styrelsen

Danish Health and Medicines Authority

24-11-2015
Revideret specialevejledning for intern medi-
cin: haamatologi (version til ansggning) Sagsnr. 4-1012-10/1
Reference DGO
T 72227563

Specialevejledningen er udarbejdet som led i Sundhedsstyrelsens specialeplan-
leegning, jf. sundhedslovens § 208, som omhandler organiseringen og vareta-
gelsen af specialfunktioner pa regionale og private sygehuse.
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Ud fra denne reviderede specialevejledning kan der ansgges om varetagelse af
specialfunktioner. Efter vurdering af ansegninger vil Sundhedsstyrelsen udsen-
de en ny specialevejledning, hvoraf de godkendte matrikler fremgar.

Specialebeskrivelse

Intern medicin: hematologi omfatter forebyggelse, diagnostik, behandling, pal-
liation og rehabilitering af patienter med medfedte og erhvervede sygdomme i
blodets, knoglemarvens, bloddannende organers og lymfesystemets celler samt
sygdomme i det haemostatiske system (blodets starkningsevne).

Specialet varetager desuden forskning, udvikling og uddannelse inden for spe-
cialets omrader.

Kerneopgaver

Opgaverne omfatter akut og elektiv diagnostik, behandling og pleje af patienter
med benigne og maligne hamatologiske sygdomme. Hovedparten af aktiviteten
1 intern medicin: heematologi udgeres af maligne hamatologiske sygdomme,
hvor bl.a. felgende indgar i behandlingen: Kemoterapi, immunterapi, radioim-
munterapi, malrettet behandling, perifer stamcellehgst, hgjdosis kemoterapi
med autolog stamcellestotte og allogen hematopoietisk stamcelletransplantati-
on.

I intern medicin: haematologi er der folgende kerneopgaver:
e Maligne hamatologiske sygdomme, herunder malignt lymfom, leu-
kaemier, myelomatose, kronisk myeloid sygdom og felgetilstande til
behandling af maligne he&matologiske sygdomme (fx behandlingsin-

duceret knoglemarvssvigt og graft-versus-host sygdom (GVH). sunidiedissryralsen

Axel Heides Gade 1
2300 Kebenhavn S
Denmark

T +4572 227400
E sst@sst.dk
www.sst.dk



e Benigne ha&matologiske sygdomme med baggrund i mangel pa eller
defekt funktion af forskellige celluleere blodkomponenter:

Anami (fraset mangeltilstand og anemi som folge af anden sygdom),
trombocytopeni, leukopeni, hemostasedefekter og arvelige haemato-
logiske sygdomme. Medfedt (A og B) og erhvervet hemofili.

Forhold af betydning for specialeplanlaagning

Det storste antal patientkontakter i specialet udgeres af patienter med malign
hamatologisk sygdom. Incidensen og praevalensen af de maligne heematologi-
ske sygdomme er steget gennem de seneste ar, hvilket forventes at fortsatte.
Dette gaelder is@r de store sygdomsgrupper som non-Hodgkin malignt lymfom
og myelomatose samt i mindre grad leukemierne. Den egede pravalens skyl-
des bl.a. den demografiske udvikling med flere @&ldre. Dertil kommer leengere
overlevelse for patienterne som folge af udviklingen af nye behandlinger af de
maligne heematologiske sygdomme samt bedre understottende behandling. Den
ogede indvandring har medfert en gget forekomst af genetisk betingede anaemi-
former.

Intern medicin: heematologi er karakteriseret ved et stort antal ambulante ydel-
ser, ca. 10 gange flere end antallet af indleeggelser, idet mange af patienterne
har en kronisk sygdom med et livslangt forleb. En stor del af den ambulante
virksomhed omfatter kemoterapi og opfelgning af patienterne efter afsluttet be-
handling. Febril neutropeni efter kemoterapi er en hyppig arsag til akut indleeg-
gelse blandt hematologiske patienter.

Der er stot stigende aktivitet indenfor omradet med allogen haematopoietisk
stamcelletransplantation. Denne tendens forventes at fortsette de kommende ar
bl.a. pa grund af introduktion af nye donormuligheder.

Efter indledende primer diagnostik skal alle haematologiske patienter behand-
les pa regions- eller hejt specialiseret niveau athengig af diagnosen. Pa grund
af kompleksitet i behandlingen og en stigende tendens til subgrupper indenfor
de heematologiske sygdomme ber specialfunktioner fordeles pa et begrenset
antal heematologiske afdelinger.

Diagnostik og behandling af heematologiske sygdomme er ofte kompleks og
omfattende, og ressourceforbruget i intern medicin: haematologi sdvel som
samarbejdende specialer er betydeligt ssmmenlignet med patientantallet. Intern
medicin: hematologi har et teet samarbejde med mange specialer. Der er indfort
pakkeforleb for kraeftpatienter med henblik pa at undgé ikke-fagligt begrundet
ventetid ved diagnostik og behandling.

Behandlingsmaessigt har det hamatologiske speciale gennemgaet en hastig ud-
vikling igennem de seneste 10-15 ar med introduktion af tiltagende mere mal-
rettede og specifikke behandlinger, der er udviklet pa baggrund af sterre biolo-
gisk forstaelse for de haematologiske sygdomme. Disse leegemidler er ofte om-
kostningstunge.
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Avancerede molekylarbiologiske metoder er bl.a. blevet et vigtigt redskab ved
klassifikation og prognosticering af hematologiske sygdomme. Denne udvik-
ling forventes at fortsatte i de kommende ar og vil medfere en tiltagende diag-
nostisk og behandlingsmassig kompleksitet. Herudover forventes yderligere
underinddeling af diagnosegrupper med hver sin malrettede behandling.

For at sikre ensartet behandling af hgj kvalitet er der behov for, at der udarbej-
des kliniske retningslinjer inden for omradet. Udover de nationale kliniske ret-
ningslinjer, som udarbejdes af Sundhedsstyrelsen, udarbejder de faglige og vi-
denskabelige selskaber landsdeekkende kliniske retningslinjer.

Praksisomradet

Almen praksis varetager indledende vurdering, diagnostik og behandling af ho-
vedparten af patienter med anami, idet langt den hyppigste anemi er ukompli-
ceret jernmangelanami. Ved bestyrket mistanke om eller bekraeftet heematolo-
gisk sygdom henvises patienten direkte til specialiseret heematologisk funktion.
Som en del af pakkeforlebene for kraeft henviser almen praksis séledes patien-
ter til hematologisk kraftpakkeforlob ved begrundet mistanke om malign hae-
matologisk sygdom. Der ber for de hyppigste sygdomme inden for intern medi-
cin: haematologi foreligge retningslinjer for samarbejde og opgavevaretagelse
mellem almen praksis og sygehusvasenet.

Der er ikke speciallegepraksis i intern medicin: haematologi.

Det kommunale sundhedsvaesen

Kommuner og regioner skal i medfer af Sundhedsloven indga sundhedsaftaler
med henblik pa at sikre sammenhang og koordinering af indsatserne i de pati-
entforleb, der gar pa tvars af sygehuse, almen praksis og kommuner.

I henhold til Sundhedsloven har kommunerne hovedansvaret for at skabe sunde
rammer og etablere forebyggende tilbud for borgerne, blandt andet med henblik
pa livsstilsendringer vedrerende kost, alkohol, tobak, fysisk aktivitet og mental
sundhed.

Sygehusvaesenet

Nedenfor beskrives anbefalinger til hovedfunktionsniveauet og krav til vareta-
gelse af regionsfunktioner og hejt specialiserede funktioner. De sygdomsgrup-
per/diagnoser samt diagnostiske og behandlingsmassige metoder, der er regi-
onsfunktioner eller hejt specialiserede funktioner i specialet, oplistes.

Anbefalinger til hovedfunktionsniveau

Indledende udredning pa mistanke om visse haematologiske sygdomme kan va-
retages pa bred intern medicinsk afdeling. Hvis en pabegyndt udredning pa ho-
vedfunktionsniveauet giver begrundet mistanke om, at patientens sygdom skal
varetages pa regionsfunktions- eller hgjt specialiseret niveau, henvises patien-
ten til et sygehus, der er godkendt hertil. Efter udredning og behandling pa spe-
cialfunktionsniveau kan opfelgning og kontrol i udvalgte tilfeelde varetages pa
hovedfunktionsniveau i samarbejde med specialfunktionen.

Krav til varetagelse af specialfunktioner
I Sundhedsstyrelsens udgivelse ’Specialeplanleegning — begreber, principper og

krav’ beskrives en raekke generelle forudsetninger og krav til bl.a. kapacitet og
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forskning, som skal opfyldes for at varetage specialfunktioner. Disse krav ud-
gor grundlaget for varetagelse af specialfunktioner, men derudover oplistes der
nedenfor specifikke krav, som gelder for intern medicin: haematologi. Special-
funktioner varetages generelt 1 et multidisciplinaert team med fzlles retningslin-
jer og faelles konferencer, jf. pakkeforlgb hvor relevant.

Det er vaesentligt, at gvrigt personale, herunder sygeplejersker, har relevante
kompetencer og erfaring i varetagelse af specialets patienter.

Ved varetagelse af specialfunktioner i intern medicin: haematologi skal der ve-
re samarbejde med andre relevante specialer pa relevant specialiseringsniveau.

Krav til varetagelse af regionsfunktioner
Der stilles folgende krav til varetagelse af regionsfunktioner:

Pé grund af kompleksitet i behandlingen og en stigende tendens til subgrupper
indenfor de hamatologiske sygdomme skal specialfunktioner fordeles pé et be-
grenset antal haematologiske afdelinger.

Pé regionsfunktionsniveau skal det vaere muligt at {4 assistance fra en special-
lege 1 intern medicin: heematologi inden for kort tid.

Regionsfunktioner
Maligne hematologiske sygdomme
1.  Hodgkin lymfom, primart CNS-lymfom, PTLD, HIV-associeret, T- og
NK-celle, PEL samt lymfomer af Burkitt-type (ca. 150 pt./ar) (monito-
reres).

2. @vrige lymfomer (excl. lymfoblastere lymfomer) og kronisk lymfatisk
leukeemi (CLL) (ca. 1100 lymfomer, ca. 400 CLL).

3. Myelomatose (ca. 300 pt./ar).

4.  Akut lymfoblast leukaemi (ALL) og lymfoblastert lymfom (der ikke
behandles iht. padiatrisk behandlingsprotokol), (ca. 45 pt./ar), akut my-
eloid leukeemi (AML) samt myelodysplastisk syndrom (MDS) (ca. 350
pt./ar). Sundhedsstyrelsen vil felge omradet taet med henblik pa vurde-
ring af behov for yderligere samling (monitoreres).

5. Kroniske myeloide sygdomme (fraset systemisk mastocytose og HES)
(ca. 800 pt./ar), herunder:
a. Essentiel trombocytose, polycytemia vera og myelofibrose
b. Uklassificerbar kronisk myeloid sygdom
c. CMML bortset fra tilfelde med indikation for intensiv behand-
ling og allogen knoglemarvstransplantation
d. CML

6. Periodisk og langvarigt knoglemarvssvigt, herunder febril neutropeni.

7. Opsamling af perifere stamceller (leukaferese/stamcellehest) savel som
hejdosisbehandling med stotte af egne stamceller (250 behandlinger/ar)
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Leukaferese varetages i klinisk immunologi i teet samarbejde med
hamatologi.

Benigne ha&matologiske sygdomme
8. Primer udredning af he@morhagisk diatese/blodningstendens, sjeldne
og komplicerede tromboser samt tromboser hos gravide. Varetages i tet
samarbejde med klinisk biokemi.

9. Aplastisk anemi, som ikke kraever hojt specialiseret behandling (ca. 30
pt./ar).

10. Ovrige benigne haematologiske sygdomme (ca. 400 pt./ar), herunder
immunotrombocytopeni (ITP), autoimmun hamolytisk anemi samt
ukompliceret medfedt haemoglobinsygdom.

11. Trombotisk trombocytopenisk purpura (TTP) med behov for plasmafe-
rese.

Krav til varetagelse af hgjt specialiserede funktioner

De krav, som er anfort for regionsfunktionsniveauet, gelder ogsa for det hojt
specialiserede niveau. Derudover stilles der folgende krav til varetagelse af hojt
specialiserede funktioner:

Blodbank p& matriklen er en forudsatning for varetagelse af de heojt specialise-
rede funktioner.

Pé hejt specialiseret niveau skal det vaere muligt at fi assistance fra en special-
lege 1 intern medicin: haematologi inden for kort tid

Ved varetagelse af hojt specialiseret haemofilifunktion skal der veere mulighed
for telefonisk assistance umiddelbart fra specialleege med kompetence i med-
fodt og erhvervet svaer haemofili.

Hgjt specialiserede funktioner

Maligne hematologiske sygdomme og transplantationer
12. Allogen stamcelletransplantation, herunder opfelgning samt diagnostik
og behandling af GVH (150 transplantationer/ar). Varetages i taet sam-
arbejde med relevante specialer.

13. Autolog stamcelletransplantation ved autoimmune led- og bindevavs-
sygdomme samt ved dissemineret sklerose som er resistente for anden
relevant behandling eller med darlig prognose. Varetages i tet samar-
bejde med intern medicin: reumatologi og neurologi (monitoreres).

14. Primer amyloidose, herunder vurdering og hgjdosis kemoterapi med
stamcellestotte (50 pt./ar) Varetages i teet samarbejde med intern medi-
cin: kardiologi og nefrologi.

Dele af behandlingen (fraset hejdosisterapi med stamcellestotte) kan
eventuelt foregd pa regionsfunktionsniveau i formaliseret samarbejde
med hejt specialiseret niveau.
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15. Akut lymfoblast leukeemi (ALL) og lymfoblastaert lymfom ved behand-
ling i henhold til intensiv padiatrisk behandlingsprotokol (10-15 pt./ar).
Varetages i et multidisciplinart team med falles retningslinjer og faelles
konferencer, jf. pakkeforleb.

Benigne hematologiske sygdomme
16. Sver aplastisk anemi (neutrofilocytter < 0,5 og trombocytter < 20) med
indikation for intensiv immunsuppressiv behandling (< 15 pt./ar).

17. Heemofili (prevalens ca. 800 pt.), herunder:
o Hemofili A og B (pravalens 500 pt.)
o Von Willebrands sygdom (pravalens 250 pt.)
o Anden sjelden hemofili (praevalens 50 pt.)
Varetages i teet samarbejde med paediatri og klinisk biokemi med kom-
petence i hemofilidiagnostik inklusiv diagnostik af von Willebrands
sygdom.

18. Meget sjeldne benigne haematologiske tilstande, herunder
o Medfedte svere cytopenier (< 10 pt./ar)
o Kompliceret medfedt hemoglobinsygdom (< 10 pt./ar)
o Gauchers sygdom
o Paroksystisk Nocturn Hemoglobinuri (PNH)
o Fanconi anemi (<5 pt./ar)
Varetages 1 teet samarbejde med Center for sjeldne sygdomme.

19. Systemisk mastocytose. Varetages i tet samarbejde med dermato-
venerologi. Dele af udredning og opfelgning kan evt. varetages pa regi-
onsfunktionsniveau i formaliseret samarbejde med hejt specialiseret ni-
veau .

20. Hypereosinofilt syndrom. Varetages i taet samarbejde med dermato-
venerologi.

Monitorering af specialfunktioner i intern medicin: haama-
tologi

Sundhedsstyrelsen folger lobende op pa, om den geldende specialeplan er tids-
svarende, relevant og dekkende. Det sker gennem arlige statusrapporter om op-
fyldelse af krav til specialfunktionerne. Dertil kommer, at Sundhedsstyrelsen
arligt vil monitorere udvalgte specialfunktioner i specialet. Monitoreringen ba-
seres pa data fra Landspatientregisteret, og omfatter kontakter til offentlige og
private sygehuse (offentligt finansierede kontakter), som bade afsluttede og
uafsluttede indleggelser henholdsvis ambulante kontakter.

Sundhedsstyrelsen vil arligt monitorere folgende specialfunktioner i specialet
intern medicin: hematologi, som beskrevet nedenfor.

Regionsfunktioner
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o Akut lymfoblast leukeemi (ALL) og lymfoblastert lymfom (der ikke be-
handles iht. paediatrisk behandlingsprotokol), (ca. 45 pt./ar), akut myeloid
leukaeemi (AML) samt myelodysplastisk syndrom (MDS) (ca. 350 pt./ar).
Sundhedsstyrelsen vil folge omradet teet med henblik pa vurdering af be-
hov for yderligere samling

Ud over de ovenfor nevnte generelle kriterier, afgraenses monitoreringen
af denne funktion ved monitorering af akut myeloid leukaemi (AML) som
folger:

En af folgende diagnosekoder:

DC920, DC920A, DC920B, DC920C, DC920D, DC920E, DC920F,
DC920G, DC920H, DC920J, DC923, DC923A, DC923B, DC924,
DC924A, DC925, DCI925A, DC926, DC926A, DC930, DCI30A,
DC930B, DC940, DC940A, DC942, DC943, DC944, DC946, DCY9%47,
DC947B eller DC947C (aktionsdiagnose)

I kombination med en af de felgende procedurekoder:

BWHA3, BWHA30, BWHA301, BWHA302, BWHA303, BWHA304,
BWHA305, BWHA306, BWHA307, BWHA308, BWHA309, BWHA31,
BWHA310, BWHA311, BWHA312 eller BWHA32

Der opgeres volumenindikatorer pa antal unikke patienter og antal behand-
linger pa henholdsvis sygehusafdeling og geografisk lokalisation.

e Hodgkin lymfom, primart CNS-lymfom, PTLD, HIV-associeret, T- og
NK-celle, PEL samt lymfomer af Burkitt-type (ca. 150 pt./ar)

Ud over de ovenfor navnte generelle kriterier, afgranses monitoreringen
af denne funktion som felger:

En af folgende diagnosekoder:

DC81, DC810, DC811, DC812, DC813,DC814, DC817, DC819 (aktions-
diagnose)

I kombination med en af BWHA* (inkl. alle underkoder)

Der opgeres volumenindikatorer pa antal unikke patienter og antal behand-
linger pa henholdsvis sygehusafdeling og geografisk lokalisation.

Hoijt specialiserede funktioner
e Autolog stamcelletransplantation ved autoimmune led- og bindevaevs-
sygdomme samt ved dissemineret sklerose som er resistente for anden re-
levant behandling eller med darlig prognose. Varetages i teet samarbejde
med intern medicin: reumatologi og neurologi.

Side 7



Ud over de ovenfor navnte generelle kriterier, afgraenses monitoreringen
af denne funktion med en af folgende behandlingskoder:

BOQE20 eller BWHA310

Der opgeres volumenindikatorer pa antal unikke patienter og antal behand-
linger pa henholdsvis sygehusafdeling og geografisk lokalisation.

For mere udferlig beskrivelse af principper for monitoreringen se Sundhedssty-
relsens hjemmeside [/er indscettes senere et link].

Baggrund for udarbejdelse af specialevejledningen
Sundhedsstyrelsen har udarbejdet denne specialevejledning pa baggrund af en
revision af specialevejledningen fra Specialeplan 2010 og har i arbejdet indhen-
tet radgivning fra faglige repraesentanter fra regionerne samt fra de relevante
videnskabelige selskaber m.v. Sundhedsstyrelsens udgivelse ’Specialeplanleg-
ning - begreber, principper og krav’ (tilgaengelig fra Sundhedsstyrelsens hjem-
meside) beskriver rammerne for specialeplanlagningen.

Folgende udgivelser er inddraget i specialeplanleegningen i relevant omfang:

¢ Sundhedsstyrelsens rapport *Styrket Akutberedskab’, 2007
¢ Sundhedsstyrelsens pakkeforleb péd kraeftomridet
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