* Strikturutveckling/dilatation
* Komplikation som leder fill
reoperation

Anorektala missbildningar:

* Strikturutveckling (dilatation i
narkos)

* Refistulering

* Separation (hud i perineum)
* S&rruptur i plastiken

* Slemhinneprolaps

* Komplikation som leder fill
reoperation

Hirschsprungs sjukdom:

* Anastomosléckage

* Strikturutveckling (dilatation i
hemmet)

* Strikturutveckling (dilatation i
narkos)

* Sjukhuskrévande enterokolit
* Reoperation
Bldsexstrofi/epispadi:

* Ytlig sarinfektion

* Kateterproblematik

* Fistel

* Total separation

* Reoperation

Vaginalatresi:

* CVK-relaterad sepsis
* Abdominalt compart-
mentsyndrom

*lleus

* Anastomosinsufficiens
Esofagusatresi:

* Anastomosl@ckage

* SArinfektion

* CVK-relaterad sepsis
Anorektala missbildningar:
* S&rruptur

*Uvi

* Sepsis

Hirschsprungs sjukdom:

* Sdrinfektion

* Obstruktion i anastomos

* Tarmperformation i samband
med &ppen rektalbiopsi
Bl&sexstrofi:

Inga komplikationer registre-
rade

Vaginal aplasier:

Inga komplikationer registre-
rade

Kompletterande information
efter begdran:

18% (4/22) mortalitet fér dia-
gnosgrupp A 2011-2015.

Ingen mortalitet for diagnos-

grupperna B och C.

stérd tarm

* Mortalitet
Esofagusatresi:

* Anastomosldckage
* Anastomosstriktur

* Recidivfistel

* Mortalitet

Anorektala missbildningar:

* Prolaps

* Partiell perineal sérruptur
* Sen struktur av neoanus
* Mortalitet

Hirschsprungs sjukdom:

* Postoperativ enterokolit

* Anastomos i dvergdngszon
* Preoperativ tarmperforation
* Mortalitet

Bestdende kloak:

* Inga komplikationer
Vaginalatresi:

Inga patienter 2011-2015

Bl&sexstrofi och epispadi:

* Ruptur av plastik
* Fistel
* Stenbildning i urinbldsa

* Mortalitet
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* Komplikation som lett fill reop-
erafion

Kompletterande information
efter begéran:

Ingen mortalitet f6r diagnos-
grupp A.

Tre patienter har avlidit inom

diagnosgrupp B, dock orelate-
rat fill sin esofagusatresi.

Tva patienter har avliditinom
diagnosgrupp C, dock orelate-

rat fill sin missbildningsdiagnos.

Kapacitet

2.1 Resurser for oper-

ation/behandling

Disponibla vardplatser: 28 plat-
ser p& NKS (annars 21 st. barnki-
rurgisk avd.)

Forstarkt observat-
ion/intermedidr- eller intensiv-
vérd, vardplatser barn:

BIVA: 15 st. (juli 2018)

ECMO: 24

LIVA: 4

BIMA: 4

Overvak pd vardavd.: 4
Disponibla Neo-IVA-platser: 18
st. (NKS), 12 st. (Huddinge)
Disponibla anfenatalvardsplat-
ser: 8 (NKS), 8 (Huddinge)

F&r annan krifisk resurs/funktion,
se svar Al.1.4.

Kompletterande information

efter platsbesdk:

Disponibla vérdplatser: 30 plat-
ser (barnkir. vardavd. fér
hogspecialiserad vard, lokal-
massig maojlighet till 36).

Akut korttidsvard: 8

Forstarkt observat-
ion/intermedidr- eller intensiv-
vard, vardplatser barn:
Barn-IVA: 14, varav 4 platser
intermedidrvard.

Overvak pé& barnkirurgisk vérd-
avd.: 4

| nya barnsjukhuset:

16 barn-IVA-platser, 10 uppvak-
ningsplatser, 8 dvervaknings-
platser barnkir. vérdavd.
Disponibla Neo-IVA-platser: 14
(30 neonatalplatser).

Disponibla antenatalplatser: 7

Disponibla vardplatser: 12 plat-
ser p& barnkir. vardavdelning.
Forstarkt observat-
ion/intermedidr- eller intensiv-
vard, vardplatser barn:
Intermedid@rvard: 2-3. Utdkning
med 5 platser planeras under
var 2017. Barn-IVA: 7, fysisk
mojlighet fill 10 st.

Disponibla Neo-IVA-platser: 10.
Disponibla antenatalvardsplat-
ser: 24i Lund, 38 i Malima.

Annan kritisk resurs/funktion:

Egen barnoperationsavdelning.

Operation- och anestesiperso-
nal med pediatrisk kompetens
har beredskap jourtid och kan
snabbft kallas in vid behov.

Anestesiolog med pediaftrisk

Disponibla vardplatser: 22 plat-
ser plus 4 |attvardsplatser.
Forstarkt observat-
ion/intermedidr- eller intensiv-
vard, vardplatser barn: 4 barn-
IVA, 10 neonatala intermedidr-
vardsplatser, 3 platser nattetid
for postoperativ observation.
Disponibla Neo-IVA-platser: 10-
12

Disponibla antenatalvardsplat-
ser: 13 platser. M&drar som infe
behdver sjukhusvard erbjuds
plats pd& Ronald McDonaldhus.

Annan krifisk resurs/funktion:

Neonatal luftburen intensivvard,

tillgdng fill helikopter och jet-
flygplan.
Kompletterande information
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P& BIVA finns det totalt 15 plat-
ser, men en kapacitet att oka fill
25 platser. Under varen 2017
kommer det vara méjligt att
Oka fill 18 platser. Verksamheten
beskriver dragspelseffekt mellan

BIVA och neonatalavdelningen.

platser pd specialfériossningen,
12 p& normalfériossningen
(Ostra sjukhuset).

7 forlossningsrum (Mélndal),
flyttas i Ostra under véren 2017.
Annan kritisk resurs/funktion:
Thoraxkirurger med pediatrisk
kompetens,

Neonatalt fransportteam,
Specialkompetens, perfusionis-
ter: Hjartlung-maskin, ECMO,
Berlin Heart, Heart Ware, be-
handling av blodférlusteri "cell
saver”, uppvarmning av svart
nedkylda patienter.

Kompletterande information

kompetens pd BIVA med sjuk-
husbunden jour.
Kompletterande information
efter begdran:

Barn-IVA och barmn-THIVA ingdr i
BIVA. Fér handldggande av
ECMO-patienter finns det ill-

gdng till thoraxkirurger med

pediatrisk kompetens, perfusion-
ist och operationspersonal for
ECMO-behandling dygnet runt.
Tv& ECMO-behandlingar (hjart-
ECMO och lung-ECMO) kan
pdagd parallellt under ca 2
veckor.

Kompletterande information

efter begdran:

Ingen specifik barn-THIVA finns,
ddéremot sker samverkan mel-
lan BIVA och THIVA kring vérd
av ungdomar med medfédda
hjartfel. Barn ligger p& BIVA och
Neo-IVA.

Den sékande redovisar struktu-
rerad plan fér komplett ECMO-
omhé&ndertagande (venoarte-
riell och venovends ECMO).
Majlighet fill remittering for
I&ngtids-ECMO finns. All ECMO-
kompetens (thoraxkirurg med
pediatrisk kompetens, perfus-

jonist, kirurger) finns fillgdngliga

efter platsbesok:

P& vardavdelning ér 12 av 17
platser dppna. Daringdr 3
intermedidarplatser. Man har
dragspelseffekt mot andra
barnavdelningen i Lund och
Malmé.

Foér BIVA &r 7 platser av 10
Sppna. P& neo-IVA &r alla 10
platser 6ppna. Fler neonatal-

vardplatser finns i Malmé.

efter platsbesok:

3 av 4 BIVA-platser ar dppna fér
narvarande. De kan g& upp fill
6 platser. P& neo-IVA &r8 av 10
platser dppna. Alla 22 vard-
platser pd barnkirurgisk avdel-
ning @r dppna, men inte

|attvardsplatserna.
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dygnet runt. Vanligtvis vérdas
en patient &t gdngen i ECMO,
men majlighet finns att varda
tvd stycken.

Kompletterande information
efter platsbesdk:

Idag ér 11 av 14 vardplatser

Sppna pd neo-IVA.

28 vardplatser av 36 &r dppna.
10 av 14 BIVA-platser &r éppna.
BIMA &r just nu stangt.

For optimal verksamhet behdvs
16 BIVA-platser.

7 nya sjukskoterskor ar under
utbildning till barnsjuksk&terskor.
MIG-team stdttar ndr platser

inte finns.

22

Vantetider och

vard i rimlig fid

Tidsgrdnser for patienter:
Vid CDH brukar oftast omedel-

bar intubation vara nédvandig
for stabilisering. Operation bru-
kar gbéras ndr barnet ar kardio-
pulmonellt stabilt cirka 100
fimmar.

Esofagusatresi opereras inom 48
fimmar.

Enkla anorektala missbildningar
opereras oftast under barnets
férsta 48 timmar. Vid mer kom-
plexa missbildningar Iadggs forst

en stomi och opereras sedan

Tidsgrénser for patienter:

Vid medfétt diafragmatbrdck
kr@vs akut omhdndertagande,
vilkket underl@ttas vid en prena-
tal diagnos. Primdr operation
sker ndr det hdga lungtrycket
har stabiliserats.

Esofagusatresi kr&ver direkt akut
omhdé&ndertagande och opere-
ras inom 1-2 dygn.

Vid anorektala missbildningar
kan stomi behdva ldggas inom
48 timmar. Den rekonstrukfiva

operationen gors inom fre

Tidsgrénser for patienter:

Diagnosen diafragmalbrdck
stélls oftast prenatalt, vilkket
leder till elektivt kejsarsnitt. Tid
foér operation sker nér barnet ar
stabilt (oftast inom fyra dagar
efter fédseln).

Korrektion av esofagusatresi kan
utféras subakut (inom 24-36
fimmar efter fédseln). Hjértmiss-
bildningar &r vanliga (25 %),
varfér ultraljud alltid goérs av
hjartat preoperativt.

Preoperativt ultraljud av hjartat

Tidsgranser for patienter:

Diafragmabrack: stabilisering 1-
4 dygn, foljt av kirurgi dagfid.
Medfédda missbildningar av
maftstrupen: halvakut kirurgi
dagtid inom 1-3 dygn.
Anorektala missbildningar: hal-
vakut kirurgi dagfid inom 1-2
dygn. Rekonstrukfiv kirurgi (mini-
PSARP eller sigmoideostomi
med elektiv PSARP) efter 1-2
manader).

Hirschsprungs sjukdom: elektiv

operation inom 1-2 ménader.




Krite-

rium

Galler

Karolinska

SU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd beddmning

igen vid 1-6 m&nader.

Vid Hirschsprungs goérs "pull-
through” vanligen inom en
mdanad. Vaginalatresi opereras
beroende pd ndr patienten far
symtom och missbildningens
typ.

Bl&sextstrofi opereras vid 4-8
veckors dlder. Epispadi hos
pojkar opereras vid 1 &rs Alder.

Sdkerstallning av vard inom

medicinskt motiverad tid:

Karolinska redovisar god fill-
9dng till Neo- och Barn-IVA-
platser, personal, samt fill
op.salar och fransportservice,
framfoér allt for medfétt dia-
fragmalbrdck och esofagu-
satresi.

Samtliga patienter diskuteras
vid multidisciplindra konferen-
ser, dér prioritering av patienter
Qors for att sékra vard inom
medicinskt motiverad tfid. Van-
tetider rapporteras fill SLLs vé&n-
tetiderregister CVR.
Kompletterande information
efter begdran:

Uppger rutiner och handlings-

planer samt tilvagagdangssatt
for att sékerstdlla vard och

prioriteringar om avsteg frén

mdénaders &lder. Om hjdrtkirurgi
behdvs, gors detta fore den
rekonstruktiva operationen.
Om barn med Hirschsprungs
sjukdom har ileus eller perforat-
ion krdvs akut kirurgi inom 24
fimmar. "Pull through” kan ske
elektivt inom 1-2 ménader.
Barn med bldsexstrofi ses av
barnurolog inom 24 timmar
efter fédseln. Vid oklart kén
kontaktas teamet fér "Disorders
of Sex Development” inom 24
fimmar.

Operation av vaginalatresi gors
oftast efter pubertet.

Sakerstdlining av vard inom

medicinskt motiverad tid:

Verksamheten beskriver diverse
jourlinjer (primdr och bak-
jour)plus 6vrig relevant kompe-
tens med beredskap dygnet
runtinom berdérda omréden.
Vidare beskriver verksamheten
PM och riktlinjer fér handldg-
gande av patienterinom de
definierade omrddena.
Genomgdng av verksamhetens
vantelista gors regelbundet.
Infern dialog finns f&r omplane-
ring och samarbete med andra

enheter for operation och IVA.

gors &ven vid anorektala miss-
bildningar. Vid lindrigare fall kan
rekonstruktiv kirurgi géras
subakut (24-48 timmar). Vid mer
komplicerade fall (och akuta)
kan en stomi behdva lédggas
inifialt inom 24 timmar, sedan
sker rekonstruktionen elektivt 1-
3 mdanader senare. Vid valdigt
komplicerade fall, som kombi-
nerad anorektal missbildning
och esofagusatresi, kan akut
kirurgi vara nédvandigt jourtid.
Vid Hirschsprungs sjukdom kan
stomi IGdggas akut vid behov.
Rekonstruktiv kirurgi gors elekfivt
inom 1-3 m&nader.

Det mest akuta med bldsexstrofi
ar det psykologiska omhdander-
tfagandet av familien med stéd
och information. Den forsta
operationen gérs vid 1-2 ma-
nader, men fillstdndet kréver
upprepade operationer under
uppvaxten.

Barn med kloakmissbildning
opereras med avlastande
stomi, varefter den rekonstruk-
fiva kirurgin gérs under forsta
levnadsdret. Operation med
vaginalrekonstruktion gérs oftast

inte p& barn utan vid menstru-

Kan vara akut vid tarmperforat-
ion eller Hirschsprungsassocie-
rad enterkolit.

Bestdende kloak: halvakut
kirurgi dagtid inom 1-2 dygn
efter diagnos, ddrefter elektiv
PSARPVUP 1-2 m&nader.
Bl&sexstrofi: elektiv operation
inom 6-8 veckor.

Epispadi: elektiv operation vid
6-12 mdanaders dlder.
Vaginalatresi: vanligen dilatat-
ionsbehandling eller vaginal-
plastik efter genomgdngen
pubertet.

Sdkerstdlining av vard inom

medicinskt motiverad tid:

Véntetider dvervakas av tva
operationskoordinatorer, som
dels har kontakt med patienter-
na och dels samréder med de
medicinskt ledningsansvariga
|Gkarna. Dessa anger en bortre
tidsgrans for planerade atgar-
der. Verksamheten har historiskt
alltid kunna erbjuda akut kirurgi
i tid, ddremot kan elekfiv in-
grepp som stominedl&ggning
skjutas upp hos en vaimdaende
patient.

L&kare tar fram ett bokningsun-

derlag for uppfdljningsbesok.
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vérdplanen.
Samtliga operationer registreras
i Orbit.

Verksamheten har egenkon-
frollsystem som utvdrderar om
patienter f&r behandling inom
medicinskt motiverad tid.
Véntetfider mats, foljs, samman-
stélls och rapporteras genom
verksamhetens systematiska
kvalitetsarbete. Den postopera-
fiva uppfdljningen sker enligt
standardiserade former (nyck-
eldldrar). En sjukskdterska koor-
dinerar detta och bokarin
patienten. Verksamheten ut-
varderar regelbundet vén-
tande och fillganglighet fill
besok. Ett lokalt register for
detta ligger som bas fér nat-
ionellt kvalitetsregister, SWEAPS.
Verksamheten har dven majlig-
het att utvérdera om patienter
har fatt tid jamfort med nar de
skulle ha fatt fid.
Kompletterande information

efter begdran:
Den s6kande beskriver regel-

bunden genomgdng av verk-
samhetens vantelista. | dagslé-
get anvénds Operdatt, men
under véren 2017 kommer Orbit
att inféras som operationspla-
neringssystem. Den sékande

redovisar regelbunden métning

ationsdebut eller sen adole-
scens eller vuxen dlder.

Sdkerstdlining av vard inom

medicinskt motiverad tid:

Verksamheten beskriver jourlin-
jer med bakjour ddr samtliga
har kompetens att akut hand-
ldgga diagnoserna i de tre
definitionerna. Operationspla-
nerare, kirurger och barnkirur-
giska avdelningen samarbetar
kring optimal tidpunkt fér den
elektiva kirurgin. Operationspla-
neringsmaoten sker veckovis. Nar
missbildning diagnostiseras
prenatalt kontaktas barnkirurg
fér informationssamtal med
férdldrarna och planering for
forlossningstid. Resurser pd&
neonatalavdelning, barnkirurg-
avdelning, operationsavdel-
ningen och BIVA bokas in ndr
kejsarsnitt ar bestamt.
Uppfdljningsprogram finns fér
samtliga tre definitionsgrupper.
Vdantelistan uppdateras av
mottagningssekreterare. K&-
och vantetider rapporteras
mdanadsvis. For uppfoliningsbe-
sOk rapporteras véntetider och
andelen genomférda uppfolj-

ningsbesdk inom medicinskt

Mottagningssjukskoterska an-
svarar for att kalla patienten
inom bevakningstiden. Nar
patienten har haft sitt besdk
kan ett nytt bokningsunderlag
tas fram fér n&sta besdk.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sdkande beskriver ett bok-

ningsunderlag/ registreringssy-
stem for att méta och kontrol-
lera vantetider och
uppféljningsbesdk, s. k. kategori
1-variabel. De har &ven ett
Atgdrds- och diagnoskodnings-
system, s. k. Uppsalamodellen
for att sdkerstélla kodningen.
Operationer planeras i Orbit.
Vid vérdplatsbrist omférdelas
och planeras vardplatser i sam-
r&éd med andra enheteri Sve-

rige.
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och sammanstdllning av van- motiverad tid.
tande fill operation och faktisk Kompletterande information
vantetid. efter begdran:
Kompletterande information Den sékande redovisar syste-
efter platsbesok: matisk mé&tning och samman-
Driftsr&d eller s.k. produktions- stélining av planerade operat-
planering for operationsplane- ioner. SUS férvaltningsledning
ringen gors med An/Op/IVA en | foljer dven upp antalet vén-
gdng i ménaden. Justeringar tande >365 dagar.
gors varje vecka.
| strykning kan man goéra en
hdndelseanalys, men detta ar
inte ndgot som gdrs som stan-
dard.
Egenkontroll av vantetider for
planerade uppfdljningsbesdk
gors via verksamhetens register.
Verksamheten haringa vante-
tider p& mottagningen. Urolog-
in hade en vantelista, men det
|6stes med exira mottagningar.
2.3 Beredskap for Karolinska féljer Socialstyrelsens Verksamheten har etablerade SUS har ett samarbetsavtal med | Rikssjukvardspatienter kan priori-

oférutsett resurs-
bortfall

foreskrifter och allménna réd
om katastrofmedicinsk bered-
skap. Alla vardutrymmen &r
planerade for aft kunna utnyti-
jas for olika typer av verksam-
het. | enlighet med Rikilinjer fér
svensk barintensivvard frén
2014 gor de olika barnintensiv-
vardsenheterna en regelbun-

den avstdmning med varandra

rutiner och dokument med
ansvarsbeskrivning fér samiliga
berérda nivder i organisationen
(SU beredskapsplan for risk-kris
och katastrof, RKK). RKK beskri-
ver handlingsplanen vid diverse
"force majeure”-hdndelser.
Sahlgrenska har en handlings-
plan fér personalbortfall och

samarbeten mellan verksam-

Képenhamn vid oférutsedda
handelser som leder fill resurs-
bortfall. Eftersom barnsjukvar-
den dr lokaliserad bade i Lund
och i Malmé finns det mdéjlighet
att hjdlpas &t vid svara situat-
joner. Barnsjukvérden har en
vardplatskoordinator och ett
driftsréd, ddr bl. a. prioriteringar

diskuteras. Vidare anvands IT-

teras genom koordination mel-
lan Brénnskade-IVA, Central-
IVA, Thorax-IVA, Neuro-IVA och
Barn-IVA. Akademiska harinte
utnyttjat bemanningsféretag fér
sjukskoterskor eller |Gkare. Beslut
foreligger om utbyggnad av
neonatala intensivvardsplatser.
Vid tillféllig dverbelastning bistdr

de fyra barnkirurgiska klinikerna i
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avseende kapacitet att ta
emot patienter. Defta gér det
mojligt att f& stéd med vard av
svart sjuka barn vid ovéntade
hdndelser. Vidare har Karolinska
ett etablerat internationellt
natverk som kan fungera som
fillfalligt stdéd i extrema situat-
ioner.

Vardavtal finns med Helsingfors
universitetssjukhus att bistd vid
"force majeure”-hdndelser.
Avtalet omfattar kirurgisk- och
intensivvard fér barn med de
aktuella rikssjukvardsdefinition-
erna. Avtalet gdller fillsvidare
och vid extrema fillféllen dér de
andra fillsténdsinnehavarna i
Sverige inte heller har kapacitet
att ta emot patienter. Aven
informella avtal existerar med
Helsingfors och Reykjavik.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver fordel-

ning mellan olika avdelningar
vid oférutsedda hdndelser och
resursbrist, som f.ex. caliciut-
brott.

hetsomrédets vardenheter,
aven inom barnsjukvarden.
Sahlgrenska har en intern be-
manningsservice for korttids-
frénvaro. Vid akut bortfall av
barnkirurgiska subspecialister
finns ett samarbete med andra
kliniker nationellt, internationellt
och med vuxenkirurgi for atft
s&kra kompetens. Aven ny-
blivna pensionerade barnkirur-
ger finns fillgdngliga som kom-
petensstéd. RKK:s

handlingsplan reglerar nytfjan-

det av lokaler vid katastroflége.

Rutin finns for att kunna éppna
en vardavdelning i beredskap
(ViB) inom 6 timmar. Vidare
finns eft etablerat samarbete
utanfér och inom Sverige for
barnintensivvard. Medicinsk
Teknik fungerar som en intern
resurs som sakerstdller reparat-
jon och underhdll av utrustning.
Formella avtal finns inte, men
utarbetade samarbeten med
Oslo, Glasgow, Helsingfors,
Képenhamn och London. For
infrauterin tracheal-pluggning
pd foster som diagnostiserat
diafragmabrdck finns etablerat

samarbete med Leuven.

stéd Orbit 5, dar operationerna
planeras enligt SoS prioriterings-
ordning. SUS har dven en styr-
grupp for anestesi- och operat-
ionsverksamheterna, som ser
Over prioritering av resurser vid
resursbortfall. Kontinuitets- och
handlingsplan finns fér de situat-
ioner d& det ar nédvandigt att
anvénda andra operationssalar
p& Centralop. SUS har sékerstallt
vilka salar som kan anvdandas
for barnsjukvard. Verksamheten
har dven undersdkt hur ldnge
verksamheten kan klara sig
under ett langre bortfall av
lokaler och utrustning utan att
Aventyra patientsGkerheten.

Ett samarbetsavtal finns mellan
Region Sk&ne och Region
Hovedstaden i Kbpenhamn
sedan 2011 avseende resurser
och behandling vid kapacitets-
problem. Avtalet &r fortlo-
pande. Detta mojliggdr att SUS
kan ta erbjuda vard och ta
emot patienter inom de akfu-
ella rikssjukvardsdefinitionerna.
Kompletterande information

efter begdran:
Vid ett eventuellt caliciutbrott

beskriver den s6kande att verk-

Sverige varandra.
Inget vardavtal féreligger.
Kompletterande information

efter begdran:
Vid oférutsedd héndelse om-

fordelas patienter mellan av-
delningar och t.ex. vid infekt-
ionsutbrott delas
personalstyrkan upp fér att en
avsatt del ska varda de drab-
bade patienterna.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Vid en force majeure-situation

kan omférdelning av lokaler
goras. Vid behov skulle mani
férsta hand skicka patienter fill
en annan barnkirurgisk avdel-
ning, snarare dn att skicka ut-

omlands.
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Kompletterande information samheten skulle utlésa stabs-

efter begdran: ldge, patienterna skulle flyttas

Vid ett eventuellt caliciutbrott fill barninfektionsavdelning och

kontaktas Vardhygien, som akuta patienter skulle omhdan-

sAkerstdller handlGdggningen. dertas enligt medicinsk prioritet.

Smittsamhetsbeddmning for Neddragning av elekfiv verk-

varje enskild patient med sym- samhet kan behdvas.

tom gors. Intagningsstopp pd& En personalférsériningsplan

del och hela enheten. Patienter | skulle uppré&ttas. Omhdanderta-

med akut behov av operation gande av barn inom rikssjuk-

I&ggs pd andra vardavdel- vard skulle samordnas mellan

ningar. Vid behov kontaktas de tvd regioner som har rikssjuk-

operatér vid annat sjukhus. En vardsuppdraget.

handlingsplan fér personalresur-

ser anges.
2.4 Forutsattningar De aktuella rikssjukvardsdefinit- Sahlgrenska har effektiviserat Under de senaste fem dren har Akademiska har gjort en verk-

att utdka befintlig

verksamhet

ionerna innefattar s& f& patien-
ter att de i liten omfattning
skulle paverka de totala voly-
merna. Okade resurser inom
barn- och neonatalintensivvard
pd& NKS mojliggor den bkade
volymen. Rikssjukvérd ges fore-
fré&de fill NKS resurser eftersom
den specidliserade varden
kommer att forlédggas p& andra
akutsjukhus inom SLL.

Avtal att ta emot neonatala
och pediatriska ECMO-
patienter frdn Idand finns. Om-
fattningen av avtalet dr litet.

Karolinska har en Styrgrupp

slutenvarden mot mer dagki-
rurgi, poliklinik och kortare slu-
tenvard for att frisatta mer
resurser for slutenvérden. Det
nya barnsjukhuset kommer att
st& fardigt 2018-2020, vilket
kommer att 6ka kapaciteten.
Aven en ny kvinnoklinik kommer
att st& fardig 2021. Kompetens-
férsorjningsplan finns for att
sakra tilgdng av specialistsjuk-
skoterskor. BIMA anvdands for
patienter med lattare intensiv-
vardsbehov. Patienter fér BIMA
identifieras preoperativt, vilkket

frigér platser p& BIVA. En mobil

Lund utdkat samarbetet inom
barnkirurgi med Barnsjukhuset i
Linképing. SUS har god kontroll
6ver remissfloden, men dé
mdAnga av diagnoserna inom
de aktuella rikssjukvardsdefinit-
ionerna infe diagnostiseras
férrén postnatalt kan man inte
planera ingreppet i forvag.
Ddaremot kan man berdkna det
férvantade antalet patienter.
Inom andra diagnosgrupper har
SUS arbetat med att utdka
polikliniska ingrepp fill dagkirurgi
och har dven arbetat med aft

ha en “Lean-sal”, dvs. en hogef-

samhetsanalys och har bered-
skap att utéka bemanningen
vid ett utdkat uppdrag. Fullt
stéd uttrycks frdn landstings-
och sjukhusledningen.

Inget vardavtal féreligger.

Vid resursbrist ar rikssjukvard
prioriterat, vilket har bestémfs i
samréd med landstingets led-
ning. Fér 2017 har pengar tillde-
lats fér en rikssjukvardsadminist-
ratdér inom barnkirurgi. Sjukhuset
har tillsammans med lands-
tinget identifierat ett behov av
nya lokaler fér neonatalavdel-

ningen och barnintensivvards-
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rikssjukvard SLL. En Rikssjukvards-
kommitté har inrattats for att
férstarka samarbetet mellan
styrgruppen och sjukhusled-
ningen. Rikssjukvardsfragor
diskuteras och férankras i sjuk-
husets tfematiska organisation.
Slutligen bekr&ftar sjukhusdirek-
téren forslaget innan det ldm-
nas over till SLL.
Kompletterande frédgor efter
begdran:

2018 kommer akutuppdraget

andras fér NKS. Fler vérdplatser
och mer kapacitet kommer d&
att frigdras och bereda mer

plats f&r patienter inom rikssjuk-

vardsuppdraget.

intensivvardsgrupp har 10-15
uppdrag per manad. Knappt
25 % av patienterna har behovt
flyttas fill IVA. Nyrekrytering
kommer atft behdva ske for aft
bemanna fler vardplatser,
eventuellt dven for planerat
mottagande vid éppen speci-
alistvard. Strategier fér kompe-
tensférsérning finns. Vid Droft-
ning Silvia p&agar
forbattringsarbeten for hllbar
hantering av remissfléden.
Standardiserade riktlinjer finns
fér medicinsk prioritering vid
Okade patientfldden. Formella
avtal finns inte. Fér 2016 har 10
utbildningsbefattningar vikts &t
Barn-IVA och tre utbildnings-
platser fill barnsjukskoéterskor
inom Akutsjukvard samt barnki-
rurgi. Genom effektiviseringen
av slutenvarden mot mer dag-
kirurgi avlastas slutenvardskirur-
gin, viket kommer att under-
|atta for ett dkat patientupptag
vid rikssjukvard. Arbete att
skapa ytterligare fyra évervak-
ningsplatser &r pdbodrjat. En
verksamhetssamordnare ar
fillsatt for atft bl. a. uppratta ett

kvalitetsregister fér avancerad

fektiv operationssal for enklare
ingrepp. Verksamheten i Lund
har dven ett samarbetsprojekt
med vuxenkirurgin i Malmo for
att etablera en enhet for all-
mankirurgi pd barn. Detta
kommer att avlasta den barnki-
rurgiska enheten i Lund och
skapa utrymme for ett utdkat
antal patienter.

Inget avtal med utldndsk enhet
foreligger.

For att sakerstalla tillgdng pd
sjukskoterskor inom BIVA, oper-
ationsavdelningen och Neo-IVA
har sjukhusledningen beviljat full
|6n f&r de sjukskoterskor som
genomgdr specialistutbildning
inom intensivvérd och operat-
ion. Tolv sjuksk&terskor inom
barnkirurgin utbildas fill intensiv-
vérds- och operationssjukskd-
terskor. Detta kommer att upp-
repas kommande 18sar och d&
kommer dven barnsjukskoters-
kor att inkluderas. Utbildningsbi-
drag delas ut fill naGstan alla
sjukskoterskor som vill g& specia-
listutbildning. Ledningen delar
ut extra pengar for rikssjuk-
vardsuppdrag. Pengarna kan

anvandas till t.ex. rekrytering,

avdelningen.
Kompletterande information

efter begdran:
Planerad byggstart av ny BIVA

ar hésten 2017 och berdknas
vara klart 2018. Neonatalavdel-
ningen ber&knas vara klart
2020. Nyrekrytering kommer aft
behdvas for att bemanna fler
vardplatser och man planerar
vidareutbildningsfj@nster med
16n fr. 0. m. 2018. Okning av
|&karstaben planeras liksom
inkdp av utrustning. Genom att
dagkirurgin utvecklas mer,

frigérs vardplatser.
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barn- och ungdomskirurgi, kompetensutveckling etc.
samordna ansdkningar fill Kompletterande information
europeiska natverk och stédja efter begdran:
forskningsansdkningar. Fortsatt Den sékande redovisar drag-
utveckling av SWEAPS (kvalitets- | spelsmdjligheter pd BIVA och
register for diagnoser inom neonatalavdelningen genom
avancerad barn- och ung- samverkan med Malmé och
domskirurgi). dvriga sjukhus inom Region
Skéne.
Neonatal-IVA och neonatalav-
delningen i Lund kommer att
pd&boria ombyggnation av
lokaler hésten 2017.
Patientomhdndertagande
3.1 Information och Patienterna filldelas en patient- Barnet fér en patientansvarig Barnet fér en patientansvarig Kontinuiteten sékerstdalls genom

delakfighet

ansvarig l&kare. Enheten arbe-
tar enligt Karolinskamodellen.
Koordinatorer finns tillgdngliga
pa telefon och mejl. Information
ges skriftligt och muntligt.
Enheten arbetar med "patient-
narmre vard” (PNV) och en
PNV-grupp sékerstéller att kon-
ceptet foljs. For att folja forbatt-
rad livskvalitet utvecklas nu
PROMs och PREMs.

Enheten deltari den Nationella
patientenkd&ten (2 ggr/ar) och
gor lokala minienk&ter samt
telefonuppfdliningar.

Lokala register anvénds for att

folja patienters och ndrstden-

|&kare och en patientansvarig
specialistsjukskoterska, som kan
félja patienten under uppvéx-
fen. Information ges munftligt
och skriffligt och anpassat fill
Alder och utvecklingsniva.
Verksamheten arbetar enligt ett
"patientndrmre satt”, vilkket
minskar administration for sjuk-
skoterskor.

Enheten deltar i den Nationella
patientenkaten(var 18:e ma-
nad) och gor lokala enk&tmat-
ningar(1-2 ggr/&r som samman-
stalls av
verksamhetsutvecklare). Vidare

har de internationella projekt

|&kare och en omvardnadsan-
svarig sjukskoterska, som kan
félja patienten under uppvéx-
fen.

Enheten foljer FN:s barnkonvent-
ion och riktlinjer frén Nordisk
Férening for Sjuka Barns Behov
(NOBAB). De arbetar enligt
akfivitetstavior, dar var-
den/planeringen beskrivs pd ett
enkelt saft.

Enheten deltar i den Nationella
patientenkdten och har dven
en enkat pd BIVA efter vardti-
den, som sammanstalls var
tredje md&nad. Vidare finns en

brevidda fér synpunkter, som

enhetens kvalitetsdokument.
Det finns en kontaktsjuksko-
terska och patientansvarig
|&kare, som skdter kontakten
med hemortsjukhuset.

Den s6kande enheten har en
policy fér delaktighet i varden,
som presenteras p& deras hem-
sida. Ett exempel pd fordéldra-
medverkan &r kdngurumeto-
den. Foraldrarepresentanter
sitter med i arbetsgruppen for
vardebaserad vard.

Enheten deltari den Nationella
patientenk&ten som gérs Arlig-
en. P& avdelningen finns Gven

en forslags- och synpunkitsidda.
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des upplevelser av behandling-
en och enheten anvander
Aaven enkater som mater pati-
entrapporterade matt, t.ex. en
tarmfunkfionsenkdt for patienter
med anorektala missbildningar.
Fér att ge individuellt anpassad
information anvénder sig en-
heten av tolk vid behov, ger
information vid inskrivning och
fére narkos. P& Narkoswebben
finns ytterligare information p&
olika sprdk.

Patientansvarig sjukskdterska
har ett ankomstsamtal, dar
foraldrar har méjlighet att stdlla
fragor. Vid samtliga féljande
besdk finns majlighet till frégor.
Foraldrar ér alltid delaktiga i
beslut som fattas om behand-
ling.

Muntlig information ges fill for-
aldrar. Skriftlig information finns
fér anorektala missbildningar
och Hirschsprungs sjukdom.
Arbete har pdborjats for utred-
ning av mofsvarande material
for diafragmabréck, esofagu-
satresi, blds- och kloakexstrofi
och vaginalatresi.
Kontaktuppagifter ges fill koordi-

natorer och specialistsjukskd-

ddr insamling om patient och
vardhavares upplevelser samlas
in. Enheten goér dven fokus-
gruppintervjuer med barn och
féraldrar om t.ex. livskvalitet.
Enheten arbetar med PROMs
och PREMs.

Fér att ge individuellt anpassad
information anvénder sig en-
heten av bildstédskommunikat-
ion och skriftlig information
anpassas till barnets vérdfas.
Individuellt bemodtande sdker-
stalls genom vardplaner som
utarbetas fillsammans med
sjukskdterskor och familj. Enhet-
en utvarderar sig genom att
systematiskt g& igenom pati-
entklagomal. Tolk finns vid
behov.

Informationsmaterial finns som
broschyr, poster, hemsida,
bildstédskommunikation, filmer.
Materialet finns pd flera sprdk.
Information finns om patientla-
gen, barnkonventionen och
Nordisk standard fér barn p&
sjukhus.

Kontaktvagar som finns inklude-
rar kontaktsjukskodterskor, speci-
alistsjukskdterskor och koordina-

forer.

ocks& sammanstdlls var tredje
mdanad.

Information ges skriftligt och
muntligt (individanpassad). Vid
en prenatal diagnos finns sér-
skilda mottagningar dér barnki-
rurg ger information om be-
handling. Tolk finns vid behov.
Enheten arbetar med Familje-
centrerad vard enligt FNs barn-
konvention. NOBAB:s riktlinjer
finns som broschyr. En sdrskild
barnrattsgrupp finns p& SUS och
en flykfingsamordnare.

P& vardrummen finns p&rmar
med information. Bilder fram-
fagna med bamnrattsgruppen
anvdnds som stéd fér informat-
ion. Kommunikation och in-
formation via I@splattor &r under
utveckling.

Vid en vardskada informerar
patientansvarig l&kare och
sekfionschef den berdrda pati-
enten/ vérdhavare. Efter intern-
utredning informeras pati-
ent/vérdhavare om
handlingsplanen for att for-
hindra att avvikelsen upprepas.
Kurator bistédr med hjdlp.
Foéraldrar féljer alltid med barn

fill operationsalen och ér med

Matinstrumentet "Ta tempen pd
din hélsa” anvands for att mata
patienters och narstdendes
upplevelser av behandlingen.
Temadagar ger aterkoppling
om hemsituationen.

Enheten arbetar med dockor
och bildmaterial, informations-
broschyrer, samt ger muntlig
information och undervisning.
P& temadagar ges &ldersan-
passad information fill barn.
Enheten anva@nder sig av pati-
entenkater.
Informationsmaterial finns som
dockor, temalddor, broschyrer
och hemsida.

Kontaktvégar som finns inklude-
rar 1177.se och mejladress Hill
vardavdelningen. Aven tele-
fonnummer fill mottagningar,
avdelningar och kontaktsjukskd-
terska delas ut.

Vid en vardskada informerar
ansvarig lakare eller sjuksko-
terska patient och vardnadsha-
vare om skadan. Information
ges om hur man anmdler till IVO
och om m¢jligheten fill ersatt-
ning enligt patientskadelagen
och l&ékemedelsforsdkringen.

Minst en féralder fér sova fill-
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terskor. Information ges om
férdldragrupper och patientor-
ganisationer. Vid akuta behov
ska férdldrar kontakta barnaku-
ten eller barnkirurgisk konsult via
sjukhusvaxeln.

Vid en vardskada informeras
patient/vérdnadshavare. Han-
delsen rapporteras fill berérd
chef. Kurator erbjuds allfid och
information om majlighet fill
anmdlan av vérden ges.
Ndrstdenderum finns i néra
anslutning. Patienthotell ér
under uppbyggnad.
Kompletterande information

efter begdran:
P& avdelningen finns I&dor for

anonyma foérbattringsforslag
och synpunkter.

Information anpassat for barn
finns infor sévning och operat-
ion.

Kompletterande information

efter platsbesok:

Ofta fér patienter permission
infor hemgdng samtidigt som
de har kvar sin vérdplats. Efter
n&gra dagar kan sedan patien-
ten skrivas ut. Fordelen med
s&dan permission @r att man

inte behdver gé via akuten om

Vid en vardskada fér pati-
ent/anhdrig information om
vardskadan, planerade atgar-
der, méjligheten att anmaila fill
IVO och méjligheten att be-
gdra ersattning.

En fordlder har méjlighet att
6vernatta i vardrum. Ytterligare
majligheter till dvernattning
finns p& neonatalavdelningens
familjerum eller p& Ronald
McDonald Hus.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande genomfor diverse

enkdteriledet av kvalitetsar-
bete och vardebaserad vard.
Den sékande beskriver olika
kontaktvagar. Prenatalt finns
kontaktuppgifter fill obstetrisk
och barnkirurgisk kompetens.
Postnatalt finns uppagifter fill
barnkirurgen och kontaktsjuk-

skdterska.

fills barnet &r sévt. Fordidrar
kallas sedan s& att de &rmed
ndr barnet vaknar efter operat-
ion. Mgjligheter fér dvernattning
finns, antingen i vardrum eller

pd Ronald McDonald.

sammans med barnet. Vidare
finns dvernattningsmajlighet p&
Ronald McDonald Hus.
Kompletterande information
efter begdran:
Doktorandprojekt studerar
VACTERL-patienter och deras

anhorigas upplevelser, for aft
sedan gora férandringar i enkd-
terna utifrdn resultaten av detta
projekt.

Verksamheten beskriver detalje-

rat existerande kontaktvagar.
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det inte fungerar hemma, utan
direkt till avdelningen.

3.2 Barnperspektiv Den sékande enheten stravar Den sékande enheten strévar Den sékande enheten har en Konsultationsbesdk gors hos
efter att kunna erbjuda en efter att kunna erbjuda en sarskild barnrattsgrupp med barnet pd avdelningen. Ansva-
kontinuerlig vardkontakt. Vid kontinuerlig vardkontakit. barnréattsombud pd varje enhet. | ret for sakerstalld vardkedja
komplicerade sjukdomistillst&nd Den sékande enheten har bl. a. | Vidare finns lekterapi dagtid ligger pa diagnosansvarig 1a-
genomférs multidisciplindra lekterapeuter, bibliotekarier, (kvallséppet en dag/veckan fér | kare.
konferenser. |Grare, pedagoger, clowner, barn 6ver 11 &r), specialpeda- Den sékande enheten har
Verksamheten féljer barnkon- syskonstddjare, terapihund, och | goger, skola och bibliotek, clown, lekterapi, utelekplafts
ventionen och NOBAB:s stan- musikinstrument. tradgdrd med frukttrad, mu- och bildstéd. Verksamheten
dard. Karolinska har Pedago- sikrum, clown. féljer barnkonventionen och
giskt Resurscentrum. Har finns bl. NOBAB:s riktlinjer.

a. lekterapi, skola, musikterapi, Kompletterande information

barnbibliotek, flmpedagog, efter begdran:

bildpedagog och clown. En Varje vecka bérjar med férdel-

arbetsgrupp bevakar barmnper- ning och planering av arbetet

spekfivet. Digitalt bildstdds- mellan I&karna. Under veckan

material héller pd att utarbetas. finns fasta ronder med andra
specialiteter.

3.3 Multidisciplindr Diafragmabréck Diafragmabréck Definition A Obstetriker, neonatolog, barnki-

samverkan

Kirurger, obstetriker, intensiv-
vardsldkare, anestesiologer,
ECMO-specidalister, neonatolo-
ger, radiologer, kardiologer,
lungl@kare, gastroenterologer,
neurologer, specialistsjukskd-

terskor, barnsjukskoterskor, fos-

ter-MR, barnintensivvard, dietist,

nutritionsskéterska, kurator.
Esofagusatresi
Kirurger, intensivvardslékare,

anestesiologer, neonatologer,

Obstetriker, radiolog, barnki-
rurg, anestesiolog, neonatolog,
barnsjukskdterska, barnkardio-
log, perfusionist, thoraxkirurg,
lungl&kare.

Esofagusatresi

Obstetriker, radiolog, barnki-
rurg, neonatolog, intensiv-
vardsl@kare, kardiolog, thoraxki-
rurg, lunglékare, ONH-l&kare,
gastroenterolog, habilitering.

Kirurgi i lilla bé&ckenet

Obstetriker, neonatolog, anes-
tesiolog, barmnkirurg, barnkardio-
log, thoraxkirurg, perfusionist,
lungldkare, sjukgymnast, sjuk-
skdterska, gastroenterolog,
dietist, ONH-I&kare, réntgenld-
kare, gastroenterolog.
Definition B
Neonatolog/barnl&kare, barnki-
rurg, radiolog med pediatrisk
kompetens, barnkardiolog,

thoraxkirurg, anestesiolog,

rurg, barnneurolog, radiolog,
urolog, nefrolog, endokrinolog,
kontaktsjukskoterska, barnpsy-
kolog, kurator, gynekolog, klinisk
genetiker, anestesiolog, dietist,
lungl@kare, gastroenterolog,
apotekare, ortoped, urotera-
peut, stomiterapeut.
Nédvdéndiga yrkesgrupper
Definition A

Fostermedicinare, barnkirurg,

neonatolog, gastroenterolog,
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radiologer, kardiologer, lungla-
kare, ONH-l&kare, gastroentero-
loger, specialistsjukskoterskor,
barnsjukskoterskor, dietist, logo-
ped, orfoped.

Anorektala missbildningar och

Hirschsprungs
Tarmterapeuter, stomiterapeut,

kolorektalkirurger, urolog, neuro-
log, gastroenterolog, nutritions-
sjukskdterska, dietist, urotero-
peut, obsteftriker, kirurg,
specialistsjukskdterska, neonato-
loger, radiolog, kardiolog, ge-
netiker, patolog.

Vaginalatresi

Fostermedicinsk expertis, urolog,
nefrolog, endokrinolog, kurator,
uroterapeut, stomiterapeut,
psykolog, klinisk genetiker, psy-
kolog, barnpsykiater, intensiv-
vard/neonatalvard, radiolog,
kardiolog, anestesiolog, smdart-
team, specialistsjukskdterska,
DSD-team.

Bl&sexstrofi, epispadi och kloa-

Barnkirurg, radiolog, urolog,
klinisk fysiolog, radioolog, neuro-
log, barnneurolog, gastrokirurg,
urotarmterapeut, gynekolog,
kardiolog, thoraxkirurg, orto-
ped, ryggortoped, klinisk gene-
tiker, sexolog, vuxenurolog,
habilitering.

Hirschsprungs sjukdom:

Barnkirurg, radiolog, klinisk fysio-
log, kardiolog, neuropsykiater,
dietist, logoped, nutritionssjuk-
skoterska, gastromedicinare,
infekfionslékare, anestesiolog,
fransplantationskirurg, barnki-
rurg, klinisk n@ringsléra, neona-
folog.

Bl&sexstrofikomplexet, isolerad

epispadi, vaginala missbild-

ningar
Obstetriker, klinisk fysiolog,

nefrolog, barnkirurg, urolog,
endokrinolog, gynekolog, orfo-
ped, gastfrokirurg.

Nédvdéndiga yrkesgrupper

Diafragmabrdck

kexstrofi

Koordinator, urolog, ortoped,
uroterapeut, stomiterapeut,
kirurg, kurator, psykolog,
barnpsykiater, neurolog, neuro-

kirurg, anestesiolog, nutritions-

Anestesiolog, IVA-sjukskoterskor,
perfusionister, barnkardiolog,
thoraxkirurg, specialistsjuksko-
terska, sjukgymnast, diefist,

psykolog, kurator.
Esofagusatresi

barnkardiolog, gastroenterolog,
dietist, lungldkare.

Definition C
Neonatolog/barnidkare, barnki-
rurg, barnkardiolog, thoraxki-
rurg, patolog, nefrolog, gastro-
enterolog, dietist, urolog,
endokrinolog, uro- och tarm-
terapeut, neurokirurg, ortoped,
genetiker, radiolog, kolorektalki-
rurg, psykolog, gynekolog, DSD-

team.

lungl&kare, klinisk fysiolog, barn-
kardiolog, radiolog, klinisk gene-
tiker, diefist, kontaktsjuksko-
terska.

Definition B

Fostermedicinare, barnkirurg,
neonatolog, gastroenterolog,
lungldkare, klinisk fysiolog, barn-
kardiolog, radiolog, klinisk gene-
tiker, diefist, kontakfsjukskd-
terska, ONH-lakare, logoped,
kirurg.

Definition C

Gastrointestinal patolog, uro-,
stomi- och anoterapeut, nefro-
log, kirurg, urolog, klinisk fysio-

log, klinisk genetiker.
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skoterska, radiolog, kardiolog, Barnkirurg, neonatolog, barn-
ortoped, smdartteam, intensiv- sjukskoterska, anestesiolog,
vard, kontaktsjukskoterska. lungldkare, barnkardiolog,
Nédvdndiga yrkesgrupper thoraxkirurg, ONH-lékare, gast-
Barnkirurg (A, B, C), gastroente- | rosjukskoterska, logoped, diefist,
rolog (A, B, C), barnneurolog (A, | sjukgymnast.
B, C). neurokirurg (C), lungl&- Kirurgi i lilla b&ckenet
kare (A, B), barnkardiolog (A, B, Urotarmterapeut, uroterapeut,
C), radiolog (A, B, C), endokri- stomiterapeut, gastrosjuksko-
nolog (C), urolog (C), nefrolog terska, barnkirurg, urolog, barn-
(C), patolog (C), ortoped (B, C), | neurolog, kurator, barnpsyko-
ONH-lékare A, B), handkirurg log.
(B), anestesiolog (A, B, C), inten- | Hirschsprungs sjukdom:
sivvardslakare (A, B, C), neona- | Tarm-stomiterapeut, barnkirurg,
tolog (A, B, C), klinisk genetiker dietist, logoped, nutritionssjuk-
(A, B, C), obstetriker (A, B, C), skoterska, gastromedicinare,
intensivvardssjukskdterska (A, B, fransplantationskirurger, anes-
C). barnsjukskoterska (A, B, C), tesiolog, infektionsldkare.
neo-sjukskoterska (A, B, C), Bl&sexstrofikomplexet, isolerad
nutritionssjukskoterska (A, B, C), epispadi, vaginala missbild-
diefist (A, B, C), farmterapeut ningar:
(C), uroterapeut (C), logoped Urotarmterapeut, stomiterapeu-
(B), sjukgymnast (A, B, C), ar- ter, nutritionsskdterska, diefist,
betsterapeut (A, B, C), barnpsy- | specialistsjukskdterska, psyko-
kolog (A, B, C), kurator (A, B, C). | log, sexolog.

3.4 Jamlik vérd Prioritering gors uteslutande pd Vard ges pd lika villkor oavsett Prioritering gérs utifrén medi- All planering och prioritering

basis av medicinska behov. Tolk
kan erbjudas vid behov. Mot-
tagningsbesok anpassas utifrén

geografisk hemort.

bostadsort, kén, etnisk eller
religids tillhérighet eller sexuell
Idggning. Arbetar enligt Barn-
konventionen. Enheten har
utbildade barnréttsombud.

Vidare har enheten utbildning

cinska behov. Den barnkirur-
giska verksamheten foljs upp en
gdng i ménaden. Operations-
koordinatorer bevakar att vard-
fiden inte dverstigs. For att sa-

kerstalla korrekt prioritering

gors utifrdn medicinska behov
oavsett hemort, etnicitet eller
kén. Tolk kan erbjudas vid be-

hov.




Krite- Gdaller Karolinska SU SUS Lund UAS Sammanlagd beddmning
rium
for att f& likriktad handlédggning | anvands Orbit 5.
av patienter éver landet.
Vardkedjan
4.1 Diagnostik och Diafragmabrdck upptdacks ofta Diagnostik och utredning av Vid prenatalt diafragmabrdck Diafragmabrdck identifieras
utredning prenatalt vid fosterultraljud. medfétt diafragmalbrdck sker planeras elektivt kejsarsnitt i v. oftast vid rutinultraljud. D& gors

Vidare utredning gors med
magnetréntgen. Postnatalt
bekraftas diagnosen med lung-
rontgen. Misstanken vacks om
det nyfédda barnet har and-
ningspdverkan.

Esofagusatresi kan ses sent i
fredje trimestern, varfér prenatal
diagnos ar ovanligt. Misstanke
uppkommer om bl. a. barn
saliverar mycket. Diagnos be-
kraftas av rontgenundersdkning.
Isolerad tracheoesofageal fistel
utan afresi diagnostiseras med
esofagusréntgen och tracheo-
skopi.

Anorektala missbildningar upp-
t&cks vid den kliniska undersok-
ningen efter fédseln. Hirsch-
sprungs sjukdom missténks hos
barn med tarmobstruktion. |
utredningen ingédr rektala sug-
biopsier och kolonréontgen
(detta kraver erfaren radiolog
samt patologisk expertis).
Vaginalatresi kan missténkas vid

prenatalt ulfraljud. MR kan

enligt standardiserat vérdpro-
gram. Foster-MR sékerstdller
diagnos. De med postnatal
diagnos diagnostiseras med
rontgen, lungréontgen och
bukdversikt.

Vid misstanke kontaktas barnki-
rurg. Diagnosen stdlls med hjdlp
av rontgen, lungrontgen och
bukdversikt. D& associerade
missbildningar &r vanligt, gors
aven UL hjarna, hjarta, njurar. |
samband med operation gérs
fracheoskopi for att utesluta
fistlar.

Anorektala missbildningar upp-
t&cks direkt efter fodseln.
Mindre missbildningar kan mis-
sas, men upptdcks d& oftast
under forsta levnadsaret eller i
forskoledldern. Diagnostik sker
enligt standardiserat vardpro-
gram. Detta inkluderar in-
versogram och bukdversikt 24
timmar efter fédseln. Vidare
gors hjartundersdkning, UL av

hjarna, ryggmarg, urinvagar-

38. Om prenatal diagnos inte
finns och barnet féds p& annat
sjukhus kontaktas barnkirurg och
neonatolog, som dé& planerar
for tfransport fill Lund.
Esofagusatresi upptdcks oftast
postnatalt ndr barnet uppvisar
symtom. D& gérs lungréntgen
och bukoversikt (kan géras pd
hemortsjukhus). Transport sker
under évervakning med bered-
skap fér andningshjdlp.
Anorektala missbildningar dio-
gnostiseras oftast postnatalt vid
rutinundersdkning. For Hirsch-
sprungs sjukdom sker detta lite
senare, i Sédra sjukvArdsregion-
en diagnostiseras 95 % under
det forsta levnadsdret (siffror
frén de senaste 10 dren).
Avsaknad av vagina kan upp-
tackas pd olika satt: efter fod-
seln déar anorektal missbildning
foreligger eller vid diverse andra
syndrom. Om anorektal miss-
bildning inte foreligger upp-

t&cks vaginalatresin i puberten

MR for att sékerstdlla diagno-
sen. Elektivt kejsarsnitt rekom-
menderas i v. 38. Efter fddseln
gors lungrontgen for bekraftelse
av diagnos.

Esofagusatresi upptdcks oftast
inte prenatalt. Vid polyhydram-
nios hos modern och knappt
synlig magsdck hos barnet gors
MR pd& mor och barn fér dia-
gnos. Annars missté@nks esofagu-
satresi vid riklig salivering och
problem att satta sond. D& gors
réontgenundersdkning av &vre
esofagus. Esofagotracheoskopi
gors alltid vid dessa missbild-
ningar for att pdvisa eventuella
fistlar alternativt larynxmissbild-
ningar.

Anorektala missbildningar dia-
gnostiseras oftast vid klinisk
undersdkning (avsaknad av
normal analéppning p& normal
plats). Om ingen fistel visats sig
under forsta dygnet gors ront-
genundersdkning.

Bl&sexstrofi/epispadi identifieras
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bekrafta diagnosen. Fordrojd
diagnos kan leda fill bl a utebli-
ven menstruation. D& gérs ult-
raljud och CT.

Bl&sexstrofi kan upptackas
prenatalt p.g.a. avsaknad av
fylld urinbldsa vid UL. Annars
upptdcks deti samband med

fodseln.

Epispadi upptdcks efter fédseln.

Férdréjd diagnos kan ske, oftast
p.g.a. "concealed penis” hos-
pojkar eller konfinuerligt
urinléckage hos flickor.
Foljande kan géras p& hemort-

sjukhus:
Fér diafragmabrdack:

Prenatalt: fillvéxtkontroll med UL
eller MR dér bilder Iankas fill
Karolinskas radiologer med
expertkunskap i foster-MR.
Postnatalt: lungréntgen for
bekraftelse.

For esofagusatresi:

Utredning med bukdversikt.
Esofagusrontgen kan géras om
den radiologiska kompetensen
finns.

Foér analatresi:

All preoperativ utredning gors
vanligtvis pd Karolinska.

For Hirschsprungs sjukdom:

njurar och slatréntgen av rygg
samt b&cken.

Hirschsprungs sjukdom diagnos-
tiseras med klinisk undersdkning,
fjocktarmsrontgen, anorektal
fryckmdatning samt tarmbiopsi.
UL av hjarna, hjérta och njurar
gors ocksa.
Bl&sexstrofi/epispadi syns vid
fédseln. Det kan upptéckas vid
UL (avsaknad av vatskefyllt rum
vid urinbl&sans plafts). Vid pre-
natal diagnos deltar barnkirur-
geniinformationen enligt rufin.
For samtliga diagnosgrupper
gbrs kromosomanalys, hoft-
screening och hérselscreening.
Foliande kan goéras pd& hemort-
Generellt sett sker all utredning

for samiliga diagnosgrupper pd
barnkirurgisk avdelning. Ront-
genundersdkning kan eventu-
ellt géras p& hemorten, men
sdkerstdllande sker alltid p&
Sahlgrenska. Avseende diagnos
av Hirschsprungs sjukdomii
senare dldrar kan en del av
utredningen géras p& hemor-
ten om relevant kompetens
finns p& plats.

Tillgdnglighet infoér remittering:

(vid amenorré).
Bl&sexstrofi/epispadi kan ses vid
prenatalt UL, men det &r &dndd
ovanligt att diagnosen upp-
tacks fore fodseln. Diagnosen ar
uppenbar vid undersdkning,
med Sppen urinbldsa och/eller
urinrér, 6ppen penis for pojkar
och urininkontinens och delad
klitoris for flickor. Eftersom dia-
gnosen ar s& ovanlig finns det
en stor okunskap, vilket kan
ytterligare fordréja diagnosen.
Nyfott barn flyttas till Lund for
fortsatt utredning.

Féliande kan géras p& hemort-
For samtliga diagnosgrupper

gors all preoperativ utredning i
Lund.

Tillgénglighet infér remittering:

Barnkirurgjour finns fillganglig p&
telefon dygnet runt. Ansvarig
|&kare p& hemorten planerar
fillsammans med barnkirurg.
HemortsiGkaren har méjlighet
att f& besked om barnets fill-
st&nd under vardtiden.

Skulle Lund infe kunna ta emot
patienten, t. ex. p.g.a. BIVA-
platsbrist, kontaktar Lund hem-

orten pd telefon om hur pro-

i ca 50 % av fallen med prena-
talt UL. D& gérs foster-MR och
operation planeras vid 4-8
veckors dlder.

Hirschsprungs sjukdom identifie-
ras inte prenatalt. Misstanke kan
vdckas vid utebliven tarmtém-
ning under forsta levnadsdyg-
net. D& gors rektala sugbiopsier
pd& Akademiska, vilket stéller
diagnosen. Biopsierna kraver
erfaren patolog. Cinéanografi
gors for att beddma ldngden
pd segmentet.

Vaginalatresi bekré&ftas oftast i
tondren. Remittering sker da fill
Akademiska. Om det upptacksi
nyféddhetsperioden foljs barnet
tills flickan sjalv kan ta beslut om
behandling. Dilatation utférs
efter 15 &rs &ider.

Foliande kan goéras pd hemort-

sjukhus:
Vid postnatal diagnos av dia-

fragmabréck och esofagus-
atresi kan lungrontgen goéras pd
hemortsjukhuset, dvrig utred-
ning gors p& Akademiska.
Avseende Hirschsprungs sjuk-
dom kan spolningar pdbdrjas
vid hemortsjukhuset. Vid miss-

tanke om Hirschsprungs sjuk-
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Vanligtvis goérs utredningen p&
Karolinska. Ibland sker delar av
utredningen pd& hemortsjukhu-
set om associerade missbild-
ningar misstanks.

Fér vaginalatresi:

UL, blodprov, kontroll av even-
tuell infektion, eventuellt MR.
Utfall diskuteras med Karolinska.
Fér blasexstrofi:

Efter den prim@ra operationen
kan laboratorieundersdkningar
goras pd hemortsjukhuset om
pediatrisk radiologisk kompe-
tens finns. Utfall diskuteras med
Karolinska.

Foér kloakexstrofi/epispadi:
Laboratorieundersékningar och
UL kan goras p& hemortsjukhu-
set om pediatrisk radiologisk
kompetens finns.

Tillgdnglighet infér remittering:

Karolinskamodellen anvénda
som arbetssatt for utomldns-
vard. Kommunikation med
inremitterande etableras direkt.
Mellanjour p& barnkirurgen finns
fillgénglig dygnet runt. Féraldrar
kan via telefon f& kontakt med
tfarmterapimottagning.

Utveckling av diagnostik/ ut-

redning:

Den barnkirurgiska verksamhet-
en dr bemannad dygnet runt.
Kommunikation sker via telefon.
Relevant specialistkompetens
finns att tillgd dygnet runt for
konsultation och r&dgivning. For
patienter som diagnostiseras
med Hirschsprungs sjukdom ndér
de dr dldre kan nd& barnkirur-
giska avdelningen via egenre-
miss eller kontakt frén BVC eller
barnmottagning etc.

| fall av missté&nkt vaginalatresi
finns DSD-teamet tillgangligt p&
telefon dygnet runt for réd.
Utveckling av dia-
anostik/utredning:

For diafragmalbréck har Sahl-
grenska bérjat sammanstdlla
data om lungfunktion hos barn
med medfdtt diafragmatbrdck.
Vidare vill de studera livskvalitet
ur ett familieperspektiv avse-
ende prenatalt omh&nderta-
gande.

For esofagusatresi vill Sahl-
grenska utdka prenatala dia-
gnostiken med foster-MR.
Avseende Hirschsprungs sjuk-
dom pdagdr ett doktorandpro-
jekt som undersdker om dio-

gnostiken kan férenklas och

blemet har |&sts.

Utveckling av dia-
anostik/utredning:

Lund har som mal att utveckl-
ingen ska g& mer &t att antal
undersdkningar och dubbelun-
dersdkningar ska minska.

For diafragmalbrdck utvecklar
Lund diagnostik som &r mindre
invasiv, mindre smértsam, inte
kr&ver narkos och kan utféras
snabbare. De vill &ven utdka
mojligheten att géra MR utan
att behdéva séva barnet (ge-
nom stimulation).

Genom ett forskningssamarbete
med Lunds Tekniska Hogskola
utvecklas hégfrekvent och
hoéguppldst 3D-UL med battre
uppldsning dn MR. Denna feknik
skulle kunna anvandas vid
esofagusatresi och har potential
att kunna anvéndas ocksd vid
anorektala missbildningar.

Lund vill dven vidareutveckla
och individanpassa sin biopsi-
teknik for Hirschsprungs sjuk-
dom, som inte kr@ver sévning
av barnet. De har dven utveck-
lat en ny rontgenmetod for
andtarmsreflexen, vilkket har

resulterat i att barn under 1 ér

dom under nyféddhetsperioden
gors ofta en kontrastrontgen av
tjocktarmen p& hemortsjukhu-
set, men bildmaterialet grans-
kas p& Akademiska.

Tillganglighet infér remittering:

Barnkirurgen har tva jourlinjer
dygnet runt (mellan- och bak-
jour) och en remissansvarig
barnkirurg samt urolog. Kontakt
sker via telefon eller remiss.
Akademiska har upparbetade
kanaler med inremitterande
sjukhus med konsultbesok, vide-
okonsultbesdk, arrangerande
av regiondagar och ett kliniskt
ndatverk fér barnkirurgi.
Utveckling av dia-
anostik/utredning:

Akademiska vill férbattra dia-
gnostik och utredning. Pengar
har &skats for héguppldst ano-
rektal manometri, vilket kan
goras pd vaken patient och dar
en undersékning kan utesluta
Hirschsprungs sjukdom.
Kompletterande information

efter begdran:
A: Samarbetet mellan hem-

ortslasaretten och UAS med
fosterdiagnostik kan utvecklas

ytterligare.
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For diafragmalbrdck ér fidig
diagnos viktigt. Karolinska har
som mdlséttning att utveckla
terapeutiska interventioner
intrauterint.

Fér esofagusatresi kan radiolo-
gisk beddmning utvecklas ge-
nom bildéverféring via lank fill
Karolinska.

Karolinska beskriver att de vill
anvénda europeiska natverk for
kompetensutbyte och bench-
marking (ERNICA och eURO-
GEN).

Vidare vill Karolinska utveckla
mojligheten fill felemedicinska
konferenser och videokonferen-
ser for att underlatta dkad

geografisk spridning.

forbattras jamfort med Golden
Standard. En ny metod har
Aaven inforts fér anorektal
fryckmd@tning som snabbare
och mer skonsam for barnet.
Studier p& bakteriefloran vid
Hirschsprungs sjukdom kommer
aven att goras. Eft ytterligare
doktorandprojekt har som fokus
att underséka backenbottens
funktion pre- och postoperat-
ion, viket kan leda fill tidigare
prognos av blds- och tarmdys-
funktion vid anorektala miss-
bildningar.

Den antenatala diagnostiken
skulle dven kunna utvecklas
mot dkad radgivning infor
eventuell termination av gravi-
ditet vid bl&sexstrofi/epispadi.

Kompletterande information

efter begdran:

Vid omhdndertagande av
VACTERL-patienter finns bl. a.
kardiologjour och radiologjour
med pediatrisk kompetens
fillgé&nglig dygneft runt. De olika
ingreppen samordnas for att
halla antalet sévningar och
respiratorfillfallen nere. Uppfdlj-
ningsbesdk samordnas multidi-

sciplindrt. Familjer kan géra

som har en tydlig reflex inte
behdver genomgd en biopsi-
tagning.

For vaginalatresi och bldsex-
strofi/epispadi vill Lund utveckla
forbattrade UL-undersdkningar,
vilket skulle underlatta avbild-
ning av livmodern hos det ny-
fédda barnet och undersdkning
av ryggen vid associerade
ryggmissbildningar, dé stréining
vid ryggrontgen kan undvikas.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Verksamheten beskrev Fusion,

som dr en kombination med
ultraljud och MR fill 3D-bild. De
beskrev dven metod med hog-
frekvent ultraljud, som kan vara

mer exakt vid biopsitagning.

B: Diagnostiken och samarbetet
med hemortslasaretten kan
utvecklas.

C: Diagnostiken kan utvecklas
ytterligare.

Telemedicin och l&nkning av
bilder nationellt och internat-
ionellt. Férbattra intrauterin

terapeutisk intervention.
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teambesdk. Barnkirurgiska verk-

samheten samverkar med

VACTERL-féreningen.
4.2 Uppfolining Kontinuitet i vérden Kontinuitet i vérden Kontinuitet i vérden Kontinuitet i vérden

Verksamheten foljer Karo-
linskamodellen. Vid forflyttning
I&Gmnas information till ansvarig
|&kare, likasd all skriftlig doku-
mentation. Aven kontaktuppgif-
ter fill PAL, kontaktsjukskdterska
och jourhavande barnkirurg
l&dmnas.

PAL har det &vergripande an-
svaret fér uppfdljningen, som
sker enligt nationella eller lokala
vardprogram. Samtliga patien-
ter foljs upp till 15 &rs lder.

Diafragmabrdck (A):

Uppfdlining efter 1 ménad, 6, 9,
12, 18 mdanader. Darefter vid 2,
3,5,6,7,9,11,130ch 15 ar.
Uppfoliningen sker framst p&
Karolinska.

Esofagusatresi (B):

Uppfdljning efter 1, 3 och 6
mdnader. Dérefter vid 1, 4, 8
och 15 ar. Uppfdliningen sker
framst p& Karolinska.

Anorektala missbildningar/

Hirschsprungs sjukdom:

Uppfolining sker enligt vérdpro-

gram, men som individanpas-

Barnet har samma operatdr
och ansvarig Idkare under hela
uppféliningen t. 0. m. 16-18 ér.
Uppféliningen bestdr av stan-
dardiserade besdk enligt vard-
program. Patientinformation
dverfors skriffligt via journalan-
teckningar, resultat och operat-
ionsberdattelse. Personlig kontakt
med kontaktsjukskdterska pd
hemort kan ocksa tas.
Verksamheten anvdnder sig av
SBAR (Situation Bakgrund Aktu-
ellt tillstdnd Rekommendation).
Vad gdller vaginalatresi ligger
patientansvaret oftast pd be-
handlande endokrinolog p&
hemort eller DSD-team.
Uppfdljningen av barn med
medfott diafragmabrdck samt
esofagusatresi sker enligt vard-
program oftast 2 manader
postoperativt. Darefter vid 1, 3-
4,7,12 och 15-16 &rs &lder.
Darefter sker dverforing fill vux-
envard.

Anorektala missbildningar och

Hirschsprungs sjukdom féljs upp

Opererande barnkirurg och
operationssjukskoterska gdr
igenom planerad postoperativ
vard tillsammans med anestesi-
olog och intensivvardssjukskd-
terska. Rapportering sker via
SBAR. Overgripande ansvar har
PAL och ansvarig barnkirurg
etablerar kontakt med hemor-
fen.

Overféring av information sker
skriftligt via bl. a. journalanteck-
ningar. Vid extra komplicerad
eftervard kan personal frén
hemortsjukhuset komma Hill
Lund for dverrapportering pd
plats. Vidare hjalper Lund fill vid
Overféring direkt till hemmet.
Ansvar for patientuppféljning
ligger p& ansvarig barnkirurg.
Patientinformation ges skriftligt,
muntligt och snart dven barn-
anpassat.

Barn foljs upp tills de fyller 15 Ar.
Vid komplicerade fall kan upp-
foliningen p&gd till 18 ars alder.
Nationella vérdprogram an-

vands, utom fér vaginalatresi,

Fére utskrivning etablerar Upp-
sala telefonkontakt med hemor-
tens PAL f&r rapportering enligt
SBAR. Mellan- och bakjour finns
tillganglig for frdgor. Epikris foljer
med patient och efter varje
mottagningsbesdk i Uppsala
skickas kopia till hemorten.
Uppsala beskriver &dven anvan-
dande av NPO (Nationell pati-
entoversikt). Huvudansvaret for
uppfoliningen ligger p& huvud-
operatdren. Vid bldsexstrofi,
kloak eller epispadi deltar dven
uroterapeut, som planerar
uppfoljningsbesdk. Uppfdljning
sker enligt nationella vardpro-
gram.

Patienter féljs upp t. 0. m. 15 ars
Alder. Formellt &terremitteras
ingen till hemortsjukhuset. De
nationella vardprogrammen
inkluderar minst 5 besdk for
medfétt diafragmabrack, 7 vid
esofagusatresi, 6 vid anorektala
missbildningar, 5 vid Hirsch-
sprungs sjukdom och 5 vid

bldsexstrofi. Extra besdk kan
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sas. Patienter kan foljas upp pd
konsultmottagningar utomldns
eller s& kan hemorten skdta
hela uppfsliningen i samrdd
med Karolinska.

Vaginalatresi:

Individanpassat uppféljinings-
program, ibland enligt anorek-
tala missbildningars uppfdlj-
ningsprogram.

Bidsexstrofi/epispadi:

Uppfolining sker vid 3 ménader
postoperativt och vid 1, 5 samt
14-15 &rs Alder infor dvergdng
fill vuxenvard.

Generellt for alla diagnosgrup-
per gdller att ytterligare besdk
planeras utdver vardprogram-
met om behov finns.

Kvalitetsskring av vérdkedjan

Karolinska anvénder sig av
kvalitetssakrade vardkedjor och
patientsdkerhetsrutiner. Patient-
nojdhet méts med minienkater.
Eventuella komplikationer regi-
streras, likasé vardtid och behov
av aterinlggning pd BIVA.
Karolinska kommer dven kvali-
tetssékra och vidareutveckla
vardkedjan genom europeiska
referensnatverk, som eUROGEN
och ERNICA.

till 18 &rs &lder av behandlande
kolorektalkirurg enligt ett stan-
dardiserat vardprogram.
Bl&sexstrofi eller vaginalatresi
foljs upp av Blésexstrofi-
teamet/DSD-team fill 18 &rs
Alder. Barn med bldasexstrofi-
epispadi foljs upp enligt nation-
ellt vérdprogram.

Kvalitetssékring av vérdkedjon

som saknar sadant. Individuali-
sering av besok ar viktigt. Barnki-
rurgen traffar patienten &t-
minstone en g&ng/Aar.
Diafragmabrdéck:

Uppfdljning sker &ven med
lungldkare. P.g.a. stor variation i
sjukdom varierar konfrollt&thet-
en.

Esofagusatresi:

Enheten planerar att arbeta
vidare med de nationella
vardprogrammen och uppfdlj-
ningskontrollerna tillsammans
med remittenter och pati-
ent/anhdriga. Vid eft eventuellt
rikssjukvardsuppdrag planerar
enheten att sdkerstdlla viktiga
rutiner i vardkedjan. Vid eft
utékat uppdrag kommer verk-
samheten bemannas i forndl-
lande fill patientvolymen.

Foér att sGkerstdlla ett omhdn-
dertagande fér barn med
multimissbildningar krévs en
planering att en vardenhet
mdste kunna hantera all kirurgi
for dessa multimissbildningar.
For att erbjuda patienten ndad-
vandig véard och behandling
efter utskrivning arbetar enhet-

en enligt nationella rutiner,

Uppfdljning sker med barnkirurg,
lungldkare, barnlogoped och
barndietist enligt nationellt
vardprogram.

Anorektala missbildningar:

Uppfoliningsansvar ligger béde
hos barnkirurg i Lund och barn-
|&kare/uroterapeut p& hemor-
fen.

Hirschsprungs sjukdom:

6-8 besdk under det forsta dret i
Lund. Fortsatta kontroller tvé
gdnger/ér till 3 &rs &lder, daref-
ter en gang/ar. Om situationen
ar stabil kan hemorten ta dver
kontrollerna, men huvudansva-
ret ligger hos barnkirurgen ge-
nom hela uppvéxten.
Vaginalatresi:

Konftrolleras av barnlékare (de
som infe har opererats). De som

har opererats foljs upp hela

behovas beroende pd patien-
tens fillst&nd.

Kvalitetssdkring av vardkedjan

Enheten har en fungerande
kvalitetssakring frén prenatal
diagnostik fill utskrivning. Varden
féljs upp genom kontinuerlig
Aterféring frdn hemortsjukhusen.
Arliga avstémningar gérs med
patientgrupper frdn Norra sjuk-
vardsregionen avseende vard-
kedjans kvalitet pd& chefsniva.
Planen fér omh&ndertagande
av multimissbildningar ar att
remittera patienten till en enhet
med tillstdnd om Akademiska
saknar tillstand.

Efter utskrivning arbetar enhet-
en med konfinuerlig konsultat-
ion, kunskapsdverféring och
kvalitetssakring mellan Akade-
miska och remittenter. Kontakt
sker via telefon.

Utveckling kring uppfdljining

Akademiska vill arbeta vidare
med vardebaserad vard och
forbattra uppfoljningen for
patienter. Patientfeedback har
patalat bristande uppfélining
de forsta &ren samt vid Gver-
gdng till vuxenvard. Darfér har

enheten faststallt sjukdomsspe-
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Patienter inom definitionerna
med associerad hjartmissbild-
ning har sallan férekommit inom
SLL (Under 2015, endast 2/15
med anorektal missbildning).
Kombinationen esofagusatresi
och hjarta ar &nnu mera ovan-
lig, endast 7/165 under de sen-
aste 15 dren. | dessa fall har
esofagusatresin opererats férst
pd Karolinska och sedan trans-
porterats fill thoraxkirurgicent-
rum med pediatrisk kirurgi. Un-
der samma tidsperiod (15 &r)
har SLL skickat fyra patienter
med kombinationsmissbildning-
ar till Skéne. Karolinska har full-
god kompetens att séva barn
med hjartmissbildning. Vid be-
hov remitteras patient fill riks-
sjukvardsenhet for barnhjdartki-
rurgi.

Nédvandig vard och behand-
ling sékerstalls genom skriftlig
och muntlig information fill PAL
pd& hemortsjukhuset. Barnkirur-
gens mellanjour finns allfid fill-
gdnglig under jourtid vid brdds-
kande situationer. Plan
upprattas for kommande ater-
besdk av specialistsjukskdterska

och barnkirurg tillsammans.

vardprogram och medicinska
styrdokument som avser den
pre-, peri-, och postoperativa
behandlingen. Det finns dven
beskrivet vilka undersdkningar
som kan gdras p& hemorten.
Enheten utfér egenkonftroller
varje del- och heldr avseende
vantetider. Vidare utvarderar
enheten den postoperativa
uppfoljningen genom patient-
medverkan.

Utveckling kring uppféljning

Enheten vill dels utveckla sam-
arbetet med patientféreningar i
sin utvardering, arbeta vidare
med Familiedagar fér samtliga
diagnosgrupper, utveckla en-
kater avseende livskvalitet,
samt starka den standardise-
rade 6verféringen frdn barn fill
vuxenvard.

Kompletterande information

efter begdran:
Verksamheten vid Drottning

Silvias barn- och ungdomssjuk-
hus ansvarar fér uppfoljning av
patienten. Enklare fall av barn
med missbildningar och som
bor 1dngt bort kan skétas pé
hemorten med hjdlp av stéd

och samverkan med SU.

uppvaxten.

Kvalitetsséikring av vardkedjan

Transport och eventuell utred-
ning sdkerstdlls genom checklis-
for. Vidare arbetar enheten
med kvalitetssakring av vard-
kedjan genom utbildning och
tfeamtraning fér alla personalka-
tegorier.

Enheten fokuserar dven pd att
etablera samarbete med hem-
orten och utveckling av natverk
runt barn och familj. Lund deltar
ocksd i nationella arbetsgrup-
per for gemensamma vardpla-
ner och delfari arbetet med
uppbyggnad av nationellt
barnkirurgiskt register.

Lund arbetar mycket med
kontaktsjukskodterskor och kon-
faktlakare, som fungerar som
I&nk till barnkirurgen for inremit-
terande.

Lund beskriver en svar proble-
matik kring multimissbildningar
om en verksamhet saknar till-
st&nd att behandla vissa miss-
bildningar. Ett exempel som
ndmns ar om en patient in-
kommer med hjértmissbildning
och missbildning inom definit-

ionsomrdde B och C. Skulle

cifika matvarden som registre-
ras under pagdende behand-
ling. Vidare vill Akademiska
férb&ttra adolescensverksam-
heten och &vergdngen till vux-
envarden, likasd utveckla kon-
sultationsmottagningar p&
hemortsjukhuset.
Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande anger rutiner for

remisshantering.

SBAR anvdands &ven vid dver-
rapportering mellan avdelning-
ar.

Om ECMO-behov kan férutses
prenatalt sker fdrlossningen pd
Karolinska, annars skickas de fill
Karolinska efter féddseln om
behov féreligger. VACTERL-
patienterna blir férst beddmd
och planerad i tur efter priorite-
rad missbildning.

Avseende &terremittering fill
hemortssjukhuset, &terremitteras
ingen formellt och alla nyckelti-
der fér uppfdljining foljs upp av
ansvarig barnkirurg. Om kom-
petens finns p& hemorten foljs
patienten med hjdlp av video-
konferenser. Vid utskrivning

rapporteras patienten muntligt
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Utveckling kring uppfdljning

Karolinska planerar att vidare-
utveckla kommunikation och
kunskapsdverféring med hem-
ortsjukhusen med t.ex. video-
konferens. De vill Gven bygga
vidare och utdka de externa
uppfoljningsmottagningarna.
Tillsammans med de europeiska
referensnatverken eUROGEN
och ERNICA hoppas Karolinska
kunna utveckla gemensamma
infernationella registerdatabao-
ser for "benchmarking” och
forskning.

Kompletterande information

efter begdran:
Time-out sker vid operation.

Lakemedelsavstdmning och
6verldmning sker enligt SBAR vid
férflyttning mellan avdelningar.
Likasd sker daganteckningar
enligt SBAR.

Den sékande beskriver hur de
beddmer och handldgger barn
med associerade hjértmissbild-
ningar och VACTERL.
Kompletterande information

efter platsbesok:
Barnkardiolog beskrev samar-

betet med Lund och Uppsala

avseende barn med associe-

Avseende omhd&ndertagande
av patienter med multimissbild-
ningar beskriver den sékande
att planering och beddmning
bor géras gemensamt med
inblandade rikssjukvardsenhet-
er. Vid postnatal diagnos be-
hover rikssjukvardsenheterna
fillsammans beddma vilken
A&tgdrd som ar mest akut. Om
fransport inte ar maéjligt kan en
operatdr frdn en enhet med
tillst&nd flyger till enheten dér
patienten vardas. Utredning
bdr samordnas fillsammans
med det andra rikssjukvérds-

centrat.

Lund sakna fillstdnd att be-
handla t. ex. B uppstar en svar
prioriteringssituation. Lund skulle
dd férsdka beddma vad som dr
mest akut, om transport ar
patientsdkert och/eller om det
ar mojligt att en operatér kan
resa fill Lund fré@n en fillstdnds-
enhet. Lund skulle ta kontakt
med rikssjukvardsenheten med
tillstdnd och gemensamt med
den enheten forséka 16sa situat-
jonen pd basta satt.

Efter utskrivning frén barnkirur-
gisk avdelning ser enheten fill
att hemorten blir engagerade i
uppfoljiningen och att barnen
kan gbéra mdanga av undersdk-
ningarna p& hemorten.

Utveckling kring uppféljning

Lund har eft utvecklingsarbete
ddr ndringssituationen under-
soks med hjdlp av bl. a. diefist.
Diafragmabrdck

De deltari nationellt vérdpro-
gramsarbete kring andnings-
problematik. De vill utveckla
féraldramedverkan dnnu mer

och kartldgga barnets funkt-

ioner och behov av hjdglpmedel.

Esofagusatresi
Utvecklingsomréde inkluderar

och med journalkopior.
Avseende omhdndertagande
av patienter med multimissbild-
ningar beskriver verksamheten
att en prioritering rérande op-
eration skulle goras.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Hjartutredningar sker p& Aka-

demiska. Barn med hjartmiss-
bildningar skickas fill Géteborg.
Om hj@rtmissbildning i kombi-
nation med esofagusatresi gors

bdda ingreppen i Géteborg.
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rade hjartmissbildningar. Verk-
samheten gor all utredning och

uppfoljning av dessa patienter.

refluxdiagnostik, arbete med en
dysfagigrupp och utvardering
av enhetens operationsteknik
som har utvecklats for att for-
hindra stérd bréstutveckling hos
flickor.

Hirschsprungs sjuk-
dom/anorektala missbildning-

ar/urogenitala missbildningar

Utvecklingsomréden inkluderar
utveckling av nationellt vérd-
program fér total co-
lonaganglionos och for kloak-
missbildningar samt
vaginalaplasi utan kloakmiss-
bildning. Vidare vill Lund ut-
veckla ett nérmare samarbete
med gynekologer, sexologer
och psykologer.
Kompletterande information
efter platsbesok:

Avseende omhdndertagande
av VACTERL-barn héills vérdkon-

ferenser. Det finns en given

ordning fér hur man prioriterar
for att férhindra undantrang-

ningseffekter.

4.3

Kompetenséver-

féring

Samverkan med remittenter

Den sékande enheten arbetar
enligt Karolinskamodellen. De
har god tillgénglighet pd tele-

fon och kontaktsjuksk&terskor

Samverkan med remittenter

Samverkan med remittenter

Samverkan med remittenter

Skriffliga rutiner, telefonkontakt,
personlig kontakt, utbildning
och patientkonferenser finns for

remittenter.

Eftersom diagnosgrupperna for
rikssjukvard &r sé& ovanliga ér
det viktigt att inremitterande far

utbildning frdn Region Skdne

Den sdékande enheten beskriver
fler upparbetade kanaler med
remittenter. De arrangerar dven

regiondagar och en natverks-
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finns tillg&ngliga fér respektive
diagnosgrupp. Vid akuta situat-
ioner kan barnkirurgens mellan-
jour alltid kontaktas. Inremitte-
rande hdlls alltid informerade
under vérdtiden. Overféring av
information sker muntligt och
skriftligt. SBAR anvands.

Strategi fér kompetensdverfo-

fin

Karolinska arrangerar méten for
remittenter. De har externa
mottagningar i Umed och Visby
och erbjuder stéd via felefon
med specialistsjukskdterska.
Vidare har enheten skriftliga
rutiner for eftervard och utred-
ning hos remittenten. Karolinska
planerar atft erbjuda besdk hos
remittenter samt utveckla an-
vandande av telemedicin for
rapportering och falldiskussion-
er.

Internationella/nationella nat-

verk

Den sékande redovisar samver-
kan med patientféreningar.
Vidare deltar enheten i foljande
natverk:

* ERNICA

* eUROGEN

* Great Ormond Street Hospital

For diafragmalbrdck och
esofagusatresi kan i vissa fall
patienter skdtas pd lanssjukhus
om de har I&ng resvag.
Patienter med diagnoser inom
grupp C har ett mulfidisciplin&rt
feam runt sig, dér hemsjukhuset
&r engagerat. Aven har géller
att patienten kan vérdas vid
I&nssjukhus om de har langt att
resa. Samiliga personalgrupper
involveras.

Vanliga enkla diagnoser kan
handldggas p& hemortsjukhu-
set.

Strategi fér kompetensdverfo-

rin

En barnkirurg finns represente-
rad i varje nationell vardpro-
gramsgrupp. Medicinska styr-
dokument/PM finns fillgéngliga
fér remittenter och standardise-
rade remitteringsrutiner finns.
Det férekommer att en barnki-
rurg &ker till det inremitterande
sjukhuset och for dialog pd
plats. Kommunikationssystem
som t.ex. telemedicin kommer i
6kad grad anvandas. Enheten
tar regelbundet emot IGkare
under specialistfjénstgdring,

som fér bl. a. en handledare

och att kontakten med hemor-
ten &r tat. Samarbetet pdbdrjas
fidigt vid en prenatal diagnos.
Malsattningen ér att hemorten
ska skota s mycket som majligt
av varden, darfor finns ett team
runt patienten som kommunice-
rar med hemorten och med
féraldrar.

En barnkirurg p& enheten &r
ordférande i Regionala Medi-
cinska Kunskapsgruppen dar
hela sjukvardsregionen &r repre-
senfterad. Gruppen samverkar
kring bl. a. riktlinjer, utbildnings-
dagar och kompetensforstark-
ning. Aven tillgénglighet och
vard pa lika villkor fér barn
diskuteras.

Radiologerna med pediafrisk
kompetens vidareutbildar &v-
riga réntgenldkare i regionen.

Strategi fér kompetensdverfo-

rin

P& den barnkirurgiska enheten
finns schemalagd vidareutbild-
ning fér medarbetare. Delta-
gande pd konferenser upp-
muntras. Enheten deltar akfivti
nationella arbetsgrupper roé-
rande vardprogram. Kompe-

tensdverféring sker ocksd ge-

tr&ff for barnkirurgi for Uppsala-
Orebroregionen och Norra
sjukvardsregionen. Kontaktva-
gar for remittenter sker via tele-
fon. Epikris och mottagningsan-
teckningar skickas fill
hemortsjukhuset. Konsultbesdk
gors en gdng per termin inom
regionen.

Strategi fér kompetensdverfo-

rin

P& Akademiska sker en konti-
nuerlig kompetensdverforing,
f.ex. genom regelbundna fy-
siska konsultationer och video-
konsultationer fillsammans med
hemortsjukhuset. Enheten ar-

rangerar diverse utbildningar,

bl. a. ST- och bakjoursutbildning,

arrangerar regiondagar, n&t-
verkstraffar och konsultbesdk.

Internationella/nationella nét-

verk

Enheten rapporterar fill "Con-
genital Diaphragmatic Hernia
Study Group” och EUPSA:s
esofagusatresiregister. Akade-
miska har dven anmailt sig fill
ARM-net. Vidare deltar dei
arbetet kring det nationella
registret fér hdgspecialiserad
barnkirurgi (SWEDAPS). Sveriges
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for Children avseende randomi-
serade konfrollerade multicen-
terstudier

* Hospital for Sick Children,
Toronto och Mercy Children’s
Hospital, Kansas City avseende
randomiserad kontrollerad
multicenterstudie

* Cenfre hospitalier universitaire
de Québec avseende samar-
bete kliniskt och forskningsmdss-
igt.

* Helsingfors universitetssjukhus
avseende komplicerade pati-
entfall

* Universitetssjukhuset i Leuven,
Universitetssjukhuset Vall
D'Ebron i Barcelona och Child-
ren’s Hospital of Philadelphia.
Alla i avseende att samarbeta
kring prenatala behandlingar.
* Nationell samverkan avse-
ende operationer av bldsex-
strofi

Utbildningsaktiviteter

Karolinska universitetssjukhuset
erbjuder kurserirelevanta om-
r&den under utbildningen fill
|Gkare, specialist och sjuksko-
terska.

De utvecklar &ven vardpro-

gram tillsammans med nefrolo-

och intfroduktionsprogram.
Aven sjukskéterskor, nationellt
och internationellt, auskulterar
p& enheten. Tillsammans med
Goteborgs Universitet har en-
heten den enda nationella
uppdragsutbildningen i urote-
rapi och stomiterapi. Patient
och familj f&r ocksé& noggrann
information muntligen och
skriffligen av kirurg och specia-
listsjukskdterska.

Internationella/nationella nét-

verk

Enheten beskriver samverkan
och deltagande i relevanta
natverk, bl a:

* Gruppdeltagande nationellt
vérdprogram

* Samverkan med nationella
patientféreningar, som
VACTERL-féreningen och ILCO
* Samverkan med internationell
patientférening EAT

* P&gdende ansdkan fill ERN-
eUROGEN

* Planerad ansékan fill ERNICA
* Inbjuden till ARM-net.

Utéver detta samverkar enhet-
en med diverse nationella och
infernationella féreningar (t.ex.

World Federation of Associat-

nom tréning och simuleringsév-
ningar pd& Practicum skill center.
Enheten erbjuder regelbundna
utbildningsdagar och patient-
konferenser, dar representanter
fr&n hemorten bjuds in. Aven
konsultmottagningar p& hemor-
ten finns. Lund ser ett stort vérde
i god dialog &t bada hdallen
med hemorten.

Internationella/nationella n&t-

verk

Lund deltar i nationella arbets-
grupper rérande vardprogram
inom Svensk Barnkirurgisk Fore-
ning. De har en dverenskom-
melse med barnkirurgen i K&-
penhamn avseende samarbete
vid séllsynta operationer. En-
heten &r medlem i de europe-
iska féreningarna EUPSA (barnki-
rurgi) och ESPU
(pediatriskurologi).
Diafragmabrdck:

Lokalt, nationellt och europeiskt
natverk.

Esofagusatresi:

Nationellt natverk fér vérdpro-
gram och nordiskt ndtverk.

Anorektala, urogenitala miss-

barnkirurgiska kliniker, inklusive
Uppsala, har samverkan kring
blésexstrofi, vilkket innebdr att
urologer kan komma frén hela
landet fér att bevittha/assistera
vid dessa ovanliga operationer.

Utbildningsaktiviteter

LIPUS-kurs i pediatrisk urologi
och uronefrologi ges vartannat
&r sedan 2014. Den sékande
enheten arrangerar ST-
utbildningsdagar och fortbild-
ningsdagar inom barnkirurgi.
Aven temadagar fér familier
arrangeras, t.ex. bl&sexstrofi-
dag, analatresidag och Hirsch-
sprungsdag.

Utvecklingsarbete av vardkedija

Utvecklingsarbetet fokuserar p&
utdékningen av vardkedjan vid
ett eventuellt rikssjukvArdsupp-
drag. Enheten har arbetat med
vardebaserad vard sedan 2014
for att forbattra hela vérdked-
jan, bl. a. med bakjoursutbild-
ningar, specialistrddsmdten och
kliniskt natverk.

Inh&dmtning/utvdrdering av

synpunkter och kunskapsdverfo-

ring till remittenter

bildningar, samt Hirschsprungs

sjukdom:

Inh&dmtning och utvardering av

synpunkter fr&n remittenter sker
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ger och féreldser regelbundet.
Moten inom DSD och kurser
inom obstetrisk ulfraljudsdia-
gnostik arrangeras arligen.

Utvecklingsarbete av vérdkedja

Den sékande enheten vill ut-
veckla den prenatala dia-
gnostiken, t.ex. infrauterin be-
handling av barn med
diafragmabrdck och utveckla
minimalinvasiv kirurgi for dia-
fragmalbrdck. Vidare vill de
fortsatta sitt arbete med reg-
ionala och nationella fransport-
resurser. De vill dven forstarka
samarbeten och utbildningsak-
fiviteter med remittenter och
vidareutveckla sina externa
uppfdljningsmottagningar.
Aven arbetet med kvalitetsre-
gister och europeiska referens-
natverk vill de utveckla.

Inh&dmtning/utvdrdering av

synpunkter och kunskapsoéverfo-

ring till remittenter
Enheten anvander Karolinska-

modellen. Muntliga diskussioner
fors i varje enskilt patientfall och
regelbundna avstdmningar goérs
fillsammans med remitten-
ter/vardgivare avseende ut-

vecklings- och foérbdattringsom-

ions of Pediatric Surgeons,
Svensk Barnkirurgisk Férening
osv).

Utbildningsakfiviteter

Enheten arrangerar férelds-
ningar och konferenser. De ar
aven nationell och internation-
ell utbildningsenhet for sjuksko-
terskor inom urotarmterapi och
har uppdragsutbildning i urote-
rapi samt stomiterapi. Pedia-
friskt Kliniskt Tr&ningscentrum vid
Drottning Silvias m&jliggdr
grundiédggande kirurgisk tréning
och simulatortrdning. Den
barnkirurgiska verksamheten
erbjuder dven auskultation
utomlands, t.ex. p& Great Or-
mond Street Hospital (London),
Red Cross Children’s Hospital
(Kapstaden), Children's Hospi-
tal (Philadelphial).
Vardavdelningen har ocksé
utbildningsakfiviteter enligt ett
program pd& Kliniskt Tranings-
centrum for barn, som kan
andras vid behov.

Utvecklingsarbete av vérdkedja

Enheten beskriver processer for
att férebygga vardskador,
sGkra dverféringen mellan var-

davdelningar avseende t.ex.

En av enhetens barnkirurger ar
ordférande och rapportansva-
rig for patienter med anorektala
missbildningar i det nationella
natverket fér vardprogram. De
samverkar dven i ett nordiskt
nétverk samt i ett europeiskt
natverk (ARM-net/ARM-cure).
Enheten deltar ocksd i ett nat-
jonellt natverk for vardprogram
for DSD, ddr vissa patienter med
vaginalatresi ingdr. En stomi-
terapeut och gastrostomisjuk-
skoterska ar deltagare i Medas
nationella akademi for barn-
sjukskdterskor med inriktning
mot gastrostomi och i n&tverk
Skéne-Blekinge for stomitera-
peuter.

Utbildningsaktiviteter

Den sékande enheten genom-
for regelbundna utbildningsda-
gar, arrangerar regiondagar,
fortbildningsdagar, ST-dagar,
Arlig barnvecka, dér remittenter
har mdjlighet att delta. De
arrangerar férel@sningar fér
medarbetare och har méjlighet
att erbjuda regional utbildning
pd Practicum.

Utvecklingsarbete av vardkedja

genom enkd&ter och ibland
Aaven intervjuer, som sedan
anvands i enhetens forbatt-
ringsarbete.

Vid ett eventuellt rikssjukvards-
uppdrag planerar enheten att
férdjupa sina upparbetade
kanaler till hemortsjukhus i reg-
ionen. Detta inkluderar kommu-
nikation mellan PAL p& hemor-
ten, epikris och
mottagningsbesdkskopior, NPO-
tillgdng fill provsvar och an-
teckningar, regionméten, te-
madagar 0.5.v.
Kompletterande information

efter begdran:
All journalinformation &r till-

gdnglig for inremitterande via
NPO.

UAS efterstravar att s& mycket
som mojligt ska kunna géras pé
hemorten. E-hdlsokonceptet
kommer att vidareutvecklas.
Kurser for alla personalgrupper
frdin remitterande landsting.
Konsultresor till hemortslasaret-
ten. Randning och auskultation
erbjuds.

Kompletterande information

efter platsbesdk:

Verksamheten har implemente-

Verksamheten beskriver hur de
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r&den.

Vid ett eventuellt rikssjukvards-
uppdrag planerar Karolinska att
6ka anvdandandet av videokon-
ferenser, arrangera utbildnings-
och informationsdagar dar
relevanta intressenter bjuds in.
Aven skiiftligt material om riks-
sjukv@rdsuppdraget kommer att
utvecklas fér patienter.
Kompletterande information
efter begdran:

De sékande ger i sin komplette-

ring ett exempel p& sin uppfolj-
ningsmodell med hemortslasa-
rettet.

En telefonlinje for remittering har
upprdattats for hogre tillgénglig-
het.

Kompletterande information

efter platsbesdk:
Eftersom det redan finns kon-

sultmottagningar och samar-
bete mellan sjukhusen ar det
mojligt att utdka den externa
verksamheten. Mdlet for verk-
samheten &r att barnen ska
vara friska p& hemorten. For
diagnosgrupp C finns konsult-
mofttagningar. Man kommer
6verens om vad som kan gdras

pd& hemorten och barmen skots

|&kemedelshantering och ut-
vecklar arbetet med vdrdeba-
serad vard. Arbetet med var-
debaserad vérd leds av en
medicinsk processdgare. Kom-
munikationen med SBAR utvar-
deras 3 ganger/ar. Vidare har
en strukturering av vardnivéer
gjorts under 2016 for aft for-
battra férsériningsplanen av
specialistsjukskdterskor inom
pediatrisk intensivvérd. Enheten
har dven en mobil intensiv-
vardsgrupp, vars team arbetar
mot samtliga vardavdelningar
p& barnsjukhuset och gér be-
ddmning om vilka som behdver
flyttas fill IVA.

Enheten beskriver Akutsjukvérd i
toppklass som strategiskt mal.

Inhédmtning/utvérdering av

synpunkter och kunskapsdver-

féring till remittenter

Kunskapsoverforingen mdste
ske pd olika nivder. Vid ett
rikssjukvardsuppdrag skulle ST-
tfjanstgoringen pd Drottning
Silvia &ka, likasé forskningssam-
arbeten och "benchmarking”
med andra kliniker. Arbete med
nationella vardprogram och

nationella kvalitetsregister skulle

rat Formel 1 som &verrapporte-
ringssystem for dverflytt av pati-
ent mellan operationsavdelning
och BIVA. SBAR anvands for
informationséverforing. De
arbetar ocksd med en obruten
vardkedja och har infért "fast
frack surgery” for aft korta fiden
mellan férlossning och operat-
jon. Ultraljud av hjartat gérs pd
samtliga patienter med miss-
bildning av barnkardiologer
fére operation. Sekreterare
sGkerstdller att patienter kallas
fill sina regelbundna konfroller.

Inhdmtning/utvérdering av

synpunkter och kunskapsoéverfé-

ring till remittenter
Verksamheten i Lund ké&nner

ofta sina remittenter personlig-
en och har tat kontakt via tele-
fon, brev och mejl, dér syn-
punkter kan inh&mtas. Aven p&
regiondagar kan remittenter
I&mna synpunkter om négot
inte fungerar optimailt. Skrivna
avvikelser frén remittenter be-
handlas p& samma sétt som
interna avvikelser.

Generellt for samtliga diagnos-
grupper ar att den sékande

enheten vill arbeta vidare med

kan identifiera brister med hjdlp
av patientenkdater. Telemedi-
cinska kontakter utvecklas.
Stérre satsningar p& delaktighet
av férdldrar och patienter. De
planerar att g& vidare med en
app.

Avseende utveckling av riks-
sjukvArdsomréadena beskrivs
utveckling av den ventilatoriska
delen och den neonatala kirur-
gin. Forskning pAagar for aft
férfina metoden rérande barn
som har f&tt behandling med
trachealocklusion. Aven I&ke-
medelsbehandling av den
gravida modern vill man arbeta
vidare med.

Om Akademiska och remitten-
ten inte kommer 6verens forso-
ker man 16sa det med t. ex.
videokonferenser. Samarbetet
med hemorten sker via dialog

och shared care.
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fillsammans.

sAkerstdlla kunskapsdverforing.
Sahlgrenska har varit drivande i
arbetet med SWEAPS (nationellt
kvalitetsregister). Enheten skulle
aven erbjuda diverse utbild-
ningsaktiviteter, b&de p& hem-
orten och pé& kliniken i Gote-
borg.

Kompletterande information

efter begdran:
Den s6kande verksamheten vill

utveckla sitt arbete inom var-
debaserad vérd och knyta hela
vardkedjan fill detta. Aven
arbetet med utbildning och
konsultverksamhet i regionen vill
verksamheten utdka och for-
starka. Den barnkirurgiska in-
termedidrvardkapaciteten
kommer att férstarkas. Arbete
med att forstarka hela vardked-
jan kommer att fortsatta. Ut-
vecklingen av det neonatala
fransportteamet kommer fort-
satta.

Den sékande verksamheten
beskriver pd ett dvergripande
satt hur samarbetet med remit-
tenter fungerari enlighet med
god vard.

Kompletterande information

efter begdran:

individualiserad behandling och
uppfdljning i ett tatt samarbete
med hemorten, vilket resulterar i
kunskapsdverféring. Enheten ser
gdrna att ett team bildas runt
barnet, bade p& den barnkirur-
giska kliniken och p& hemorten.
Diafragmabrdck:

Lund vill filsammans med obs-
tetriker arbeta fér en sdkrare
prenatfal diagnos och dven
utveckla beddmningen av
diafragmabrdackets svarighets-
grad.

Esofagusatresi:

Hdr den s6kande enheten eft
behov av kunskapsspridning hur
diagnosen stdlls och hur det
priméra omhdndertagandet
gar till.

Anorektala/urogenitala miss-

bildningar, Hirschsprungs sjuk-

dom:

Gruppen &r valdigt heterogen,
varfér kunskapsspridning om hur
man gor det prim&ra omhdan-
dertagandet d&r vikfigt. Patienter
med vaginalatresi har dven en
barnendokrinolog med i vérd-
tfeamet.

P& grund av att blésexstrofi och

epispadi &r sa sallsynt &r det
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Om undersdkningarna gors pa viktigt att familien snabbt kom-
hemorten har regionsjukhuset mer till en barnkirurgisk klinik och
tolkningsféretrdde av svaren. fér bra information och mojlig-
Vad gdller anorektala missbild- | heter att f& stalla frégor.
ningar gors uppfoliningen pd& Kompletterande information
regionsjukhuset. Verksamheten efter begdran:
menar att férdelen med cent- Det finns kompetenscentrum i
ralisering @r att man har pati- Malmé dér man utbildar och
entfallen pd eft stdlle. fortbildar BVC-personal i reg-
ionen. Verksamheten kan tanka
sig ha en &ppen inbjudan till de
andra, om de skulle f& fillstdnd.
Patientens fillst&dnd avgdr hur
uppfoljningen ldggs upp, men
man férsdker sé 1&ngt det gér
att folja upp P& hemorten. Vid
ett eventuellt framtida rikssjuk-
vérdsuppdrag kommer patien-
ten f& vdlja var de foljs upp.
Telemedicin beskrivs som eft bra
verktyg for patienter Idngt bort
(t. ex. E.plattan och hjartnéatver-
ket Getrud).
Resultatuppfdlining
5.1 Kvalitetsregister Rapportering sker idag fill flera Rapportering skeri dagsldget till | Rapportering sker i lokala, vissa Rapportering sker framst fill
register, internationella, lokala lokala och vissa internationella infernationella register och ett lokala register och fill internat-
och ett nationellt register ér pd register. Ett nationellt register ar | nationellt register &r under ut- ionella register. Nationellt regis-
gdng. Tackningsgraden uppges | under utveckling och samtliga veckling. | de lokala registren ér | ter uppges vara under utveckl-
vara 100 % i de internationella sokande kliniker uppges vara t&ckningsgraden 100 %. Nat- ing. Oklart vilken t&ckningsgrad
och lokala registren. Detta delaktiga i styrgrupp. | det ionellt register for anorektala sékande har i lokalt register dé&
sAkerstdlls genom darliga jamfo- lokala registret @r t&cknings- missbildningar och bldsexstrofi det endast anges att SWEAPS
relser med journal och operat- graden 100 %, detta sékerstdlls uppges vara 100 %. kommer att ha 100 % tack-
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ionsdatabaser. En Arlig revision
och analys av de lokala regist-
ren gors i syfte att identifiera
eventuella fel i data.

F&r de lokala registren samman-
stalls arsrapporter av den dia-
gnosansvariga barnkirurgen.
Rapporterna anva@nds vid verk-
samhetens kvalitetsuppfolj-
ningsmoten och redovisar
bland annat resultat, inklusive
komplikationer. Ingen beskriv-
ning av inrapportering fill inter-
nationella eller nationella regis-
ter beskrivs.

Diafragmabréck (A):

Rapporteras till det internation-
ella "Congenital Diaphragmatic
Hernia Study Group (CDHSG)"i
Texas ddér cirka 50 kliniker deltar.
Det finns &ven ett lokalt dia-
fragmalbrdckregister dit data
rapporteras sedan 1990.
Sékande har de parametrar
som rapporteras som ut-
fallsmatt: Antal fédda barn med
diafragmabrack,
vikt/ldngd/gestationsdlder,
APGAR-score, typ av missbild-
ning/ev. andra missbildning-
ar/ev. kromosomavvikelse,

operationsmetod, ECMO-

genom journalgranskning och
t&ckningsgradsjamforelse.
Registreringen sker kontinuerligt
av patientansvarig barnkirurg
med stdd frdn en sjukskodterska
som har 25 % tjadnst med kvali-
tetsregisterarbete. Utveckling
mot mer digitalt system pagdar. |
dagslaget sker pappersregistre-
ring som laggs in i Excel av
registerdedikerad sjukskdterska.
Statistik tas ut av kvalitetsansva-
rig verksamhetssamordnare
och analyseras fillsammans
med barnkirurgerna varefter en
sammanstdlining sker. Resulta-
ten &terkopplas till barnkirurger,
omvardnadspersonal och led-
ningsgrupp.

Rapportering fill lokalt kvalitets-
register fér avancerad barn
och ungdomskirurgi sker fér
féljande diagnoser inom riks-
sjukvardsdefinitionerna: medfott
diafragmabrdck (A), esofagu-
satresi (B), anorektala missbild-
ningar (C), Hirschprungs sjuk-
dom (C), bldsexstrofi-epispadi
(C). Registret uppges folja SKL:s
stadgar for ett nationellt kvali-
tetsregister.

| registret finns uppgifter sésom:

Amnesansvarig lakare for re-
spektive diagnosgrupp ansvarar
fér datainsamling fill registren
som skots kontinuerligt i samar-
bete med medicinsk sekrete-
rare. De dmnesansvariga lakar-
na uppges dven ansvara for
arlig sammanstalining och ana-
lys av datakvalitet. Nationella
och intfernationella redovisning-
ar anvdnds som konfroll fér att
sAkerstdlla datakvalitet.
Enheten har redovisat endast
de viktigaste parametrarna som
samlas in i respektive register.

Diafragmabréck (A):

Registrering sker i lokalt register
och i det internationella regist-
ret "Congenital Diaphragmatic
Hernia Study Group (CDHSG)". |
det lokala registret foljs patien-
terna upp till 15 &rs dlder och
inkluderar &ven 6verféringen fill
vuxensjukvarden. | registret
finns perioperativ information,
per- och postoperativ informat-
ion, status vid utskrivning och
information fran uppféljande
kontroll tvd mdanader efter op-
eration samt vid 1, 7 och 15 &rs

Alder.

Esofagusatresi (B):

ningsgrad och SPOR 85 % &ver
hela riket.

Vid fr@ga om hur data valideras
i registren svarar sékande med
en redovisning av SKL:s stadgar
for nationella kvalitetsregister
ddr SPOR och s& smd&ningom
SWEAPS kommer ingd.

Vid frdga om arbetssatt nér
data inrapporteras, hdmtas ut
och sammanstdlls, svarar den
sokande utifrdn kommande
nationella kvalitetsregister.
Lokalt registreras data i excelfil
for diafragmabréck, esofagu-
satresi och Anorektala missbild-
ningar (ARM).

De nationella uppfdljningspro-
grammen for diafragmalbrdck,
esofagusatresi och ARM har
anvdants for att skapa journalta-
beller s& att variabler kan tas ut.
Internationellt uppges atft data
rapporteras fill EUPSA:s esofagu-
satresiregister och "Congenital
Diafragmatic hernia Study
Group”.

Diafragmabréck (A):

Registrering sker av uppgifter
om prenatal diagnos, gestat-
ionsélder, fddelsevikt, ldngd,

forlossningssétt, APGAR-score,
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behandling, status vid utskriv-
ning och Idkemedel.
Esofagusatresi (B):

Rapporteras till det internation-
ella “European Paediafric Sur-
geon'’s Association (EUPSA)”
och fill ett lokalt kvalitetsregister
om esofagusatresi sedan 2010.
Arligt utfall av parametrarna:
langd, vikt, tecken p& OL,
aktuell medicinering, inhalat-
ioner, behov av syranédmmande
|dkemedel, operationssar/arr,
antal esofagusdilatationer,
aktuell kost, om barnet satter i
halsen, uppfdlining med besdk
vid postnatal &lder, bedémning
av ev. thoraxdeformiteter och
brosttillvéxt.

Anorektala missbildningar (C):

Ett lokalt kvalitetsregister fér
anorektala missbildningar, inklu-
sive kloak, finns sedan 2009. Har
rapporteras typ av anorektal
missbildning, associerad miss-
bildning, kirurgiska ingrepp,
tarmfunktion vid olika &ldrar,
behov av medicinering, stomi
och antegrada lavemang.

Det anges @ven vilkka paramet-
rar som kommer att rapporteras

in i SWEAPS registret som pilot-

antenatalt kénd diagnos, pre-
natal rddgivning, moderns
Alder, barnets koén, gestations-
Alder, férlossningsmodalitet,
fodelsevikt, IGngd, associerade
missbildningar, hereditet, ope-
rerande klinik, operatér och
sjukdomsspecifika bakgrunds-
variabler.

Diafragmabrdck (A):

Internationellt rapporterar verk-
samheten fill "The Congenital
Diafragmatic Hernia Study
Group (CDHSG)" -registret for
diafragmalbrdck som varit aktivt
sedan 1995.

Kommande:

Nationellt kvalitetsregister for
avancerad barn- och ung-
domskirurgi (SWEAPS) &r under
utveckling. Sékande beskriver
ett aktivt delfagande genom
styrgrupp., registercentrum o.s.v.
Ett arbete med att ta fram
patientrapporterade matt
pd&gdri samarbete med tva
kliniker i Tyskland och detta
planeras I&ggas in i registret.

Ovriga kommande register:

Internationellt registret for hy-
pospadi dér verksamheten
deltar akfivt.

Registrering sker i lokalt register.
Det lokala registret omfattar
vardtillfdllet vid fédelsen och
den korrigerande operationen. |
registret registreras patientdata,
preoperativa fynd, operation
och postoperativt fériopp.

Hirschsprungs sjukdom (C):

Lokal datainsamling sker och
strécker sig fran forsta kontakt
med varden och fill sista kontroll
vid 15 drs dlder. | registret finns
uppgifter om patientdata, dlder
och symtom vid sokfillfallet,
preoperativ utredning, postope-
rafivt férlopp och vérdtid. Badde
vid primdroperation och vid re-
konstruktiv kirurgi. Uppfdljnings-
variabler registreras vid 1, 5, 10
och 15 &rs dider.

Anorektala missbildningar (C):

Lokal datainsamling samt inter-
nationellt i AnoRectal Malform-
ations (ARM-neft), dar data fors
in p& gruppnivd. | det lokala
registret finns samma paramet-
rar som i registret for Hirsch-
prungs sjukdom och specifika
uppgifter gdllande vilkken typ av
anorektalmissbildning, stomi-
upplaggning eller nedliadggning.
Uppgifter om andra missbild-

preoperativ rdntgenundersdk-
ning, ekokardiografi, kromoso-
mavvikelser, associerade miss-
bildningar, &lder vid operation,
antal dagar i respirator (post-
op), vardtid, komplikationer,
resultat av
pH/impedansmatning, biopsier
tagna frén esofagus vid skopi
och lungfunkfionsundersdk-
ningar (specifika fér A och B)
samt antal anastomosdilatat-
ioner.

Kommande:

ARM-net, SWEAPS samt Svenskt
PeriOperativt Register (SPOR)
(anslutning under 2016).
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projekt (se nedan).Bl&sexstrofi

Kompletterande information

(C):

For blasexstrofi finns ett lokalt
register etablerat sedan 2015. |
registret rapporteras typ av
anorektal missbildning, defek-
tens storlek, kirurgiska ingrepp,
CRF, data om graviditet och
férlossning.

Ovriga register:
e Perinatal kvalitetsregistret

(SNQ) — neonatologi och
barnkirurgiska diagnoser (nat-
ionellt)

e SPOR- perioperativ vérd
(nationellt)

Kommande register som beskrivs

i ansékan:

¢ ARM-net (etisk préovning
kr@vs) — Anorektala missbild-
ningar (C) (internationellt)

o ERN-n&tverken ERNICA &
eUROGEN kommer utgdra
plattform fér patientdatare-
gistrering

e Svenskt register fér avance-
rad barnkirurgi (SWEAPS). Ags
av svensk barnkirurgisk fore-
ning och férvaltas av regis-
tercentrum Goéteborg (nat-
ionellt)

Kompletterande information

efter begdran:
Den sékande beskriver systema-
fisk sékerstdlining av datakvali-

teten i deras register.

ningar registreras ocksa (fr. a.
spinalkanalen).

Bl&sexstrofi (C):

Lokal datainsamling sker och &r
uppdelad pd flickor respektive
pojkar. De variabler som regi-
streras uppges vara framtagna
nationellt och framgd av det
nationella vardprogrammet for
bldsexstrofi. Registreringen star-
tar vid forsta vardtilifdllet och
pdagadr fram fill slutlig kontroll vid
15 ars &lder. Uppgifter om pre-
operativ information, primdrop-
eration, kontroll fre mé&nader
efter bldsslutning och vid ett
och fem ars dlder samt slutlig
kontroll vid 15 érs &lder.
Vaginal aplasi (C):

Endast patientantal registreras
lokalt, men de som &ven har
anorektala missbildningar regi-
streras i det registret. Aven de
som har Disorders of Sex deve-
lopment (DSD) registreras ddr.
Kommande:

SWEAPS utvecklingen invantas.
"European network for esofagal
atresia” ddr sékande uppges
vara registrerad deltagare men
invéntar etisk fillstdnd innan

registrering kan ske.
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efter begdran:
Pilotversion av det nationella

registret for barnkirurgi kommer
att testas under 2017 for
esofagusatresi och anorektala

missbildningar.

5.2

Uppfdljning och
utvardering av

varden

Den sékande uppger att data
kring ex. vardrelaterade infekt-
ioner, fallskador och ledfider i
vé&rden, samlas in och analyse-
ras inom ramen foér Karolinska
universitetssjukhusets kvalitets-
och patientsdkerhetsarbete. |
ovrigt uppges attinga andra
data samlas in &n de som regi-
streras i kvalitetsregistren.

Den sékande redovisar vilka
parametrar som dnskas frdn
remittenterna under respektive
diagnos, b&de prenatalt och
for de verksamheter som skdter
patientuppfdljningen sjélva.
Vidare uppges att malet ér att
utveckla befintliga vardpro-
gram tillsammans med &vriga
sokande med tydlig redovisning
av de underlag som boér inhdm-
tas frén remittenterna.
Uppfoliningsmatt/indikatorer for
uppféljning av patienterna
inom respektive diagnosgrupp

beskrivs.

Den sékande uppger att in-
formation om behandling och
vardprocess samlas in genom
vardebaserad vard. Inom ra-
men for vérdebaserad vard
samlas data s& som kostnads-
matt och familjiens upplevelse
av varden, kliniska resultat- och
processmatt. Vidare samlas
data om behandling och
vardprocess dven in genom
forskning.

SU samlar sjdlva in uppfdljnings-
data vid de standardiserad
uppfoliningsbesdk som patien-
terna genomgdr efter behand-
ling vid enheten. | framtiden
Onskar enheten atft mer preno-
tal information samlas in, samt
ett fortsatt gott samarbete med
hemortssjukhus.
Uppfoliningsmatt/indikatorer fér
uppfdlining av patienterna
inom respektive diagnosgrupp
beskrivs.

S6kande uppger att mojlighet-

Den sékande anger ytterligare
kvalitetsregister som anvands
inom verksamheten, ssom
Svenskt intensivvardsregister,
svenskt neonatalt kvalitetsregis-
ter och infekfionsverktyget -
Nationellt IT (stdd for registrering
av vardrelaterade infektioner &
antibiofikaval).

Den sékande uppger att data
om funktion i vuxen &lder har
stor betydelse fér att kunna ge

en l&dngsiktig prognos fill barn

och anhdériga under uppvaxten.

Vidare uppges att data frdn
hemortsjukhusen behdver sak-
ras for att information frén vérd-
kedjan ska bli s& komplett som
majligt.
Uppfdliningsmatt/indikatorer for
uppfdlining av patienterna
inom respektive diagnosgrupp
beskrivs.

Den sékande uppger att det ar
angeldaget att det nationella

registret SWEAPS byggs ut och

Den sékande uppger att in-
formation frdn patientenkater
och kliniska parametrar samlas i
s& kallade journaltabeller i det
elekfroniska journalsystemet.
Detta &r kopplat till analyssy-
stem och finns fé&r samtliga
rikssjukvardsomréden utom
blésexstrofi.

Den sékande uppger att en
sammanhdallen elektronisk jour-
nal skulle |6sa problemen med
Aterrapportering frdn hemorts-
sjukhuset och att hemortssjukhu-
sen ibland inte &r villiga aft
bekosta mottagningsbesodk pd
UAS.

Den sékande uppger uppfolj-
ningsmatt och variabler i sin
komplettering.

Den sékande uppger att de
redan har alla férutsattningar
pd& plats fér att samlain, sam-
manstdlla och analysera data
som beskriver resultat av var-

den. De har en kontinuerlig
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Den sékande beddmer mdjlig-
heterna som goda aft utveckla
insamling och analys av data
som beskriver resultat av var-
den. En registerdatabas med
automatisk datadverforing frén
datasystem och databaser kan
skapas for de aktuella diagnos-
grupperna inom RSV-
definitionen pd liknande satt
som gors for flera nationella
register idag. "Big data analy-
sis” och férbattrad artificiell
infelligens beddms i framtiden
underldtta automatisk aviGsning
av stora mangder journaldata.
Kompletterande information

efter begdran:
Vidare beskriver den sGkande

vad som krévs for att samla in
och bearbeta den data som

erhdlls i verksamheten.

erna tillinsamling och analys av
data, som beskriver resultat av
varden, underldttas av en
centralisering, dock behdver
krav stdllas pd& aktérernas sam-
arbete. Nationella vardpro-
gram med tydliga rutiner beho-
ver formuleras och inr&ttas samt
|&nkas fill ett nationellt kvalitets-
register. For att kvalitetsregistret
ska fungera krdvs finansiering.
Kompletterande information

efter begdran:
Den s6kande verksamheten

redovisar detaljerad lista p&
parametrar som de énskar & in
fr&n remittenter.

Den sékande beskriver kontfinu-
erlig samverkan med hemorts-
sjukhuset och kommunikation
enligt SBAR.

valideras, att nationellt samar-
bete ar av stérsta vikt (mellan
de fyra universitetssjukhusen
s&val som hemortssjukhusen),
och aft &ven mindre sjukhus
deltari styrgruppen for registret.
Sdrskilda resurser behodver fillsat-
tas fér att sakerstdlla god kvali-
tet p& inrapporteringen. Vidare
uppges att en komplettering
med uppgifter om livskvalitet
behdvs och DISAB-kids foreslds
kunna anvandas i detta sam-
manhang. For att detfta ska
kunna verkstdllas krévs organi-
sation tillsammans med hem-
ortssjukhus, utbildning och inve-

stering i utrustning.

kontakt med hemortssjukhus i
norra Sverige, kontinuerlig kun-
skapsdverféring och specialist-
rad i Uppsala-Orebroregionen.
Kompletterande information

efter begdran:
Parametrarna som samilas in i

journaltabeller listas i komplette-
ringen.

UAS registrerar i lokalt register,
CDHSG och EUPSA.

UAS 6nskar f& inrapporterat
diagnostiska undersékningar,
kompletterande information om
missbildningar och de uppfdlj-

ningar som gors p& hemorten.

Kvalitets- och verksamhetsutveckling

6.1

Vardprogram
och behandlings-

riktlinjer

Vardprogram:
Den sékande verksamheten har

lokala behandlingsriktlinjer for
alla diagnoser som ingdr i riks-
sjukvérdsdefinitionerna. Nation-
ella vérdprogram eller behand-
lingsriktlinjer finns for

esofagusatresi, anorektala

Vardprogram:
Lokalt: handldggningsplaner

och PM fér samtliga diagnos-
grupper inom definitionerna.
Diafragmabrdéck:

Lokalt vé@rdprogram/PM/riktlinjer
foljs med vedertagna behand-

lingar och standardiserad upp-

Vardprogram:

Diafragmabrdck:
Lokala vardprogram med be-

handlingsriktlinjer och uppfolj-
ningsvariabler finns. Nationellt
uppfdljningsprogram finns for

postoperativa kontroller. Inter-

nationellt finns inget vardpro-

Vardprogram:
Nationella vérdprogram finns

for medfoétt diafragmabréck,
medfédda missbildningar av
matstrupen, anorektala miss-
bildningar, Hirschsprungs sjuk-
dom och medfédd exstrofi av

urinbl&san. Uppfoliningspro-
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missbildningar och bl&sexstrofi.
Vardprogrammet for dia-
fragmabrdck féljer internation-
ella riktlinjer och uppfdljnings-
program.

Inférande/utmdnstring av me-

foder:

Karolinska har ett styrande
dokument, "Inférande och
avveckling av metoder”, som
tydliggér arbetssattet vid info-
rande och avveckling av me-
toder. Verksamhetsche-
fen/patientomrddeschefen
ansvarar for att processen gér
fill p& sékert satt, att riskbeddm-
ning gérs och aft medarbetare
informeras. Metoder ska vara
evidensbaserade och riskbe-
démning bér genomfoéras. Bl. a.
undersdks kostnadseffektivitet
och vilka individ- och samhdlise-
tiska aspekter som finns. Av-
veckling sker enligt samma
format som inférande.

| sitt arbete med riksanalys vid
férandringar i organisat-
ion/arbetsprocesser finns riktlin-
jer om hur en riskanalys ska gé&
fill. Verksamhetschef eller pati-
entomrédesansvarig Iakare

utser en ansvarig som utreder

folining vid nyckeldldrar.
Esofagusatresi:

Nationellt vardprogram féljs.
Internationella riktlinjer avse-
ende kirurgisk teknik foljs. Stan-
dardiserad uppfdljning vid
nyckeldldrar.

Anorektala missbildningar:

Nationellt vérdprogram foljs.
Aven infernationell konsensus
foljs.

Hirschsprungs sjukdom:

Vardprogram har pdbédrjats,
men dr inte nationellt etablerat
annu. Internationell "golden
standard” foljs for diagnostik
och behandling.

Bidsexstrofi/epispadi:

Internationell konsensus och
behandlingsriktlinjer saknas,
men den sékande enheten
foljer vetenskaplig evidens och
inhadmtar kunskap frén internat-
ionella centra.

Vaginalatresi:

For DSD, ddr vaginalatresi kan
ingd, finns ett nationellt vard-
program.

Inférande/utménstring av me-

toder:
Den s6kande enheten anvén-

der sig av HTA-analys. Kvalitets-

gram, men dé&remot behand-
lingsriktlinjer.

Esofagusatresi:

Lokalt vérdprogram med be-
handlingsrikilinjer och uppfolj-
ningsvariabler finns. Nationellt
uppfoliningsprogram fér posto-
perativa konftroller finns. Inget
internationellt vardprogram
féreligger.

Anorektala missbildningar:

Lokalt vérdprogram med be-
handlingsriktlinjer och uppfolj-
ningsvariabler finns. Nafionellt
vardprogram med utrednings-
riktlinjer och uppfdljiningspro-
gram finns. Infernationella rikflin-
jer for "bowel management”
foljs.

Hirschsprungs sjukdom:

Lokalt vérdprogram med be-
handlingsriktlinjer och uppfolj-
ningsvariabler finns. Inget nat-
jionellt vardprogram finns annu,
men arbete kring ett uppfolj-
ningsprogram &r pdbdriat. Inget
internationellt vardprogram
finns, men enhetens lokala
uppfdljningsprogram samt "bo-
wel management” grundar sig
pd internationella frégeformuldr

och behandlingsriktlinjer.

grammen fdlier de internation-
ella riktlinjerna fér samtliga
diagnosgrupper. Vidare finns
kvalitetsdokument for initial
handldggning, behandling och
basal utredning.

Inférande/utmoénstring av me-

foder:

Inférande av nya metoder
kraver vetenskaplig bas, ac-
ceptans inom professionen och
tillst&nd frén etikprévnings-
ndmnd. Analys av "best
practice” férs och genom néra
samarbete med internationella
experter.

For riskanalys anvénds SKL:s
modell. Riskanalys genomférs
enligt atta steg: identifiering av
bakomliggande orsaker, férslag
pd atgdrder och metod fér
uppfdljning, slutrapport, beslut
om atgarder, utvérdering och
uppfolining av atgarden. Verk-
samhetchef eller sektionschef
ansvarar fér att initiera proces-
sen och foljs sedan upp enligt
en handlingsplan.

Uppdatering och utveckling av

lokala instruktioner/riktlinjer

Lokala instruktioner och riktlinjer

tas fram efter identifierade
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evidensen och gor riskanalysen.

Darefter tas beslut om info-
rande. Ny teknisk apparatfur
och utrustning riskbeddms och
godkd&nns av avdelningen for
medicinsk teknik.

Uppdatering och utveckling av

lokala instruktioner/riktlinjer

Den sékande enheten har ett
dokumenthanteringsprogram
dar samtliga dokument finns.
Dokumenten uppréttas av den
som ar narmast ansvarig for
innehdllet. Dokument&garen
ansvarar fér uppdatering, som
sker minst en gdng per ar.
Kompletterande information

efter platsbesdk:
Precis som fér de andra enhet-

erna anvands lokala vérdpro-
gram/rutiner som komplement
fill de nationella vardprogram-

men.

s@kringen av HTA-analysen gors
av tvé personer, som skriver ett
forslag till utidtande. Utldtandet
redovisas for den regionala
HTA-kvalitetssakringsgruppen.

| sitt arbete med riskanalys vid
férandringar i organisat-
ion/arbetsprocesser anvander
sig enheten av SKL:s modell. Ur
patientperspektiv gors riskana-
lyser och behandlingsval efter
diskussion vid teamkonferens
eller operationsplaneringsmote.
Resultat vid riskanalyser &ter-
kopplas till relevanta chefer
och medarbetare.

Uppdatering och utveckling av

lokala instruktioner/riktlinjer

For skriftliga riktlinjer/PM finns ett
kvalitetssékringssystem. Doku-
menten uppdateras minst
vartannat &r och finns tilgédng-
liga pd intrandtet och externt.
Rikflinjerna arbetas framien
arbetsgrupp och granskas av
omrddesexpert. Enheten an-
vander sig av IT-stéd med do-
kumenthantering, som p&min-
ner om nar riktlinjen behdver
revideras.

Kompletterande information

efter platsbesdk:

Blasexstrofi:

Lokalt vardprogram med be-
handlingsrikilinjer och uppfolj-
ningsvariabler finns. Nationellt
vardprogram finns. Inget inter-
nationellt vardprogram finns.
Vaginala aplasier:

Lokalt vérdprogram fér anorek-
tal missbildning foljs om vaginal
aplasi diagnostiseras som del i
anorektal missbildning. Om det
ingdr i DSD-diagnos foljs det
nationella vérdprogrammet for
DSD.

Inférande/utmdnstring av me-

foder:

Vid inférande av metoder,
teknologier eller IGkemedel
(med varde &ver 1 miljon kro-
nor) tilédmpas ordnat inférande
filsammans med en styrgrupp.
Styrgruppen beddmer enligt
HTA-analys. Inférande férbereds
t. ex. genom besdk pd centra
dér metoden anvands. Aven
SWOT-analys anvdnds for att
analysera maéjligheter och risker.
| sitt arbete med riskanalys vid
férandringar i organisat-
ion/arbetsprocesser goér enhet-
en en bedémning om férand-

ringen kan innebdra risk for

behov. Den sékande har eft
dokumenthanteringssystem,
som paminner om ndr doku-
ment behdver revideras. Varje
verksamhetsomrdde vid Aka-
demiska har en person som
administrerar i dokumenthante-
ringssystemet.

Kompletterande information

efter begdran:
Lokala vardprogram finns &t-

komliga for samtlig vardperso-
nal.

Mini-HTA gors vid stérre verk-
samhetsférandringar och hur
detta gors rent praktiskt beskrivs

av verksamheten.
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Verksamheten inférlivar de patientsdkerheten.
nationella vardprogrammen i Uppdatering och utveckling av
de lokala rutinerna. Det ar svart | lokala instruktioner/riktlinjer
med gemensam syn mellan Enheten har sérskilda medarbe-
enheterna, men de har enats fare som ansvarar fér uppdate-
om gemensamma ndmnare for | ring av instruktioner och rikflinjer.
de nationella vé&rdprogram- Allting finns samlat i ett IT-stéd
men. Lokala vardpro- fér dokumenthantering med
gram/rutiner anvands som inbyggd pdminnelse fér revide-
komplement fill de nationella ring. Nya och uppdaterade
vardprogrammen. riktlinjer sprids via mejl, APT,
moten och utbildningsdagar.
Kompletterande information
efter platsbesok:
Precis som fér de andra enhet-
erna anvdnds lokala vardpro-
gram/rutiner som komplement
till de nationella vardprogram-
men.
6.2 Patientsdkerhet Den sékande enheten har ett Den sékande enheten har ett Den sékande enheten har ett Den s6kande enheten har ett

avvikelsehanteringssystem.
Avvikelser rapporteras i avvikel-
sesystemet och till nérmaste
chef, som vidarerapporterar fill
verksamhets-
chef/patientomradeschef.
Patient informeras alltid vid

vardskada. Utfallet av avvikel-

serna redovisas i ledningsgrupp,

avvikelsehanteringsgrupp, en-
heten for Kvalitet och Utveckl-

ing och samverkansgruppen.

avvikelsehanteringssystem.
Arbetet med avvikelsehante-
ring inkluderar bl. a. orsaksutre-
dare, &tgdrdsansvariga och
uppfdljningsansvariga. Verk-
samhetschef och verksamhets-
utvecklare har kdnnedom om
samtliga rapporterade handel-
ser. Det finns skriftliga rutiner
och PM fér hdndelseanalys.
H&ndelser rapporteras tilloaka

fill verksamheten. Vidare arbe-

avvikelsehanteringssystem.
Patientsdkerhetsrond genom-
fors en g&ng om dret tillsam-
mans med bl. a. en patient-
samordnare. WHO:s checklista
fér sdker kirurgi, modifierad fér
barn, fillémpas vid operation.
Journalgranskning har pagatt
2012-2015, resultatsammanstall-
ning p&gdr och kommer att
presenteras fér medarbetare.

Verksamheten genomfdr regel-

avvikelsehanteringssystem.
Avvikelser handléggs av ansva-
rig chef, som analyserar hén-
delsen och beslutar om atgard.
Enheten har en patientsdker-
hetsgrupp som traffas regel-
bundet.
Handelseanalysutbildad resurs
finns p& Akademiska. Vid allva-
rig hdndelse kontaktas chefla-
karen, som beslutar om h&ndel-

seanalys ska goéras.




Krite-

rium

Galler

Karolinska

SU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd beddmning

Avvikelserna sammanstdlls,
rapporteras och féljs upp av
linfechef. Vardskador diskuteras
pd& APT och "M&M"-mdten.
Handelseanalysteamet skriver
en rapport dver hdndelsen. En
sammanfattning av hdndelse-
analysen publiceras internt och
redovisas for berdrd enhet.
Verksamheten beskriver utforligt
sitt ledningssystem. Utfallsmatt
rapporteras och &terkopplas pd&
APT och "M&M"-méten. Arlig
kvalitetsrapport sammanstaills.
Komplikationskonferens hdills
varannan vecka. Enheten arbe-
tar dven aktivt med sdkerhet
kring ldkemedelshantering.
Patientsdkerhetsmalen folis upp
regelbundet. Kvalitetsbokslut
och patientsdkerhetsberattelse
upprattas érligen.
Verksamheten har en checklista
fér sdkerhet vid kirurgiskt in-
grepp och deltog 2012 i pati-
entsdkerhetsprojektet "Saker
bukkirurgi”. Fér barnkirurgi resul-
terade detta bl ai féljande
Atgdrder:

Ny rutin for Idkemedelsdverfo-
ring, b&tire operationsanteck-

ningar, 6kad tillgénglighet per

tar enheten med patientmed-
verkan.

Enheten har en kvalitets- och
patientsdkerhetsgrupp med
representanter frdn enheterna.
Utdver det finns &ven en avvi-
kelsehanteringsgrupp och en
verksamhetfsgemensam ar-

betsgrupp for Idkemedel. Ana-

lys och sammanstalining gérs bl.

a. av medicinskt ansvariga.
Enheten gér dven mal-
gruppsundersdkningar och
retrospektiva journalgransk-
ningar.

Handelseanalys sker i samtliga
fall av allvarliga handelser och
vid mindre allvarliga handelser
som har upprepats flera
gdnger. Verksamhetschefen
initierar h&ndelseanalys och
chefl@kare fattar beslut om de
&tgdrder som behdvs. Atgdr-
derna genomfoérs av medicinskt
ansvariga, enhetschefer etc.
P& sjukhusdvergripande nivd
och omrdadesnivd finns en kvali-
tets- och patientsékerhetsplan.
Darutdver finns en utvecklings-
plan for sjukhuset och en speci-
fikt for verksamheten. Patient-

sGkerhetsrond gors tvé génger

bundet "M&M"-konferenser och
arbetar &ven med "Infektions-
verktyget” rérande vardrelate-
rade infektioner och antibiofi-
kaordinationer.
Avvikelsedrenden hanteras av
ansvarig (oftast enhetschef)
och aterkopplas till medarbe-
tare. Vid allvarliga avvikelser
g6rs beddmning av verksam-
hetschef. Avvikelser analyseras
och anvdnds som forbatt-
ringsatgdrder. Patientsékerhets-
samordnaren aterkopplar
varannan vecka fill verksam-
hetsomrddets ledningsgrupp.
Féraldrar/narstéende kontaktas
vid allvarlig h&ndelse. Inom
verksamhetsomrédet finns ana-
lysledare och vid behov kan
analysledaren frdn andra SUS-
verksamheter anlitas.

Effer hdndelseanalys bestGms
A&tgdrd. En handlingsplan upp-
rattas for ndr dtgdrderna ska
inféras. Handlingsplan féljs upp
efter 6 man-1 &r och anvands
for diskussion och analys. Ana-
lyserna publiceras i Nationellt IT-
stéd for Handelseanalys kun-
skapsbank.

Enheten arbetar efter SUS led-

Verksamhetschefen informerar
medarbetare om att hdndelse-
analys ska géras. Analysledare
ansvarar for att skriva en slut-
rapport, dar de ger underlag fér
verksamhetschefens &tgarder
och att &terrapportera fill verk-
samhetschefen. Hadndelseana-
lysteamet genomfor uppfolj-
ningar av vissa drenden 6
manader efter genomférd
analys. Beslut om &tgérd ater-
rapporteras till medarbetare pd
APT, ldkarmoéten och skriftligen.
Analyser ska anvandas i Aka-
demiskas férbattringsarbete.
Varje &r upprattas en patient-
sGkerhetsberattelse och ett
kvalitetsbokslut.

Akademiska beskriver rutiner
och processer avseende resul-
tat och avvikelser och systema-
fiskt forbattringsarbete. Enheten
rapporterar manatligen bl. a.
féljande: basal hygien- och
kladregler, vardrelaterade
infektioner, "Infektionsverkty-
get”, smdrtskattningar, nutrition,
palliativ vard och trycksdr. Ett
patientsdkerhetsrdd arbetar
med &vergripande patientsd-

kerhetsfr&gor och utvecklar
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telefon och mina vardkontak- om dret. ningssystem for patientséker patientinformation. Enheten
ter. Planerat och p&gdende arbete | vard. Verksamheten beskriver arbetar med att inféra vérde-
inkluderar markérbaserad utforligt tilléimpningen av led- baserad och personcentfrerad
journalgranskning i barnsjukvar- | ningssystemet. Det organisato- vard. "M&M"-konferens ingdr
den, vardebaserad vard, ut- riska arbetet ér fordelat pd tre pad varje APT.
veckling av kvalitetsregister nivéer: férvaltning, division och
(SWEAPS), internationell verksamhetsomrade. Overgri-
benchmarking och ansékan fill pande mal &r bl. a. félisamhet
eUROGEN. fill basala hygien- och kladreg-
ler och minskning av antalet
felaktiga I&kemedelshandelser.
Vidare goérs dven markdrbase-
rad journalgranskning, ménat-
liga hygienobservationer och
diverse dvriga egenkontroller.
Arbetet med markdrbaserad
journalgranskning och ldkeme-
delshantering kommer att vida-
reutvecklas.
6.3 Resultatjamfo- Verksamheten gor jmforelser Den sékande verksamheten Uppfdljningsresultat samlas in Den sékande enheten rappor-

relse

genom register och inom ra-
men for forsknings- och utveckl-
ingsprojekt samt genom
"benchmarking” med internat-
ionella samarbetspartners.
"Journal clubs” genomférs
regelbundet. Europeiska refe-
rensndtverk kommer att kunna
erbjuda framtida resultatjamfo-
relser.

Karolinska deltar i den nation-

jamfor sig kontinuerligt med
publicerad vetenskaplig littera-
fur. Barnkirurger och sjukskéters-
kor deltar &dven frekvent i nat-
ionella och internationella
konferenser. Redovisning av
resultat sker regelbundet p&
moten.

Enheten har anvdnt sig av
egna och andras data for att

bl. a. minska patientbdrdan,

konfinuerligt avseende 1. ex.
I&ngtidskomplikationer och
vardtid. Enheten gor "bench-
marking” via publicerade stu-
dier, som sedan presenteras p&
nationella och internationella
konferenser. Enheten rapporte-
rar in fill internationella databo-
ser: "Congenital Diaphragmatic
Hernia Study Group”, "Ano

Rectal Malformations”-net och

terar till nationella kvalitetsregis-
ter och har l&karstudenter som
gor retrospektiva studier. De
rapporterar dven fill internat-
ionella register och har anmailt
sig till det internationella refe-
rensnatverket ARM-net.

Vad gdller utvecklingsarbeten
har den sékande enheten uto-
kat uppfdliningen av sina pati-

enter for att trygga 6vergéngen
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ella patientenk&dten och regi- féréndra uppfdljiningsprogram, ar anmdlda att bérja rappor- till vuxenvérden. Detta forbatt-
strerar samtliga patienter p& forbattra diagnostik och tid- tera till "European network for ringsarbete inkluderar ékad
barnintensivvardsavdelningen punkt for operation. Enheten esophageal atresia”. patienttilgdnglighet, temadao-
med avseende pd patientutfall | tittar pd studier, avhandlingar Utvecklingsarbete bedrivs ge- gar, skrifflig patientinformation
och processmatt. Ett exempel och litteratursdkningar. nom t.ex. doktorandarbete och | och inférande av adolescens-
pd utvecklingsprojekt ar "critical masterarbete. Exempel pd mottagningar.
appraised topic”-analyser som s@dana studier ror féréndring
studenter i barnkirurgi gér varje behandlingsstrategi gdllande
Ar. Manga av dessa analyser postoperativ antibiotikabe-
har lett fill justeringar i protokoll, handlingoch mag- och tarm-
undervisning och klinisk hand- funktion p& langre sikt efter
I&dggning av patienter. operation. Vidare gors férbatt-
ringsarbete genom att enheten
kontinuerligt uppdaterar pafi-
entinformation ndr ny kun-
skap/erfarenhet inhdmtats.
6.4 Utvecklingsarbete | Organisation och arbetsproces- | Intern uppfdlining av verksam- Varje enhet i verksamheten har | Den kirurgiska verksamheten

ser utvarderas frémst genom
patientenké&ter och medarbe-
tarundersdkningar. Flera forbatt-
ringar har gjorts efter synpunkter
frén fordldrar, bl. a. kortade
vantetider for nybesok, tillsatt-
ning av recepfionist for telefon-
samtal, telefonrddgivning for
utskrivna barn och omarbetad
patientinformation.

Angeldgna utvecklingsarbeten

Overgripande utvecklingsar-
beten inkluderar bl. a. ékat
patientinflytande, for-

enklad/forbéttrad kommunikat-

hetens resultat sker tre
gdnger/ar. Internationell
granskning sker i samband med
ackreditering och certifiering.
Verksamheten gor regel-
bundna patientsékerhetsron-
der, kvalitetsronder, risk- och
hdndelseanalyser och medar-
betarenkdat. Utvardering gors
aven med hjdlp av vardebase-
rad vard.

Angeldgna utvecklingsarbeten

Ett viktigt utvecklingsomrdade for
diafragmabrdck &r det prena-

tala omhdndertagandet, fort-

mal som foljs upp regelbundet.
P& barnkirurgen sker &terkopp-
ling varje vecka om t.ex. avvi-
kelser, komplikationer eller stryk-
ningar. | samband med detta
sker information fran arbets-
gruppen som arbetar med
operationsvéntelistan.

Angeldgna utvecklingsarbeten

Enheten vill arbeta med fyra
omraden, dar studier p&gar:
1) Férb&ttrad kunskap om den
fysiska och psykiska funkfionen
efter operation.

2) Utveckling av diagnostik och

utvarderas regelbundet och
resultatet &terrapporteras il
personalen. Patientndjdhet och
livskvalitet kan foljas och utvar-
deras.

Angeldgna utvecklingsarbeten

For diagramabrdck bér éver-
levnaden 6ka utan ékad fre-
kvens av neurologiska skador.
Lungutvecklingen bér stimule-
ras.

For esofagusatresi mdste "best
practice” rérande kirurgi vid
"long gap"-atresi identifieras,

sekunddra lungfunktionsned-
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ion utveckling av PROM och
PREM samt forbattrad évergdng
frén barn- fill vuxenvaérd.
Diafragmabrdck

Enheten vill férb&ttra den pre-
natala diagnostiken och ut-
veckla fostermedicin och pre-
natala behandlingar samt
fosterinterventioner for hogrisk-
patienter.

Esofagusatresi

Enheten vill optimera behand-
lingen av "long-gap” esofagu-
satresi, inklusive metoder for
ersattning av esofagus. Vidare
vill de utveckla metoder for
ufredning av motilitetsstérningar
i esofagus och ventrikel for att
forbattra utredningen infér
behandling och utvérdering av
behandling.

Anorektala missbildningar och

Hirschsprungs sjukdom

Enheten vill arbeta med ut-
veckling och standardisering av
"best practice”- diagnostik av
Hirschsprungs sjukdom och
fortsatta utvecklingen av kirur-
giska tekniker for b&dde anorek-
tala missbildningar samt Hirsch-
sprungs sjukdom. De vill dven

gdra molekyldra studier av

satt Idngtidsuppfolining och att
identifiera riskgrupper fér hog
morbiditet avseende lungfunkt-
jon.

Vad gdller esofagusatresi ar det
viktigt att optimera kirurgiska
metoder och utvardera olika
behandlingsformer, fortsatt
I&ngtidsuppfolining och dia-
gnostik av luftvagssjuklighet.
Rekonstrukfiv kirurgi av anorek-
tala missbildningar och Hirsch-
sprungs sjukdom ar ett utveckl-
ingsomrade, d& det dr viktigt
att optimera de kirurgiska be-
handlingarna. Ett annat ut-
vecklingsomrdde @r vidareut-
veckling av robotassisterad
laparoskopisk kirurgi och aft
férsdka forkorta vantetiden fill
operation.

Overgripande &r &ven utveckl-
ing av det nationella kvalitets-
registret viktigt.

Verksamheten arbetar med
SKL:s modell fér patientmedver-
kan. De har en kvalitets- och
patientsdkerhetsgrupp, dar
patienter medverkar. Vidare
har de dven s. k. "Familjedo-
gar”. Vid inférande av ny tek-

nik/metod inhdmtas patient-

teknik.

3) Smartbehandling hos ny-
fédda.

4) Hemsjukvard efter avance-
rad kirurgi hos barn och inter-
netbaserad kommunikation
med patienter i hemmet.

| nuléget sker ingen strukturerad
samverkan mellan patienter,
patientféretrédare och patient-
féreningar. Daremot informeras
fordldrar om de féreningar som
finns. Vidare arrangeras en
informationskvall dar féraldrar
kan natverka. Onskemdl har
kommit frén férdldrar med barn
som har behandlats p& andra
kliniker att f& delta pd dessa
fraffar.

Ett eventuellt rikssjukvardsupp-
drag skulle ge goda férutsatt-
ningar for forskning och majlig-
het till nationell samordning av
forskningsprojekt mellan de
enheter som erhdller rikssjuk-
vardstillstdnd. Gemensamma
riktlinjer om t. ex. behandling
kan etableras och nationella
kvalitetsregister utarbetas. Moj-
lighet till gemensamma be-
handlingskonferenser runt pati-

enter 6kar med ett

s@ttningar minimeras och risken
for skolios minskas. Vid Hirsch-
sprungs sjukdom madste en
screeningmetod (rektoanal
inhibitionsreflex med héguppld-
sande manometri eller radio-
logi) identifieras. Kirurgiska me-
toder som minimerar risk fér
sfinkterskador bér identifieras.
Vid bldasexstrofi och epispadi
mdste risken for urininkontinens
minskas genom forskning.
Overgripande finns ett stort
behov av evidensbaserad
uppfoljining av dessa patienter.
Enheten har samverkan med
patientféreningen ILCO,
VACTERL-féreningen, Riksfor-
bundet cystisk fibros, Riksfor-
bundet rérelsehindrade barn
och ungdomair, Riksférbundet
sdllsynta diagnoser, Riksforbun-
det f6r barn, ungdomar och
vuxna med utvecklingsstérning,
Jehovas vittnen, Barnombuds-
mannen och Astma- och aller-
giféroundet. De har ocksd
samverkan med Personskade-
férbundet RTP och Patient-
ndmnden ndr det &r aktuellt.
Ett eventuellt rikssjukvérdsupp-

drag skulle 6ka majligheterna fill
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enteriska nervsystemet och
tarmfunktion vid Hirschsprungs
sjukdom for att optimera om-
handertagandet.

Urogenitala missbildningar

Enheten vill utveckla nya be-
handlingsmetoder som kan
underldtta besvar med urinbld-
san. De vill ocksd utéka forstdel-
sen for hur missbildningen upp-
stér. Aven inom gruppen
vaginalafresier vill enheten 6ka
forstéelsen for problem som
patienten kan f& och déka kun-
skapen om diagnosen, t. ex.
fertilitet, I&ngtidsbesvér och hur
missbildningen uppstar.
Karolinska genomfér en omor-
ganisation med utgdngspunkt i
vardebaserad vard. Dar organi-
seras varden efter patientgrup-
per med liknande behov.
Enheten har samarbete med
VACTERL-féreningen. | och med
deltagande i europeiska nat-
verk kommer enheten f& ékad
samverkan med patientforetra-
dare tack vare ePAG (Euro-
pean Patient Advocacy
Group), som féretrader patien-
fens infressen inom nétverken.

Ett eventuellt rikssjukvardsupp-

perspektiv.

Ett eventuellt rikssjukvardsupp-
drag skulle underl&tta resultat-
redovisning, stérka férutsatt-
ningar fill systematiskt och
I&ngsiktigt kvalitets- och pati-
entsdkerhetsarbete. Ett Okat
patientmaterial skulle under-
|&tta patientmedverkan. Eta-
blering av nationella kunskaps-
cenftra skulle mojliggoéras.
Kunskapsgenerering genom
forskning underlattas.
Verksamheten &r ackrediterad i
barngastrokirurgi av "European
Union Medical Society” 2012,
och i barnurologi av "Joint
Committee of Pediatric Uro-
logy” 2011 och aterigen 2015.
Verksamheten har dven eft
certifierat miljdledningssystem
och ett laboratorium som upp-

fyller tvé& ISO-certifieringar.

rikssjukvArdsuppdrag.
Barnkirurgiska enheten har
genomgdatt SPUR (professionell
utveckling i sjukvarden) inspekt-
ion 2006. | maj ackrediterades
barnkirurgiska enheten som eft
fullvardigt utbildningscenter for
blivande barnkirurger av
"Section & Board of Paediatric
Surgery of the Union of Euro-

pean Medical Specialists”.

forskning, utveckling och utbild-
ning. Aven majligheten till nat-
ionellt och internationellt ut-
vecklingsarbete skulle 6ka.
Barnkirurgiska kliniken ar certifie-
rad av "European Board in
Paediatric Surgery” 2010 for
utbildning av ST-ldkare i barnki-
rurgi. De @r &ven ackrediterade
av "Joint Committee of Pedio-
fric Urology” 2013 for utbildning
av ST-dkare i barnurologi.
Kompletterande information

efter begdran:
For omrdde A och B vill verk-

samheten forbattra upplevelse
och vard av patienterna och
anhériga. Insamling av ater-
koppling via datorbaserad
infervjuteknik. Samla resultat i
register och jamfoéra resultat
med andra centra. Hitta battre
metoder for prenatal dia-
gnostik. Utveckla metoder for
utredningar och dérmed kunna
erbjuda bdattre behandlingar.
Medverka fill internationella
studier jamférande operations-
tekniker.

Foér patienter med long gap-
atresi vill de férb&ttra lungfunki-

ionen for patienterna.




Krite-

rium

Galler

Karolinska

SU

SUS Lund

UAS

Sammanlagd beddmning

drag skulle resultera i 6kade
mojligheter fill utveckling av
hela vardkedjan, samt forstérka
forskningsakfiviteter.

Karolinska &r ackrediterat av
SFAI, SFBaBi, BLF samt Svensk
Barnkirurgisk férening. Kolorek-
talt centrum ar ISO-certifierat
sedan 2010. Specialistutbild-
ningen i Barn- och ungdomski-
rurgi @r ackrediterad av SPUR
(2008) och av "European Board
of Paediatric Surgery”. Utbild-
ningen i urologi fér barn ar
ackrediterad av "Joint Commit-

tee of Pediatric Urology”.

For patienter med Hirschsprungs
sjukdom vill UAS samla kompe-
tens och data f&r mofilitetsstor-
ningar och utveckla metoder
som forbattrar livskvaliteten for

patienterna.

Forskni

Bedbmning av externa

experter

Beddmning av externa

experter

Beddmning av externa

experter




Tabell A1.2.3 - erfarenhet p& individnivd, totalt antal 2011-2015

Karolinska universitetssjukhuset

Kirurg Diagnos Q79.0
: Huvudop 15
Ass. Op S5
5 Huvudop 15
ASS. Op 5
3 Huvudop 10
Ass. Op S5
4 Huvudop 5
AsS. Op 5
Sahlgrenska universitetssjukhuset
Kirurg Diagnos Q79.0
: Huvudop 12
AsS. op 3
5 Huvudop 5
AsS. op 5
3 Huvudop 1
ASS. Op 3
4 Huvudop :

Ass. op




Skdnes universitetssjukhus, Lund

Kirurg Diagnos Q79.0
: Huvudop 2
Ass. Op 2
5 Huvudop 10
ASS. Op 7
3 Huvudop 3
Ass. Op 8
4 Huvudop 0
ASS. Op 2
5 Huvudop 8
Ass. Op S
6 Huvudop 5
AsS. Op 3
7 Huvudop 3
Ass. Op 4
8 Huvudop 0
ASS. Op 1
9 Huvudop 0
Ass. op 1
Akademiska sjukhuset
Kirurg Diagnos Q79.0
| Huvudop 4
Ass. op 3
5 Huvudop 0
Ass. Op 2
Huvudop 5
3 Ass. op 5
4 Huvudop 8
Ass. Op 5
Huvudop 8
° AsS. op 1
Huvudop 0
é Ass. Op 4
7 Huvudop 0
Ass. Op 2




Tabell B1.2.3 - erfarenhet pd individnivd, totala antalet 2011-2015

Karolinska Universitetssjukhuset

Diagnos Q39.0; Q39.1;

Kirurg Q392
: Huvudop 20
Ass. Op 25
5 Huvudop 15
ASS. Op 5
3 Huvudop 15
Ass. Op 0
4 Huvudop 10
ASS. Op 5
5 Huvudop 5
Ass. op S
6 Huvudop 5
AsS. Op 5

Sahlgrenska universitetssjukhuset

Diagnos Q39.0; Q39.1;

Kirurg Q392

: Huvudop 17
AsS. op 3

5 Huvudop 18
Ass. op 4

3 Huvudop 1
AsS. op 9

4 Huvudop. 0
ASS. Op 4




Skdnes universitetssjukhus, Lund

Diagnos Q39.0; Q39.1;

Kirurg Q39.2
: Huvudop 7
Ass. Op 3
5 Huvudop 10
AsS. op 3
3 Huvudop 7
Ass. Op 6
4 Huvudop 1
ASS. Op 4
5 Huvudop 11
Ass. Op 6
6 Huvudop 4
AsS. Op 3
7 Huvudop 1
Ass. op S
8 Huvudop 0
ASS. Op 1
9 Huvudop 0
Ass. op 3
Akademiska sjukhuset
Kirurg Diagnos Q39.0; Q39.1;
Q39.2
| Huvudop 1
Ass. op 18
5 Huvudop 0
ASS. Op 2
3 Huvudop 0
Ass. op 7
4 Huvudop 30
ASS. Op 7
Huvudop 17
° Ass. Op 6
6 Huvudop 0
AsS. Op 6




Tabell C1.2.3 - erfarenhet p& individnivd, totalt antal 2011-2015

Karolinska universitetssjukhuset

Diagnos Diagnos Diagnos Diaanos
Kirurg Q42.0; Q42.1; Q43.1; Q52.0 sto- 6d T
Q42.2; Q42.3 Q43.7 .0; 2
Huvud- o5 05
1 op
Ass. op 15 5
Huvud- 20 0
2 op
Ass. op 5 5
Huvud- 5 s
3 op
Ass. op 5 5
Huvud- 10 .
4 op
Ass. op 5 0
Huvud- 5 .
5 op
Ass. op 5 0
Huvud- . N,
6 op
AsS. op 0 15
Huvud- s )
7 op
AsS. op 0 5




Sahlgrenska universitetssjukhuset

Kirurg

Diagnos
Q42.0; Q42.1;
Q42.2; Q42.3

Diagnos
Q43.1;
Q43.7

Diagnos
Q52.0

Diagnos
Q64.0; Q64.1

Huvud-
op
ASS. Op

16
26

3
15

Huvud-
op
ASS. Op

15
16

9

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

w O Jw O |u»u Y

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op.
ASS. Op

Huvud-
op.
ASS. op

Huvud-
op.
ASS. Op




Skdanes universitetssjukhus, Lund

Kirurg

Diagnos
Q42.0; Q42.1;
Q42.2; Q42.3

Diagnos Diagnos
Q43.1; Q52.0
Q43.7

Diagnos
Q64.0; Q4.1

Huvud-
op
ASS. Op

6

0
2

Huvud-
op
ASS. Op

3
5
5

Huvud-
op
ASS. Op

—_

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

W W I O N O W

Huvud-
op
ASS. Op

34

—_—

Huvud-
op
ASS. Op

19

Huvud-
op
ASS. Op

S o N

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op
ASS. Op

Huvud-
op.
ASS. Op

Huvud-
op.
ASS. Op




Akademiska sjukhuset

Diagnos Diagnos Diagnos
Kirurg Q42.0; Q42.1; Q43.1; Q52.0
Q42.2; Q42.3 Q43.7

Diagnos
Q64.0; Q64.1

Huvud- 16 9

Ass. Op 21 6

Huvud- : : 20

ASS. Op 1

Huvud-

0

8

Ass. Op 25 6
Huvud- 5
2

Ass. Op 9

Huvud- 17 :

ASS. Op 16 4

Huvud-

ASS. Op

Huvud-

ASS. Op

Huvud-

N O |Jw W |w

ASS. Op

Huvud-

ASS. Op

o I
~O

Huvud-

ASS. Op 1 1




Al1.2.4 - Annan relevant erfarenhet

Karolinska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per dr

Annan relevant erfa- 2011 2012 2013 2014 2015
renhet for rikssjuk-
vardsuppdraget

Barnintensivvérd, antal | 1500 1457 1372 1534 1448
vif

ECMO-kanylering 94 88 83 81 75
Lungresektioner 1 3 2 2 3
Forslutning ductus 20 21 19 12 14
arteriosus

Fetoskopier 23 24 21 28 24

Verksamheten redovisar att 40% av deras CDH-patienter ér i behov av ECMO, varfor
erfarenhet av kanylering &r avgérande. Vidare ar CDH i vissa fall associerat fill andra
lungmissbildningar som kr@ver operation. Forslutning av ductus arteriosus belyser enhetfens
barnthoraxkirurgiska erfarenhet. Fetoskopisk ballongocklusion &r n&sta steg i utvecklingen av
behandling fér hogrisk-CDH, varfér erfarenhet av fostermedicinska ingrepp &r viktigt.

* Verksamheten redovisar &dven en uppdelning av vardtillfallen inom barnintensivvard (BIVA,
ECMO, LIVA, Neo-IVA). Denna tabell visar endast det totala antalet vardtilifélien.

Sahlgrenska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per ar

Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-

draget

Torakoskopi (GAA3T, 6 5 5 8 9
GDBO01, GAF03)

Lungkirurgi (GAB10) 20 17 17 14 20
Sternotomi (GAB20) | 1 2 0 1

Verksamheten p&talar att operation i samma omréde ger kliniskt férdighet vid narliggande
ingrepp. Vid svar bukkirurgi kan det vara nodvandigt att g& in mellan tvé revben, varfér
erfarenhet av thoraxkirurgi ér en férdel. Vidare ér det samma multidisciplindra team som
pre- och postoperativt arbetar med patienterna.




Skanes Universitetssjukhus, Lund

Antal ingrepp per dar
Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-
draget
Fundoplikation ad 2 4 6 10 2
modum Nissen
Gastrostomier 33 45 63 55 66
Inliggning av thoraxdrén | 2 8 8 22 10
Gastroskopi med pH- 21 12 12 22 8
mdatning

Verksamheten har valt att redovisa ingrepp/atgdrder som ar férknippade med diafragma-

brdck férutom sjélva rekonstruktionsoperationen av diafragma. Thoraxdrdn kan behdva

|dggas i samband med rekonstrukfionen samt akut vid behov senare under sjukdomsfériop-

pet. Vid nutritionsproblem kan inldggning av gastrostomi vara indicerad. | samband med

utredning for eventuell gastroesofageal reflux utreds patienterna med gastroskopi med

biopsitagning samt pH-mdatning i esofagus. Vid uttalade besvar dvervags operation med

fundoplikation av ventrikeln.

Akademiska sjukhuset

Antal ingrepp per dr

Annan relevant erfa- 2011
renhet for rikssjuk-
vardsuppdraget

2012

2013

2014

2015

Respiratordygn p& IVA | 2004
for nyfédda

1562

1784

1879

2005

Laparotomier och 143
torakotomier pd barn
<1 dr

127

128

163

151

Laparotomier och 72
torakotomier, nyfédda
barn frén grav.vecka
23-44

55

65

79

79

Totalt anestesier p& 648
barn <1 &r

629

684

667

738

Totalt antal anestesier 100
pd barn fédda
grav.vecka 23-37

93

77

76

84

Intensivvardsavdelningen for nyféddas erfarenhet av andningsunderstéd ar av stor

betydelse vid exempelvis CDH. Verksamheten har kirurger med stor erfarenhet av

bukingrepp pé spddbarn. De mest omfattande ingreppen dr laparotomier och torakoto-

mier. Det stora antalet anestesier pd& spdadbarn innebdr att varje anestesi gérs patientsdkert.




B1.2.4 — Annan relevant erfarenhet

Karolinska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per ar

Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-
draget

Barnintensivvard, antal 1500 1457 1372 1534 1448
vif

Esofagusdilatationer 45 23 11 43 54
Fundoplikation 4 10 13 8 4
Tracheoskopier 70 66 85 97 20

Verksamheten redovisar att ca 50% av esofagusatresipatienter kommer att behdva
dilatation av anastomosen.

P& grund av utveckling av gastroesofageal refluxsjukdom kommer patienterna att ge-
nomgd fundoplikation, ofta som spadbarn.

Alla esofagusatresipatienter genomgdr en inledande tracheoskopi.

* Verksamheten redovisar dven en uppdelning av vérdtillfallen inom barnintensivvard (BIVA,
ECMO, LIVA, Neo-IVA). Denna tabell visar endast det totala antalet vardfilifalien.

Sahlgrenska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per dar

Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-

draget

Torakoskopi (GAA3T, 6 5 5 8 9
GDBO01, GAF03)

Lungkirurgi (GAB10) 20 17 17 14 20
Sternotomi (GAB20) 1 1 2 0 1

Verksamheten pd&talar att operation i samma omréde ger kliniskt fardighet vid narliggande
ingrepp. Vid svar bukkirurgi kan det vara nédvandigt att gé in mellan tvé revben, varfér
erfarenhet av thoraxkirurgi ér en férdel. Vidare ar det samma multidisciplindra team som
pre- och postoperativt arbetar med patienterna.




Skanes Universitetssjukhus, Lund

Antal ingrepp per dar
Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-
draget
Gastroskopi med bal- 16 30 37 43 67
longdilatation
Gastrostomi 33 45 63 55 66
Inliggning av thoraxdrén | 2 8 8 22 10
Gastroskopi med pH- 21 12 12 22 8
mdatning
Fundoplikation ad mod 2 4 6 10 2
Nissen

Verksamheten har valt att redovisa ingrepp/atgdérder som ér férknippade med esofagu-
safresi férutom sjélva rekonstruktionsoperationen av esofagus. Thoraxdrdn kan behdva
l&dggas i samband med rekonstrukfionen samt akut vid behov senare under sjukdomsforlop-
pet. P& grund av nutritionsproblematik pga hjértmissbildning kan inldggning av gastrostomi
bvervagas pd bam med esofagusatresi. Vid nutritionsproblem kan inléiggning av gastro-
sfomi vara indicerad. | samband med utredning for eventuell gastroesofageal reflux utreds
patienterna med gastroskopi med biopsitagning samt pH-mdatning i esofagus. Vid uttalade
besvar évervags operation med fundoplikation av ventrikeln.

Akademiska sjukhuset

Antal ingrepp per ar

Annan relevant erfa-
renhet for rikssjukvards-
uppdraget

2011

2012

2013

2014

2015

Esofagogastroskopi
(UJDOS5) vid esofagu-
satresi

23

22

21

31

Dilatatfion av esofagus
(JCASS) vid esofagu-
satresi

24

27

Trakeoskopi (UGB02) vid
esofagusatresi

pH/impedansmdatning
vid esofagusatresi

14

Totala antalet
pH/impedansmdatningar
p& barn <16 ar

34

33

32

47

56

Totala antalet aneste-
sier p& barn <18 ar

4933

4738

4951

4918

4925




Varav anestesier p& 648 629 684 667 738
barn <1 &r

Varav anestesier p& 100 93 77 76 84
prematura barn (<38 v)

Torakotomier exkl. 3 6 2 12 10

esofagusatresi och PDA

Trakeoskopi gors rutinmdssigt fore operation av esofagusatresi. Ca 40% esofagusatresipati-

enterna utvecklar strikturer, som behandlas med ballongdilatation. pH/impedansmdatning

ingdr bl ai det nationella uppfdliningsprogrammet. En samlad erfarenhet av anestesi p&

prematurer, spddbarn och barn ar viktigt fér en valfungerande vardkedja med hég

patientsdkerhet.




C1.2.4 - Annan relevant erfarenhet

Karolinska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per ar

Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het fér rikssjukvardsupp-

draget

Barnintensivvard, antal 1500 1457 1372 1534 1448
vardtillfallen

Sakocyccygeala eller 3 3 3 1 5
presakrala teratoom

Appendektomi 2 5 4 5 1
Penoskrotala och peri- 18 22 23 27 30
neala hypospadier (antal

patienter)

Nyfédda DSD (varav 13 11(1)+4 [ 16 14(3)+3 | 12(1)+2
flicka CAH) + DSD- (2)+3 (2)+2

utredning pga tondring
med amenorré

Den sékande uppger att erfarenhet av stora operationer av lilla bdckenet (sakrococcyge-

ala och presakrala teratom) ér av stort varde vid analatresikirurgi.

Appendikostomi uppges vara viktigt for att férbattra farmens funktion och &kar livskvaliteten

for patienten.

Vid penoskrotala och perinela hypospandier handlar om svéra operationer av penis och

urinrér liksom for patienter i samma &lder som patienterna som behandlas for epispadi.

Utredning och kirurgisk behandling av barn med oklart kén (DSD) &r relevant fér diagnostik

och kirurgi pd patienter med vaginalatresi och kirurgisk behandling av epispadi.




Sahlgrenska Universitetssjukhuset

Antal ingrepp per dr

Annan relevant erfarenhet for rikssjuk- 201 | 201 | 201 | 201 | 201
vardsuppdraget 1 2 3 4 5
Kolorektalkirurgi 2 2
Hypospadi- och penisplastik 96 97 99 113 | 104
(KGH60+KGH80)

Bl&shalsplastik, (KCH50) 1 4 3 3 4
Bldsaugmentation, (KCH10+KCH946) 2 4 4 4 2
Appendicovesicosto- 8 8 8 11 15
mi/ileovesikostomi/cystomi +

KCJ20+KCjoO+KCJ10

Operationer i samma omrdde med samma multidisciplindra team som for rikssjukvardspati-

enterna.

Avseende bldshalsplastik, bldsaugmentation och mitrofanoff erhdlls erfarenhet av konti-

nenshdjande kirurgi som kommer patienter med bldsexstrofi till gagn.

Den sékande uppger att gedigen erfarenhet av hypospadiplastik krévs fér den genitala
kirurgin och ger kompetenshdjning for aft kirurgen sjalvsténdigt ska kunna operera rikssjuk-

vérdspatienterna.

Skanes Universitetssjukhus, Lund

Antal ingrepp per ar

Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-

draget

Stomier 17 20 20 23 15
Appendikostomier 3 11 8 3 3
Cytoskopier 31 71 83 73 98
Analdilatationer 16 51 24 24 18

Den sdkande uppger att de angett ingrepp som ar férknippade med rikssjukvardsuppdra-
get, men uppger att de kan komplettera med ytterligare info om frdgan ska tolkas bredare
och dven inkludera ingrepp som férdjupar erfarenheten av att operera i lilla bé&ckenet.

Exempel pd diagnoser som anges dr sacroccygeala teratom, neoimplantationer av uretdr i

bldsan samt bl&sforstoringar.




Akademiska sjukhuset

Antal ingrepp per ar
Annan relevant erfaren- 2011 2012 2013 2014 2015
het for rikssjukvardsupp-
draget
Stomiuppléggninar (inkl. 34 30 31 35 33
rikssjukvérd)
Stominedlaggningar (inkl. | 15 22 15 29 32
rikssjukvérd)
Bldsaugmentationer (inkl. | 8 3 2 1 2
rikssjukvérd)
Mitrofanoff (inkl. rikssjuk- 6 2 2 1 5
vard)
ACE (Appendikostomi 3 4 9 4 4
eller katetercekostomi,
inkl. rikssjukvard)

Den sékande uppger att upp- och nedldggning av stomier ar viktig fér handl&dggningen av
patienter inom rikssjukvardsdefinitionen.

Bldsaugmentationer gors pd barn inom definitionen, men ar vanligare fér barn med
neurogen bldsfunktionsrubbning.

Mitrofanoff minskar risken fér pyelonoefriter med njurpdverkan och férbattrar kontinensen.
Ingreppet gors ofta i kombination med bldsaugmentattion och bl&shalsplastik. Antalet
operationer har minskat d& det idag finns andra sétt som goér att man kan vénta med
operationen fill efter puberteten.

Av de ACE patienter som handldggs av den sékande utgoér 38% rikssjukvardspatienter.
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Chiu, PPL Swedish NSMC Review 1

PREAMBLE

This is a review of the 4 hospitals in Sweden applying for the license to become specialized centres for
the treatment of 3 clinical areas:

A. Congenital diaphragmatic hernia (CDH),
B. Esophageal atresia (EA) with or without tracheoesophageal fistula, and

C. Complex hindgut and urogenital anomalies (CHUA) including Hirschsprung disease (HD), complex
anorectal malformations (ARM), vaginal agenesis and bladder exstrophy.

Several of the conditions, such as CDH, pure EA and bladder exstrophy, can be prenatally diagnosed
during pregnancy. While it was not clear in the NSMC document that prenatal care for these conditions
will also be centralized to the 2 designated NSMC centres, this reviewer assumed the case and,
therefore, anticipated that research into prenatal investigations, therapies, biomarkers and acquisition
of biological specimens during pregnancy would be feasible if included in the proposals.

Each of the 4 centres provided extensive reports for their research proposals. In reviewing all of the
documentation provided, several features became evident:

1. One institution clearly has had a longer history of research activity and productivity into 2 (CDH,
CHUA) of the 3 NSMC conditions. This centre is also the only one currently involved in multi-
faceted and animal model-based research into these conditions.

2. Those hospitals with identified, pre-existing clinical or research programs and faculty for any of
the 3 conditions or compatible diagnoses (e.g. VACTERL) clearly had an advantage in the
application- they will “hit the ground running” once the NSMC license is issued.

3. All 4 centres have participated in collaborative research with each other for the 3 conditions.
With such extensive collaborations, it is difficult to know just how each centre or each individual
contributed to the shared research but clearly there has been shared research interest if not
expertise. These collaborations also allow individual centres to share strengths such as shared
data and knowledge.

4. All centres cited, as an area of weakness for their proposed research programs, the low volume
and rarity of the conditions they will be treating. Indeed, even with centralization of care for
CDH, EA and CHUA patients in Sweden to 2 hospitals, there will still be relatively small numbers
of patients annually and there must be continued collaboration and participation in local,
national and international research efforts over the next 5 years for this centralized care to
make a difference.

5. All centres proposed very similar clinical studies including longitudinal quality of life or
functional studies to track long-term outcomes. Therefore, research studies aside from
longitudinal clinical studies were the best distinguishing features between the 4 centres.

Please see below my review of the 4 centres presented in no particular order. The report contains the
reviews for each of the three specific areas designated by the NSMC.



Chiu, PPL Swedish NSMC Review 2

Karolinska University Hospital

The Karolinksa University Hospital, in conjunction with the Karolinska Institute, has had a long history of
research productivity and funded activity in pediatric surgery research, notably in CDH and CHUA. The
proposals indicated that there has been a change in the “thematic” organization of the hospital so as to
further facilitate and integrate research with bedside care. According to this paradigm, patient flow,
diagnostics and therapeutics will be reviewed and evaluated in conjunction with the Karolinska Institute
in order to integrate new knowledge. This organizational structure suggests that a “pipeline” of basic,
pre-clinical and clinical research is logically tied to knowledge translation in the clinical domain. The
researchers named in the proposals are well-published leaders in their respective fields. The wide
breadth of collaborations and networks involved in the proposals reflect Karolinska’s high standing in
the world of pediatric surgical research. Overall, the proposals were well crafted, clear and easy to read.

1. Relevance of the research

A. The Karolinska CDH proposal clearly conveyed a productive track record in CDH research- this group
has published a significant number of research papers ranging from clinical studies such as prenatal
diagnosis, ECMO use or long-term follow up to basic research. There are extensive collaborations within
and outside the faculty, particularly within the Euro CDH Consortium and the CDH Study Group. Fetal
diagnosis of CDH at Karolinska will incorporate studies into prognostication and therapeutics.
Furthermore, clinical trials and simulation-based modeling studies have been proposed to provide new
clinical knowledge to directly impact patient care. The Karolinska Biobank has also provided material for
genetic and molecular studies. All aspects of their research current and proposed are innovative and
relevant, reflecting a multi-pronged as well as longitudinal approach to gain further knowledge into the
pathophysiology, clinical management and long-term morbidity of CDH disease.

B. The Karolinska EA proposal was the least developed proposals of the 3 areas, perhaps reflecting the
relatively new investment (both personnel and funding) for research into this condition. No senior
faculty member is currently actively engaged in research for this condition other than for biobank-based
molecular or genetic studies but clearly additional individuals (e.g. Dr. Jan F. Svensson) have been hired
to address this deficit. This research proposed is pertinent to the clinical management of EA because
there is a planned multi-pronged approach to studying EA, ranging from clinical trials, molecular studies
(derived from the biobank), transitional care and animal model-based studies into EA pathophysiology.
The proposed motility studies will have particular clinical relevance.

C. The Karolinska team has had a long history of academic focus in Hirschsprung disease and ARM
outcomes. Their long-term functional studies and epidemiology analyses have been a significant
contribution to the pediatric surgery field. In addition to clinical outcomes studies, the proposal cites
previous studies in regenerative medicine for neo-bladder/urothelium for ex vivo tissue engineering.
Animal model-based studies to determine genetic regulation of urogenital tract development, optimal
reconstruction and healing properties were included. Together, the studies listed in the proposal
encompass a wide-ranging array of basic and clinical research clearly relevant to the development of
new treatments and improving patient outcomes.
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2. Quality of the research

The teams included in the Karolinska CDH, EA and CHUA research application represent a diverse and
multi-disciplinary group of clinicians and established investigators. Prof. Bjorn Frenckner, Prof. Agneta
Nordenskjold and Prof. Tomas Wester are the established leaders who have productive multi-national
collaborations, many seminal publications, many trainees and hold a significant number of grants. The
quality of their research is well regarded. Thus far, they have been at the forefront of using clinical “big
data” for CDH and ARM research (“big data” in quotations due to the small size of even the largest
pediatric surgery registries compared to the size of adult population or disease-based registries). Prof.
Nordenskjold’s work using biobank material benefits from contributions made by Karolinska and other
hospitals, thus producing molecular and genetic analyses that represent a reasonable and
representative cross-section of Sweden. Lastly, there is a significant number of highly qualified
personnel (researchers, PhD students) from diverse disciplines with productive research portfolios
involved in the application to ensure the quality of the proposed research projects.

A. Outstanding CDH research productivity and quality in the past decade. Research is multi-disciplinary,
high impact, longitudinal (from fetus to long-term outcomes) and collaborative when it comes to
interventional studies.

B. Although there have been far fewer publications for EA compared to CDH and CHUA, the quality of
the research and publications is still exceptional and the proposed studies will clearly elevate the quality
of the EA research profile at Karolinska.

C. The quality of the HD and CHUA research is excellent, as this group has produced comprehensive
population-based reports of these conditions and their natural history for the country of Sweden. There
is a reasonable expectation that high quality outcomes analyses will continue with the proposed
collaborations with ERN, eUROGEN and ERNICA.

3. Infrastructure

At the Karolinska University Hospital, there appears to be excellent scientific research support offered
on site as well as through the Karolinska Institute. Both clinical volume and individual expertise support
the proposed research initiatives. In addition, shared data and specimens from other centres have
provided the research group with significant resources (e.g. clinical registries, biobank) has made
Karolinska the research “hub” to which trainees are drawn, helping to establish a pipeline of young
researchers. There appears to be well-funded basic science and clinical research facilities within the
hospital and the Karolinska Institute supporting this research. This centre has been involved in clinical
trials that have resulted in improved survival rates and opportunities for longitudinal and multi-
disciplinary CDH research- among the best in Europe. Similarly, there has been good clinical data and
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reports from this hospital for its Hirschsprung population. Less is known about their transitional care
infrastructure and programs that provide ongoing outcomes for adult patients.

A. Biobank facilities, clinical data collection and clinical expertise (e.g. transport, ECMO, prenatal care)
form the fundamental infrastructure to productive clinical research for Karolinska’s CDH proposal. The
partnership with basic science researchers with access to animal models provide further advantages to
the proposal.

B. There are fewer established/dedicated resources for EA research other than the biobank for genetic
studies and clinical data for single centre retrospective studies. The partnership with other divisions (e.g.
pediatric gastroenterology) within Karolinska University Hospital and other local adult centres (e.g.
Ersta, Sodersjukhuset) will expand the infrastructure for their proposed longitudinal and multi-
disciplinary research.

C. There is established infrastructure to support research produced through population-based studies
and experimental work in regenerative medicine. There are proposals to expand on-site clinical research
and functional outcome studies by expanding collaborations, infrastructure and resources locally.

4. Overall perspective and potential to develop new treatment strategies related to CDH, EA,
CHUA

A. The outlook for CDH-related research and patient care at Karolinska University Hospital is excellent.
There is no question that the local research and international collaborations will allow this hospital to
drive and have access to innovative treatments.

B. Due to the relative paucity of published data, the perspective on EA research is based on proposed
studies, the quality of the team and context of the proposal. The strong research environment and track
record of its researchers support a reasonable expectation that EA treatment will also benefit from
Karolinska’s proposal.

C. There have already been improvements in HD and CHUA care for Sweden resulting from Karolinska’s
past research. The current proposal continues to build on that base and there is reasonable expectation
that this group will continue innovative studies to guide future treatment for CHUA patients.

GRADE/RANKING: A
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Sahlgrenska University Hospital/Queen Silvia Children’s Hospital

The Sahlgrenska University Hospital, in collaborations with Queen Silvia’s Children’s Hospital, University
of Gothenburg, Institute of Health and Care Sciences and Sahlgrenska Academy, has had a strong history
of patient-centred clinical care and clinical research. It has already been a designated provider of
specialized pediatric surgical care including cardiac surgery and transplantation, both of which are
especially relevant to the 3 NSMC areas. This clinical leadership reflects recognized excellence in clinical
care that is invaluable for the basis of any clinical research. The centre also boasts the new (with its first
board meeting held in 2015) “SWEAPS” program- the online local (and soon to launch nationally) clinical
quality registry for advanced pediatric surgery aimed to improve pediatric surgical care and support
research development. The Sahlgrenska Academy provides core facilities to support advanced research
opportunities and training for graduating pediatric surgery students. The hospital also runs a “Health
Technology Assessment Centre” to evaluate the implementation of new methodology or technology.
Sahlgrenska Pediatric Surgery program also has an international care program to allow non-Swedish
health care providers to access advanced specialist training. Through its partnership within the
local/regional Gothia Forum, there is additional local research infrastructure including the Pediatric
Clinical Research Centre and the Sahlgrenska Biobank. Overall, the proposals were extremely detailed
(although many sections were clearly “cut and paste” across the 3 areas) but the scope of existing and
proposed research was relatively limited.

1. Relevance of the research

A. The Sahlgrenska application proposes to build on (yet to be published) existing clinical research into
long-term functional outcome studies of CDH patients. They already have a multi-disciplinary CDH follow
up program and the proposed studies stem from the ongoing clinical evaluation of this 70 patient
cohort. Prenatal care and quality of life studies comprise the research proposal. There is minimal
involvement in international study groups or registries although Prof. Jan Deprest (Leuven, Belgium) is a
collaborator/contributor and further research interactions with the CDH Study Group (aside from just
providing data to the registry) can improve collaborations in this research. While the proposed research
has relevance to further documenting and characterizing clinical outcomes for CDH, there is a lack of
basic science investigation and interventional research in this proposal to significantly impact or alter
the clinical trajectory for CDH patients in the prenatal and perinatal domains.

B. The Sahlgrenska EA proposal comprised of multi-faceted research that spans basic and clinical
sciences. Clinical research included functional outcomes studies (esophageal and respiratory) as well as
quality of life surveys for adolescent and adult EA patients. Collaborative research studies with other
Nordic countries to evaluate large EA patient cohorts for 15-year outcomes and with a Karolinska-based
investigator into the molecular basis of EA were also included. In addition, animal-based regenerative
medicine and esophageal stent experiments form the proposed studies that will evaluate replacement
options for poor functioning EA patients. Furthermore, additional faculty will be added. Overall, there is
good representation of the key areas for EA research.
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C. The Sahlgrenska team for CHUA research is a multi-disciplinary group with representation from
nursing, urology, gastroenterology, gynecology and other disciplines. The essence of the proposed
research centres on functional outcomes with the work weighted heavily for HD although disorders of
sexual differentiation, epispadias, vesico-ureteric reflux and myelomeningocele functional studies were
also included. There are national research collaborations for HD, bladder exstrophy and ARM outcomes
data. Proposed microbiome investigations for HD is particularly timely with current investigative tools
and networks. Previous PhD thesis-related studies have added to existing standardized approach for HD
and ARM follow up, suggesting translational framework exists to improve care and generating new
clinical research hypotheses. No basic science studies are proposed and many PhD projects currently in
progress further focus on clinical outcomes. However, the breadth of clinical research proposed will
have wide relevance to functional outcomes for multiple conditions that affect bowel continence and
urinary function.

2. Quality of the research

The teams included in the Sahlgrenska CDH, EA and CHUA research applications represent a diverse and
multi-disciplinary group of clinicians and established investigators. Prof. Kate Abrahamsson, Prof. Ulla
Sillén and Prof. Anna-Lena Hellstrom are the senior investigators named to anchor the clinical research
at Sahlgrenska- all of them are leaders with strong history of productive clinical research. National and
international collaborations have enhanced the quality of the research at Sahlgrenska University
Hospital.

A. Unlike the other 2 areas for Sahlgrenska, there is a clear lack of published CDH research from the
Sahlgrenska team and no graduate student has performed peer-reviewed CDH research in the basic or
clinical sciences. This is a significant deficit and future productivity remains speculative.

B. The EA team at Sahlgrenska has had funded PhD theses/publications and there appears to be good
collaborations for high quality clinical research. Ongoing productivity is reflected by the many PhD
projects “in progress”.

C. The quality of the HD and CHUA research is good although very limited to clinical studies. There is a
strong nursing and urology contribution to the proposed research that should add to the quality of the
investigations. International collaborations also reflect the depth and quality of the clinical research.

3. Infrastructure

A. Biobank facilities are available in Sahlgrenska but there is currently no biomaterial collection for CDH
research. The proposed clinical research appears to be well supported by local resources such as the
Sahlgrenska Academy but there is clearly no plan to acquire additional infrastructure to expand the
scope of CDH research, such as animal model studies or prenatal investigations.
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B. There is approval for biobanking materials related to EA research but the Sahlgrenska team did not
disclose whether biomaterials are being collected and what the proposed studies will be using the
materials. The remaining proposed infrastructure is as described in the introductory section above.
There is support for both regenerative medicine-related bench research (albeit risky since clinical
application of current regenerative medicine research is still many decades away) as well as clinical
outcomes research with funding available.

C. There are biomaterials from HD patients collected for biobanking but the materials are sent to
Karolinska for their studies. The Health Technology Assessment Centre aids and evaluates new surgical
techniques to improve clinical outcomes. Established multi-disciplinary care and follow up of CHUA
patients provide significant data collection for outcomes analyses.

4. Overall perspective and potential to develop new treatment strategies related to CDH, EA,
CHUA

A. The outlook for CDH-related research and patient care at Sahlgrenska is modest due to the paucity of
published data. The limited scope of research proposed suggests that mostly local clinical and outcomes
based research will be performed at Sahlgrenska without a “deep dive” into fundamental CDH
pathophysiology or investment into international CDH clinical research consortia.

B. There is a sufficiently wide scope of research proposed for EA, encompassing clinical outcomes and
regenerative medicine, to assume that the Sahlgrenska faculty and facilities can provide advancement of
EA clinical care in the future.

C. There has been much research output for CHUA from the Sahlgrenska faculty- they can clearly deliver.
While the improvement in patient outcomes for CHUA is expected based on their current and proposed
research, basic research not currently conducted at Sahlgrenska is still needed and should be
encouraged to understand fundamental pathophysiology of the CHUA conditions.

GRADE/RANKING: B
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Skane University Hospital/Lund University

The Skane University Hospital, in partnership with Lund University, is an established centre for neonatal
and pediatric surgical care. Notably, it is one of two cardiothoracic surgical centres in Sweden for
children with congenital heart defects. This designation marries well with the 3 areas of the NSMC due
to the high association of cardiac and cardiopulmonary defects with CDH, EA and ARM patients. The
hospital was recognized as a clinical centre of excellence in previous national health care reviews (2008
and 2012) and is involved in international collaborations (e.g. Nordic Network of Fetal Medicine). The
hospital boasts extensive clinical and research facilities for neonatal (mostly prematurity-related),
cardiac and biomedical imaging research (MAX IV Laboratory). Prenatal diagnosis and advanced fetal
imaging are well developed clinical and research domains. The hospital’s Rare Disease Unit will be a
good complement to the new genome facility at Lund University to couple clinical research with
genomic studies. Forum South is an additional clinical research support facility affiliated with Skane that
provides input into epidemiological and clinical trial research. Perhaps pre-scient for the NSMC, it is also
actively investigating centralization of care in Sweden as one of its clinical research foci. The faculty
members listed in the proposals have extensive national and international collaborations and academic
productivity. The hospital has access to robotic surgery and a clinical skills centre (“Practicum”) available
to educate and assess trainees. In summary, there are many facets of research and care currently
provided at Skane University Hospital that will easily extend to the 3 areas of the NSMC. Overall, the
proposal was very long, repetitive in many sections and difficult to read. The immense scope of the
proposed studies raises some concerns as to just where the work will start. However, the projects
described were, in general, scientifically sound.

1. Relevance of the research

A. The Skane application has a LARGE number of proposed and wide-ranging studies, not all of which are
equally practical or necessary (e.g. robotic surgery in neonates has not gained popularity due to the
immense size of the instruments compared to the small size of the neonate). However, it is realistic for
many CDH research ideas as it proposes to extend and incorporate existing projects for neonatal and
cardiac clinical research to CDH patients, such as studies of neonatal outcomes (short and long-term
morbidity outcomes), home respiratory support, genetic analyses and pulmonary hypertension
management (both preclinical basic and clinical research). As a designated fetal and ECMO centre, it is
currently recruiting subjects for the TOTAL trial (fetal tracheal occlusion for CDH) along with its
contributions to the CDH Study Group, CDH Euro Consortium and ELSO Registry. It has collaborated with
Karolinska for CDH studies including biobank materials. It proposed to expand its research in surgical
technique and nursing care through the Clinical Skills Centre. While not completely articulated, the
proposed research team is also comprised of a health economist and computer programmers suggesting
that the Skane team is prepared to take a very wide and multi-disciplinary approach to CDH research. All
of the areas of research in progress or proposed carry very clear relevance to the current unmet needs
for CDH patients.
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B. The Skane EA proposal builds on existing and extensive experience for cardiac, genetic and neonatal
research. Multiple EA research studies are in progress (and well-funded for 3-6 years) or about to be
initiated. The proposed studies range from clinical home-based (family and child centred care) or
hospital-based (e.g. imaging, safe analgesia) to transitional care (affiliation with adult esophageal centre
in Lund) and genetic studies. There is clearly a concerted effort to maximize functional studies with a
proposal to initiate a “VACTERL” and a multi-disciplinary dysphagia centre to implement their research
findings to clinical care. In general, the proposed studies span the key areas of EA morbidity and are
relevant to the improvement of care in EA neonates, children and adults.

C. The Skdne team submitted a very long and exhaustive (almost too difficult to follow) research
proposal for CHUA. Sifting through the 250+ pages of the proposal, it is clear that this proposal is not a
very different modus operandi compared to the details provided for CDH and EA research- utilize
existing research tools to adapt for CHUA. There is an established multi-disciplinary “Pelvic Floor Clinic”
for both children and adults (for adults the clinic is based in Malmo) that will provide longitudinal data
and quality of life studies. The neonatal unit will focus on existing neonatal outcomes studies as well as
novel imaging, genetic and family impact studies. The surgical team will also utilize “Safe Surgery and
Black Box” studies to improve surgical technique and environment. These are all relevant studies but
aside from observational studies, there are few direct interventional studies or clinical trials proposed
for CHUA. There is also a proposal to utilize high-resolution ultrasound to diagnose HD or, at least,
minimize the need for rectal biopsy. This reviewer is skeptical of this specific proposal since the
diagnosis is ultimately determined by pathological examination of the rectal biopsy. Another proposal of
concern is the use of robotic surgery for CHUA. While robotic surgery is clearly advantageous for pelvic
surgery in adult-size patients, the infant (<5kg) pelvis will prove to be too small for general application of
robotic surgery unless the tools are downsized.

2. Quality of the research

The teams included in the Skane CDH, EA and CHUA research applications represent a diverse and multi-
disciplinary group of clinicians and established investigators. In addition to senior faculty members
comprising the multi-disciplinary team, such as Prof. David Ley, Prof. Inger Kristensson Hallstrom and
Prof. Einar Arnbjornsson, Skane University Hospital boasts a significant number of productive junior mid-
career faculty members such as Dr. Karin Tran-Lundmark and Dr. Lars Hagander. This conveys a clear
message that there is a commitment to the ongoing quality and innovation of research conducted at
Skane for years to come.

A. Along and outstanding history of excellence exists at Skane in cardiac and neonatal research,
resulting in enviable research expertise and funding success. This will undoubtedly buoy the quality of
the CDH research proposed. There is, however, a paucity of high quality published CDH-specific research
to date, hence it is difficult to comment on the quality of CDH-specific research.

B. Similar to proposal A for CDH, this team has many publications and presentations around topics
relevant to EA patients. However, the direct output of EA publications is limited, namely a recent report
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on the use of antacids for stricture prevention in EA infants. One will have to infer from other areas of
successful neonatal and cardiac research at Skane that they will hold EA research in similar esteem and
conduct high quality research.

C. The Skdne team has published many reports involving CHUA clinical research and is a leader in HD
surgery. The team is also ambitious in its proposal to innovate imaging and surgery for CHUA patients.
While there is ample innovation and clinical experience represented in the publications, there is little in
the way of studies to examine fundamental developmental biology and pathophysiology.

3. Infrastructure

There is extensive existing and funded infrastructure for clinical research encompassing many aspects of
neonatal and cardiac surgical care. This provides a significant advantage for Skane in this application.

A. The Skane application proposes to extend and incorporate all existing infrastructure for neonatal (e.g.
“EXPRESS” study) and cardiac research (from basic to clinical) to CDH research. This is clearly a bonus
but as stated in the introductory remarks, impractical for some of the proposed projects. Biobanking
facilities exist and collection of tissue samples for CDH research in Karolinska occurs at Skane.

B. As for Proposal A for CDH, the Skane application for EA research utilizes the same existing
infrastructure used for their successful cardiac, fetal and neonatal research programs.

C. As for Proposal A for CDH and Proposal B for EA, the Skane application for CHUA research utilizes the
same existing infrastructure used for their successful cardiac, fetal and neonatal research programs.

4. Overall perspective and potential to develop new treatment strategies related to CDH, EA,
CHUA

A. The outlook for CDH-related research and patient care at Skane is promising, due to its association
with the existing cardiac, fetal, neonatal and imaging programs. While association does not ensure
success, it does hold promise that a productive environment and innovative thinking will easily spread to
CDH.

B. Due to the relative paucity of published EA research and as per the caveat noted for the outlook for
CDH research, there is promise of multi-disciplinary and thorough interrogation of EA from the clinical
and basic sciences. If conducted successfully, the many proposed studies for EA at Skane will certainly
uncover novel and innovative care for EA patients.

C. There has been much clinical research for CHUA at Skdane and the team is more ambitious than ever
to increase and diversify even further their research scope. For this reviewer, there is mild concern that,
even with the very large, well-funded and multi-disciplinary team at Skane that it may be challenging to
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accomplish the entire scope in the next 5 years. The team may benefit from limiting their focus but
diving deep to maximize its therapeutic impact.

GRADE/RANKING: B

11
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University Children’s Hospital/Uppsala University

The University Children’s Hospital, in association with Uppsala University’s Department of Women’s and
Children’s Health and Biomedical Center, has provided a very concise proposal for the 3 areas of the
NSMC. The proposals were easy to read and easy to follow. There are small, multi-disciplinary clinical
teams for each proposal and encompass areas of clinical research including “value-based health care”
research.

1. Relevance of the research

A. As a result of past CDH basic research (examining CDH lungs at autopsy) leading to changes in
treatment and improvement of outcomes at Uppsala, the Uppsala proposal is focused on their existing
clinical expertise and research in perfluorocarbon liquid lung ventilation, multi-disciplinary CDH follow
up program and developmental biology to improve future CDH outcomes. Many collaborations were
indicated. Novel ventilation strategies for CDH are clearly needed but the application is unclear how this
proposal will be different from past attempts at liquid lung ventilation for CDH. There are also good
proposed basic studies in morbidity prevention (e.g. laparotomies vs. bowel obstruction) but this should
not be limited to a single centre study- it should be expanded to their collaborators internationally in
order to attain significance and relevance.

B. Currently, the University Children’s Hospital treats 8-10 new EA infants each year. Despite being a
medium-volume centre, the Uppsala EA team has national and international collaborations for both
clinical and genetic research. Functional outcomes will also be assessed. There is a proposal for health
economics studies as well as basic studies of the enteric nervous system in the EA-affected esophagus.
Graduate students are working actively in these projects. There are clinical trials proposed along with
the development of a transitional care program for EA patients.

C. The Uppsala team is currently engaged on outcomes research for adults with ARM, HD and CHUA,
particularly technique-based long-term outcomes (e.g. Mitchell technique). There are established
clinical programs for the follow up of adult ARM patients to generate the data. Further plans to
collaborate include dysmotility investigation in partnership with pediatric gastroenterologists. Clinical
outcome studies for urinary function were also included. Partnership with Karolinska for genetic studies
of CHUA is notable. The research proposed is of moderate relevance.

2. Quality of the research

The teams included in the Uppsala CDH, EA and CHUA research applications represent a small but
diverse multi-disciplinary group of clinicians and established investigators. Dr. Helene ENgstrand Lilja
and Dr Richard Sindelar are senior faculty in the proposals who have supervised graduate students at
Uppsala University.
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A. While CDH research has been performed at Uppsala for many years, there is a dearth of publications
provided in the application, rendering it difficult to speculate on the quality of future research
endeavors.

B. This team has published mostly single centre retrospective clinical outcomes studies. The quality of
the research is and will be markedly elevated by the findings and success of the PhD students listed in
the proposal.

C. The quality of the proposed HD and CHUA research is modest due to the limited scope of studies.

3. Infrastructure

For all of the proposals, the Uppsala team identified lack of funding and dedicated research time as
weaknesses for their research programs. Personnel exchange and international profile of the Uppsala
team members are minimal.

A. There is clearly good cooperation and collaboration between University Children’s Hospital and the
university in Uppsala. There also appears to be good collaborations internationally. However, there is
currently no single identified investigator that is driving research and thus research infrastructure for
CDH research (at least inferred by publications). A CDH follow up program is not evident.

B. There is no current specialized EA program or transitional care plan to provide data for EA clinical
research. It may be that this team relies on its many collaborations and external infrastructure for EA
research.

C. There is expressed lack of funding and dedicated research time to perform research in the past.
Substantive changes will have to occur to address these challenges in infrastructure and resources. The
team lacks identified multi-disciplinary composition such as gynecologist, psychologist or allied health
professionals.

4. Overall perspective and potential to develop new treatment strategies related to CDH, EA,
CHUA

A. The outlook for CDH-focused research at Uppsala is unclear. This may be related to the lack of
funding, lack of clinical volume or both. The proposal lacks sufficient depth to ensure that new
treatment for CDH can be developed.

B. Due to the relative paucity of published data, this reviewer assumes that clinical studies will form the
basis of this application. Thus, it is projected that this proposal will have limited potential to develop
new strategies for the treatment of EA.
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C. There are clear limitations to this proposal as it is limited to clinical outcomes and mostly from adult
patients. Few interventional studies (other than MACE or Solesta) were proposed, thus significantly
limiting the potential for novel treatment strategies for CHUA to be developed.

GRADE/RANKING: C

14



Pediatric surgery as National Specialised Medical Care

Assessment of the research of the four applicants

Report by AFW (Lideke) van der Steeg, 1-3-2017

General considerations:

Pediatric surgery is the medical profession of the small numbers. As a consequence
concentration of these small numbers seems sensible since it inevitably will lead to more
experience and thus less chance of complications and unexpected problems. However, the
actual surgical treatment is not where the treatment of the child stops. Aftercare is at least
as important. And the trouble of performing surgery on patients of just several days old is
that it will show its actual functional results only after long-term follow-up. Research is thus
for an important part focused on assessing long term functional results and resulting quality
of life. Changing surgical procedures will show the actual worth only after years, sometimes
decades.

Furthermore it is an interesting question whether the whole care process of the patient
needs to be centralized including check-up and follow-up or only the surgical part. This is
beyond my focus for this report but an important question also with respect to the research
the 4 applicants are performing currently. If all of the care is taken away from a certain
location this will have a different Impact and different divestments on the research
compared to follow-up nearby and only centralization of surgical treatment.

Set up of the report

For each of the three NSMCs | have answered the set of questionnaires. Ranking of the
applicants is done per NSCM.

The applications did differ significantly from each other in the way the centers presented
themselves. It sometimes was difficult to distinguish the actual contributions of the
department of pediatric surgery in all presented research and research plans.

Congenital diaphragmatic hernia

1)What are the general strengths and weaknesses of the applicants’ research

Karolinska

The research group has defined clear and important research questions for the coming
years. They have performed research in all areas including animal studies and genetic studies
concerning CDH. The experience with ECMO is long and extensive. The fact that the staff is



able to transport children from as far as Ireland on ECMO and still have a good survival
shows their experience. The studies concerning the sequelae of ECMO are important such as
the necessity of anticoagulants and how to prevent the complications this may cause.

Sahlgrenska

There is a strong focus on quality of care and quality of life. The organisation of the
university and the hospital provides a leadership position of medical professionals within the
line structure. This provides the opportunity to easily introduce new research and important
research questions in the actual board and thus the highest administrative layers of the
entire organisation.

The research considering CDH is currently aimed at follow-up studies and assessing the long
term sequelae of CDH and the resulting lung hypoplasia.

Skane

Due to the presence of pediatric cardiac surgery and the ECMO facilities the department of
both pediatric and pediatric cardiac surgery are able to conduct research into the use and
pros and cons of ECMO. Recently it was found that ECMO was not all the miracle it was long
assumed to be and that it holds its own negative sequelae independent of the negative
sequelae of the CDH itself. This is an important finding and warrants intensified research. If
there are only children available with CDH to participate in such research it will not come to
sound conclusions. The inclusion of cardiac patients and other patients who needed EMCO in
their early days of life will improve this research immensely.

Uppsala

Focus on studies into ventilation regimes in newborns. This also includes newborns with CDH
but definitely not exclusively. These studies are among others based on earlier animal
studies and do involve international collaboration. These studies may have consequences for
clinical care of CDH patients.

Due to small numbers only follow up studies into CDH are performed.

2)Can ongoing and planned research be carried out based on organisation, research plan,
resources (grants, equipment and competence) described by the applicants?

Karolinska

Since the current research involves basic, pre-clinical and clinical research, the current
resources and organisation are sufficient for the ongoing and planned research.

Sahlgrenska

Concerning the follow-up studies and the studies on lung function and lung development all
necessities are available. Possible studies concerning biomaterial are mentioned, but it is not
clear if the necessary know-how is available within the current staff.



Skane

Collaborations needed to carry out planned research are either in place or in the phase of
setting it up. Resources and financing seem more than sufficient and research plan is well
defined.

Uppsala
Both the ongoing research as well as the planned research seems rather limited. It can be
carried out since it is not very demanding of the available resources.

3)Is the research well integrated and interdisciplinary?

Karolinska

The biobank research and the outcome studies are integrated in the standard of care. Thus
the research is well integrated within the hospital. Concerning the interdisciplinary
character: all disciplines involved in the clinical care of these patients are also all involved in
the research.

Sahlgrenska

All disciplines involved in clinical treatment are involved in all phases of the current research
There is a system that provides in structural meetings to discuss study outcomes and the
clinical consequences thereof.

Skane

Large part of the research is patient centred and questions are coming forth of daily practice.
Thus a well-integrated research system. All disciplines involved in treatment are involved in
research.

Uppsala
The research is all located in the clinical setting, thus well integrated. The disciplines needed
for clinical treatment are automatically all involved in the research.

4)Is ongoing and planned research well-balanced in regard to basic, pre-clinical and
clinical research? Is the research relevant to the field of the advanced paediatric surgery?
Karolinska

Yes. All three areas are covered and the research is relevant to the field and may lead to
significant adjustments of how to take care of patients with CDH

Sahlgrenska
Pre-clinical and clinical studies are being performed. Currently there is no basic study, and

this is not included in the plans for the coming 5 years

Skane



The research is well balanced. Skane has 2 large projects that are not specific for CDH (safe
analgesia and home care) but are very relevant to the field of advanced pediatric surgery
since they may have consequences for all patients with congenital malformations.

Uppsala
No

5)Please make an assessment of skills and qualifications of all research groups based on
their CVs attached to their research portfolio.

Karolinska

Research qualifications are very good. All staff members have their own focus and all are
involved in supervising PhD students and research students.

Sahlgrenska
The skills and qualifications in research in general are good. Concerning CDH specific
knowledge and research experience is limited

Skane

There are a lot of CVs included in the applications. Both of pediatric surgeons and of other
specialists (anesthesiologists, cardiologists, paediatricians, medical students, research
nurses). The research groups concerning subjects that indirectly have influence on the
treatment of CDH seem skilled and harbour the qualifications needed, but it is difficult to
assess in such an enormous amount of (non)information.

Uppsala
The provided CVs are very short. Concerning the CDH there is limited research currently
going on.

6)Has the research contributed, alternatively may contribute in the near future, to
developing the clinical healthcare unit or any other healthcare unit?

Karolinska

The research results have had their impact on clinical protocol, but have not changed the
set-up of the health care unit.

Sahlgrenska
No

Skane
The extensive research into ECMO and the consequences of this treatment method may
change the protocols in this healthcare unit.



Uppsala
Not applicable

7)In the attached list of publications, how many publications would you assess have a
direct link to the specific field of the three specific areas (congenital diaphragmatic hernia;
congenital oesophageal atresia / trachea-oesophageal fistula; certain anorectal
malformations and Hirschsprung’s disease) selected for NSMC?

Karolinska

Publications specific for CDH: 26

Publications related to ECMO research: 14

Sahlgrenska
Specifically for CDH: 0. Coming PhD thesis are mentioned but apparently have not resulted in
publications in peer reviewed journals yet.

Skane
There are publications concerning pulmonary hypertension and concerning the
consequences of asphyxia. Concerning CDH specifically there is 1 publication

Uppsala
There are no CDH specific publications

8)How would you rate the international and national research collaborations of the
applicants?

All four applicants mention the national and international data registries. In addition they all
participate in the PLUG study in Leuven which is a study concerning fetal surgery for foetuses
with CDH. Leuven is the principal investigator for thus study and performs all procedures
locally and the applicants only check their patients for the inclusion criteria. The way they
present this study however differs considerably.

Karolinska

Is participating in European networks. They clearly have chosen this path for all congenital
malformations and are actively participating. This will probably result in the near future in
clearly defined collaborations on specific subjects such as specific study questions
concerning CDH and its sequelae.

Sahlgrenska

National and regional collaborations are well defined and seem important especially for the
planned lung function/development research. International collaborations are limited to
Leuven.



Skane
International collaborations needed for planned research are being set-up. Participation in
the international CDH registry consortium is pending. Local and national collaborations are
good.

Uppsala
Collaborations are named but the specifics on the shared research is not mentioned.

9)How would you rate the research program of the applicants compared to international
research within the field? Are the research areas where the applicants are at the
forefront? Would you rate any of the research as unique from an international
perspective?

Karolinska

The genetic studies and the importance of the bio-banking is at the forefront. When the
international consortium of which Karolinska is a partner, is able to start randomized
controlled trials as they have planned this will be unique.

Sahlgrenska

The focus on quality of life and especially the quality manager and the organisation of the
whole institute concerning quality of care and quality of life is a strong feature and may
result in good research. However quality of life and long term follow up is now generally
recognised as important, thus it is not unique and being at the forefront is totally dependent
on numbers of patients included and completeness of data gathering.

Skane

The research concerning anticoagulants and the studies concerning free haemoglobin are
maybe not unique but definitely at the forefront. The research into extended home care and
the use of safe analgesia are important though not CDH specific.

Uppsala
Early research on lung specimens was at the forefront, but currently the research is not
standing out.

10)Please rank the applicants’research from the highest to lower for each specific area
(A,B,C).

Karolinska A

Skane B

Sahlgrenska C

Uppsala D



Oesophageal atresia (EA)

1)What are the general strengths and weaknesses of the applicants’ research

Karolinska

The research already covers all important areas such as genetics, animal studies but also
long term follow-up studies and epidemiology. Most important weakness seems to be the
lack of a principal investigator on the subject of oesophageal atresia. However, in 2016 a
new pediatric surgeon was hired who will fulfil this role.

Sahlgrenska

There is a clear line structure which means that medical professionals are included in the
management of both the hospital and the research institutes. This may help in introducing
new research focus. In addition Sahlgrenska has a clear focus on quality and registration. The
SWEAPS (the SWEdish register for Advanced Pediatric Surgery) has its roots in Sahlgrenska. It
started regionally and is now an national registry with online formats. One of the staff
members is head of the register and the Quality Manager of Sahlgrenska is the national
coordinator and register developer.

The funding in Sahlgrenska is used to buy research time for the staff members and nurses.
Extra personell is hired to make sure that patients are been taken care of. This allocated
research time results in the participation of all staff members in both clinical work and
research.

Skane

The research set up is well thought through. Every step of the treatment of a child with EA is
subject of research. Skane has several research projects that may of benefit to children with
different congenital malformations such as child centred care and safe analgesia for
neonates but also subjects as selection of surgical trainees or evidence-based skills training.
These are not specific for EA but may contribute to better care for children with EA.
Experimental and basic research is not performed with regard to EA.

Uppsala

Focus is on problems patients may encounter. Thus very practical oriented. This implies that
patients may fairly quickly benefit from the results.

In addition the research is done in collaboration as much as possible.

Uppsala seems to have limited funding.

2)Can ongoing and planned research be carried out based on organisation, research plan,
resources (grants, equipment and competence) described by the applicants?

Karolinska

There is a well-established collaboration with the Karolinska Institutet which provides
adequate research support. Currently the funding is sufficient for the ongoing research.



Sahlgrenska

As chairman and developer of the SWEAPS registry and with a clear focus on quality of care
and quality of life all studies concerning long term follow up and quality of life can be carried
out without a problem.

In addition planned research mainly concerns questionnaires and check-ups of the patients.
That is also feasible within the current organisation.

Funding seems more than sufficient.

Next to follow up research and questionnaires Sahlgrenska is also performing animal studies
concerning tissue regeneration and the importance of root ganglia. For both these studies
clear collaborations are in place.

Skane

The planned specific EA research concerns outcome research. This is possible with the
resources available. All other planned research is more general research. It will benefit
children with EA but it is not limited to these patients and thus not dependent of these
patients. Resources, existing collaborations and grants are all sufficient to carry out this
research.

Uppsala
The ongoing and planned research is not very challenging for existing resources and
organisation, thus should not be a problem.

3)Is the research well integrated and interdisciplinary?

Karolinska

There is a clearly defined system with reporting of quality data once a year of one’s own
research but also the presence of journal clubs to discuss research findings from others. In
this way the research has a clear influence on the clinical practice. Since the research is
covering all areas it is interdisciplinary by definition. Next to the pediatric surgeons,
geneticists, paediatricians, gastro-enterologists for both children and adults and adult
surgeons participate among others.

Sahlgrenska

Interdisciplinary research is evident especially in the animal studies. Due to the system in
which staff members are partially scheduled free from clinical work to do research there is
an integration of clinic and research. Questions that pop up during clinical work can thus be
more easily translated in research projects and vice versa. Results of research can more
easily be transferred to the clinical protocols etc.



Skane

The research is interdisciplinary, especially the more general research involves several
multidisciplinary research groups. The results of the different research projects seem easily
accessible and thus relatively quickly translated into daily practice

Uppsala

Since the research specific for EA mainly involves (long term)follow up it is well integrated in
the daily practice. It is interdisciplinary both within Uppsala Hospital and Uppsala University
as outside Uppsala.

4)Is ongoing and planned research well-balanced in regard to basic, pre-clinical and
clinical research? Is the research relevant to the field of the advanced paediatric surgery?
Karolinska

It is well balances and relevant for the advanced paediatric surgery. The emphasis seems to
lay on long term follow up and epidemiology but molecular and animal studies are
performed.

Sahlgrenska
Yes. Both the focus on quality and long term follow up and the animal studies makes it a well
balanced portfolio.

Skane
There is no experimental research concerning EA. It is mainly patient driven. It is relevant but
not well-balanced.

Uppsala
There is genetic research being done, but no experimental or basic research.

5)Please make an assessment of skills and qualifications of all research groups based on
their CVs attached to their research portfolio.

Karolinska

Research qualifications are good for all staff members, they all have an PhD. Two staff
members are mainly responsible for the research into EA

Sahlgrenska
Qualifications in total are good, there is a clear focus per staff member. The focus of 3 of the
staff members is mainly urological.

Skane
CVs include several medical professionals outside the pediatric surgery department. This
makes the assessment sometimes difficult. The qualifications seem good enough and all



pediatric surgeons are involved in supervising research of PhD students and research
students. But it appears as if the qualifications of the collaborating researchers from other
medical disciplines are necessary to form adequate research groups.

Uppsala
CVs are very short. Research qualifications are adequate for current research, but may not
be enough to set up more basic and pre-clinical research.

6)Has the research contributed, alternatively may contribute in the near future, to
developing the clinical healthcare unit or any other healthcare unit?

Karolinska

The development of the clinical health care unit itself not, but the research has contributed
to changing policies and protocols concerning treatment of patients with EA.

Sahlgrenska
The integration of clinic and research for the pediatric surgery as a whole is clearly
established.

Skane

The focus on health care science, and assessing the possibilities of home care may contribute
to the development of healthcare units. In addition Skane is establishing a multidisciplinary
dysphagia center and would like to set up a VACTERL unit. The research they are performing
may contribute.

Uppsala
No

7)In the attached list of publications, how many publications would you assess have a
direct link to the specific field of the three specific areas (congenital diaphragmatic hernia;
congenital oesophageal atresia / trachea-oesophageal fistula; certain anorectal
malformations and Hirschsprung’s disease) selected for NSMC?

Karolinska

Publications for EA: 15

Sahlgrenska
Publications for EA: 15

Skane
Publications for EA: 6



Uppsala
Publications for EA: 3

8)How would you rate the international and national research collaborations of the
applicants?

Karolinska

Good. There is a clear focus on international and national collaborations, this also shows in
the participation in organizing international conferences etc. The collaboration is more than
sharing registries, it also comprises setting up and performing trials together

Sahlgrenska
National research collaborations are good. International collaborations are set up per
project. There seem to be no overall collaborations.

Skane

There are several international and national collaborations that have led and will lead to
important research, especially concerning global health, and safe analgesia for neonates.
However, collaborations focused purely on EA seem limited outside the scope of combined
registrations.

Uppsala
Due to the different collaborations the research done with their own patients is sensible.
Reseach only using their own patients seems to small.

9)How would you rate the research program of the applicants compared to international
research within the field? Are the research areas where the applicants are at the
forefront? Would you rate any of the research as unique from an international
perspective?

Karolinska

The EA research currently is mainly focused on long term follow-up and long term sequelae
of the malformation. This is not unique internationally. However, although currently there is
no tissue engineering research specifically for EA, this research is at the forefront and may
extend to EA when the NSMC is granted.

Sahlgrenska

The tissue engineering for the EA is an important project and definitely at the forefront.
Due to the completely integrated registry and the fact that there is a quality manager these
studies will result in representative results which is important if these results are used to
change treatment and follow up protocols.



Skane
Research specifically concerning EA is not outstanding compared to international research.

Uppsala
The research done by Uppsala itself it too limited.

10)Please rank the applicants’ research from the highest to lowest for each specific area
(A,B,C).

Karolinksa A

Sahlgrenska B

Skane C

Uppsala D



Anorectal malformations/Hirschsprung disease/ bladder extrophia
1)What are the general strengths and weaknesses of the applicants’ research
Karolinska

All important areas are covered: epidemiology, follow-up, molecular studies and animal
studies. The research group is large and well defined.

Sahlgrenska

The general organisation of Sahlgrenska enables research on all subjects. This is a strong
point for all NSMCs. Considering this NSMC there is a clear focus of several staff members on
urological research. Funding is good and seems stabile both from government funding as
well as individual funding.

Skane

The research is divided in four main domains. This makes it well organised. The consultants
are all more or less involved in the research. There is a well organised collaboration between
hospital and university both concerning research facilities as well as financial. Research is
patient-centred but also concerning diagnostics and development of surgical techniques.

Uppsala

Concerning ARM and HD the focus is on the outcome of treatment in childhood in adults.
This is an important research question since many of the long term sequelae have not been
clearly defined yet. Weakness is the fact that this long term follow-up is all there is at this
point in time and can thus be easily transferred to another (research)location

Concerning urogenital malformations (bladder extrophy and vaginal atresia) all research is
nationally oriented and concerns long term follow up in order to deduce whether protocols
currently used need adjustment.

2)Can ongoing and planned research be carried out based on organisation, research plan,
resources (grants, equipment and competence) described by the applicants?

Karolinska

Yes, the research plans are thought through and due to the large research group and thus
research potential carrying out the plans should not be a problem. In addition the Pls have
their own funding which is substantial.

Sahlgrenska

Yes, the described research (ongoing and planned) is almost all patient-centered. Assuming
the numbers are large enough for significant results the research itself is not very demanding
and can be carried out. The described research plans expand beyond the scope of the NSMC,
but subjects are related to the NSMC.



Skane
Research plans for the coming 5 years mainly involve outcome centred research. This can be
carried out without a problem.

Uppsala
Yes

3)Is the research well integrated and interdisciplinary?

Karolinska

Clinical protocols especially concerning standardised follow-up are integrated with research
(CRFs are integrated in regular follow-up). This generates a fair amount of data without
much effort. The treatment of the anomalies in this NSMC involve different medical
disciplines which are all involved in the different research plans.

Sahlgrenska

The research group exists of 59 individuals coming from 13 different departments within the
hospital and the university and 7 institutions nationally and internationally. This implies an
interdisciplinary setup. The fact that it involves both university and hospital means it is well
integrated.

Skane

Both treatment and research are interdisciplinary organised. All medical specialties that are
involved in treatment are involved in the research activities. Due to the fact that numerous
consultants have allocated research time there is a close integration between clinic and
research. There is a system in place that makes sure that results are discussed among the
medical professionals and subsequently may lead to changes in treatment protocols.

Uppsala

Other adult treating medical disciplines are involved in the research. The fact that
consequences in adulthood of treatment during childhood is been looked into in a
structured and standardised way may very well lead to adjustments of current protocols. It is
is thus well integrated research.

4)ls ongoing and planned research well-balanced in regard to basic, pre-clinical and
clinical research? Is the research relevant to the field of the advanced paediatric surgery?
Karolinska

The research is well balanced and relevant.



Sahlgrenska

The current and planned research is all patient centred (ie clinical research). The only pre-
clinical research is participation in the biobank of Karolinksa. The research is relevant but not
well-balanced.

Skane
Research is mostly clinical research. It is relevant and in some aspects at the forefront
(especially the research into extended homecare and safe analgesia) but not unique.

Uppsala

The research is not well-balanced. However the studies that are being done are relevant for
the field of advanced pediatric surgery since they show the long term consequences of
surgical treatment of certain malformations.

5)Please make an assessment of skills and qualifications of all research groups based on
their CVs attached to their research portfolio.

Karolinska

The different staff members have all participated in numerous research projects and have
more than adequate research skills and qualifications. Currently they have their clearly
defined individual focus which enables the faculty as a whole to perform more in-depth
research.

Sahlgrenska
There is clear focus on urogenital malformations, its treatment and related research.
Research qualifications are sufficient for the planned and ongoing research.

Skane
Research qualifications are sufficient for the current and planned research.

Uppsala
Staff members involved in research are limited in number and research qualifications are
also limited.

6)Has the research contributed, alternatively may contribute in the near future, to
developing the clinical healthcare unit or any other healthcare unit?

Karolinska

Special health care units are not described in the application but it may be expected that
considering the broad based research this may contribute to developing clinical healthcare
units in the near future.



Sahlgrenska

Consequences of the research for health care units are not described by the applicant.
Considering the fact that it is mainly patient centred research the research will probably not
contribute to development of new healthcare units. It may however change treatment
policies for patients.

Skane

There is a pelvic floor center for adults and adolescents. Due to this center focused research
is very well possible and it leads to a two-way street. Research improves the protocols of the
center and the center facilitates the research.

Uppsala
No

7)In the attached list of publications, how many publications would you assess have a
direct link to the specific field of the three specific areas (congenital diaphragmatic hernia;
congenital oesophageal atresia / trachea-oesophageal fistula; certain anorectal
malformations and Hirschsprung’s disease) selected for NSMC?

Karolinska

69 publications

Sahlgrenska

The list of publications contains numerous articles concerning DSD and uterus
transplantation as related subjects. However concerning the actual NSMC the number of
publications is 19

Skane

The number of publications concerning the NSMC specifically is 17. There are however
numerous studies concerning the more general research that is related to this NSMC but not
specifically.

Uppsala
Publications concerning ARM, HD and urinary malformations: 23

8)How would you rate the international and national research collaborations of the
applicants?

Karolinska

There is clearly invested in national and international collaborations on different research
subjects. This is also proven by the participation of different staff members of Karolinska in
the organisation of international conferences.

These collaborations definitely contribute to the quality of the research.



Sahlgrenska

There are several collaborations both national and international. They are sufficient for the
planned research. However participation in organisation of international conference for
instance is very limited, This implies that the collaboration probably only concerns the
specific research questions.

Skane

One of the consultant is involved in research with developing and/or low income countries.
This is an extensive international collaboration which results in exchange of a lot of data. So
far this has not really been disease specific, but that may be the case in the (near) future.
Concerning other national and international collaborations for research purposes they do
not really differ from those of the other applicants.

Uppsala

There is an extensive collaboration with the Mulago Hospital in Uganda. This collaboration is
mainly clinical but also results in research data. Such an collaboration on a specific subject is
so far not seen with the other applicants.

Other national and international collaborations are in place.

9)How would you rate the research program of the applicants compared to international
research within the field? Are the research areas where the applicants are at the
forefront? Would you rate any of the research as unique from an international
perspective?

Karolinska

The animal studies with the Zebra fish knock-out model and the regenerative studies for
urogenital reconstructive surgery are at the forefront. Since the research is so broad based it
can be rated as good compared to the international research.

Sahlgrenska

Patient centred research is important and should be performed meticulously, however it is
not original from an international point of view. And becoming the forefront is completely
dependent on the completeness of data and the actual number of included patients.

Skane

Patient center research is not unique from an (inter)national point of view. The research
domains safe analgesia and extended home care though are more at the fore front but these
domains are not NSMC specific.

Uppsala
The research program, although in some aspects important, is not unique or at the forefront.



10)Please rank the applicants’ research from the highest to lowest for each specific area
(A,B,C).

Karolinska A

Skane B

Sahlgrenska C

Uppsala D



Dear Ms. Norsted

My response to your letter is as follows:

1. Centralization in Finland.

Pediatric surgery is not fully centralized in Finland, standard pediatric surgical patients are treated in all 5

university departments. The nationwide centralization to Helsinki by law includes:

- pediatric cardiac surgery
- pediatric transplantations

- surgery for biliary atresia
Centralization to less than 5 centers:

- management of some pediatric orthopedic conditions (congenital bone dysplasias, spine deformities,
pediatric rheumatoid arthritis) is centralized in 1-3 university departments.

- Craniofacial malformations and cleft lifts and palates are treated in 2 university hospitals.

De facto centralization includes conditions like severe anorectal and cloacal malformations, total colonic
Hirschsprung’s disease, bladder extrophy, cloacal extrophy, esophageal reconstructions, hepatobiliary
malformations and tumours, intestinal failure and bowel lengthening procedures. These patients from
other university hospital districts are mainly but not exclusively treated in Helsinki or the operations are
performed in these other departments by the Helsinki pediatric surgical team. Some university hospitals
refer antenatally detected cases of diaphragmatic hernia and severe pulmonary malformations to Helsinki

as our hospital is the only one with ECMO facilities or experience in neonatal EXIT procedures.

Centralization of advanced pediatric surgery is clearly advantageous. The results have improved
significantly, for example in biliary atresia the jaundice clearance rate has increased from 40% to 80% since
centralization in 2005. The results of cardiac surgery (mortality rate) in Finland is at the same level as in
best European Centers. The centralization of the most complex pediatric surgical cases to Helsinki team
has enabled the team to obtain significant experience in managing these problems. From the perspective

of Helsinki there are no negative consequences and we would be willing to centralize advanced pediatric



surgery more extensively to Helsinki, also because the infrastructure resources of the new Children’s

Hospital (ready to kick off in 2018) are definitively better than what we have at the moment.

2. Response to specific questions

- Centralization of advanced surgery to one or two institutions is very unlikely to limit the abilities of the
remaining units to deal with standard pediatric surgical acute conditions and trauma provided that the
number and training of staff taking on-calls is guaranteed. This entails that all parts of the

management chain including ICU is maintained in a sustainable level.

- Successful management of congenital diaphragmatic hernia requires high level ICU facilities. These
include knowledge in treating severe pulmonary hypertension, high frequency ventilators and NO
treatment equipment and possibility to treat the patients with ECMO. These goals are best but not
necessary exclusively achieved in a center that also manages patients with congenital heart defects.
Many patients with esophageal atresia (>20 %) have cardiac defects that usually are critical in terms of
patient survival. Optimal timing and planning of surgical procedures for cardiac problems and
esophageal repair are best achieved in a center that has availability for advanced neonatal surgery and

cardiac surgery.

- Management of complex pediatric colorectal and urological problems such as Hirschsprung’s disease,
severe anorectal and cloacal malformations, bladder and cloacal exstrophy and epispadias are best
kept in two or less centers. These patients commonly require profound experience both in pediatric
colorectal surgery and urology. These conditions also require a well-designed follow-up program that
needs to be multidisciplinary including colorectal surgeon, urologist, urotherapy and stoma care
specialists, nutritional therapist and psychosocial support. Successful outcomes require experience that

is gained only if the number of patients is large enough.

- The number of centers treating the suggested three patient groups should be kept as small as possible.
Probably two centers would be the optimal number also based on international recommendations (one
tertiary level pediatric surgical center per 5 000 000 inhabitants). This size of population base would

guarantee a case load that is enough to maintain experience and develop proficiency in treating



complex pediatric surgical conditions. Very rare conditions such as congenital cloaca, cloacal and

bladder exstrophy, vaginal agenesis and biliary atresia should be centralized in one single center.

- Distributing the named conditions to different hospitals is possible but not advisable. Specialist
pediatric surgical and supporting specialties education and training would definitely suffer. Also, ICU
management of some of these conditions (diaphragmatic hernia and esophageal atresia) is synergistic
and requires similar knowledge and skills, especially in respiratory care. Again, the best solution in the
centralization would be to have 2 centers that can offer multidisciplinary high level services and

guarantee good education and training of all specialties taking care of these difficult patient groups.

Best regards

Risto J Rintala, MD, PhD

Professor of Paediatric Surgery

Children's Hospital, Helsinki University Central Hospital
P O Box 281

FIN-00029 HUS

Finland

tel: +358 50 427 2509 (work)

tel: +358 44 988 6258 (home)

email: risto.rintala@hus.fi
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