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Specialevejledningen indeholder en kort beskrivelse af hovedopgaverne i
specialet samt den faglige og organisatoriske tilretteleggelse af specialet. E-post
Dernast folger Sundhedsstyrelsens anbefalinger til hovedfunktionsniveauet. specialeplanlaegning@sst.dk
De godkendte regions- og hejt specialiserede funktioner, herunder krav og
placeringer, fremgar bagerst i specialevejledningen. Eventuelle udviklings-
funktioner er desuden beskrevet sidst i specialevejledningen.

Specialebeskrivelse

Intern medicin: heematologi omfatter forebyggelse, diagnostik, behandling,
palliation og rehabilitering af patienter med godartede og ondartede syg-
domme i blodets, knoglemarvens, bloddannende organers og lymfesystemets
celler samt sygdomme i det h&mostatiske system (blodets starkningsevne).

Specialet varetager desuden forskning, udvikling og uddannelse inden for
specialets omrader.

Hovedopgaver
I intern medicin: haematologi er der felgende hovedopgaver:

e Maligne haematologiske sygdomme, herunder malignt lymfom, leu-
kaemier, myelomatose, kronisk myeloid sygdom og felgetilstande til
behandling af maligne haematologiske sygdomme (fx behandlings-
induceret knoglemarvssvigt og Graft versus Host sygdom (GVH))

e Benigne hamatologiske sygdomme med baggrund i mangel pé eller
defekt funktion af forskellige cellulaere blodkomponenter: Ansemi
(fraset mangeltilstand og ana@mi som folge af anden sygdom), trom-
bocytopeni, leukopeni, heemostasedefekter og arvelige heematologi-
ske sygdomme

Opgaverne omfatter akut og elektiv diagnostik og behandling.




Hovedparten af aktiviteten i intern medicin: hematologi udgeres af maligne
hamatologiske sygdomme, hvor bl.a. folgende indgar i behandlingen: Ke-
moterapi, immunterapi, radioimmunterapi, designerdrugs, perifer stamcelle-
hest, autolog knoglemarvstransplantation, myeloablativ allogen knogle-
marvstransplantation og non-myeloablativ allogen knoglemarvstransplanta-
tion.

Forhold af betydning for specialeplanlagning

Det starste antal patientkontakter i specialet udgeres af patienter med malign
hamatologisk sygdom. Incidensen og pravalensen af de maligne heematolo-
giske sygdomme er steget gennem de seneste ar. Dette gaelder isaer de store
sygdomsgrupper som non-Hodgkin malignt lymfom og myelomatose samt i
mindre grad leukeemierne. Den ggede pravalens skyldes bl.a. den demogra-
fiske udvikling med flere @ldre. Dertil kommer leengere overlevelse for pati-
enterne som folge af udviklingen af nye behandlinger af de maligne ha&mato-
logiske sygdomme. Den ggede indvandring har medfert en gget forekomst af
genetisk betingede anemiformer.

Der er indfert pakkeforlab for kreeftpatienter med henblik pa at undgé ikke-
fagligt begrundet ventetid ved diagnostik og behandling. Dette gaelder ogsa
for patienter med maligne haematologiske sygdomme. Pakkeforlgbet er mul-
tidisciplinert organiseret, og hele patientforlebet er som udgangspunkt pa
forhand fastlagt og booket. Pakkeforlgbet kan séledes involvere flere sekto-
rer, afdelinger og specialer bade pa hovedfunktionsniveau og specialfunkti-
onsniveau.

Diagnostik og behandling af hamatologiske sygdomme er ofte kompleks og
omfattende, og ressourceforbruget i intern medicin: haematologi savel som
samarbejdende specialer er betydeligt ssmmenlignet med patientantallet. In-
tern medicin: haematologi har et taet samarbejde med mange specialer.

Intern medicin: heematologi er karakteriseret ved et stort antal ambulante
ydelser, ca. 10 gange flere end antallet af indlaeggelser, idet mange af patien-
terne har en kronisk sygdom med et livslangt forleb. En stor del af den am-
bulante virksomhed omfatter kemoterapi og kontrol af patienterne efter af-
sluttet behandling. Febril neutropeni efter kemoterapi er en hyppig arsag til
akut indlaeggelse blandt haematologiske patienter.

Behandlingsmaessigt har det haamatologiske speciale gennemgaet en hastig
udvikling igennem de seneste 5-10 &r med introduktion af mere malrettede
og specifikke behandlinger, der er udviklet pd baggrund af sterre biologisk
forstaelse for de haematologiske sygdomme. Disse leegemidler er ofte om-
kostningstunge. Intern medicin: heematologi har i flere ar haft en national
formaliseret organisering af ’tidlig varsling’ (i form af mini-MTV’er), og det
forventes, at denne organisation forsatter og evt. udbygges de kommende éar.

Avancerede molekylarbiologiske metoder er bl.a. blevet et vigtigt redskab
ved klassifikation og prognosticering af heematologiske sygdomme. Denne
udvikling forventes at fortsaette i de kommende ér og vil medfere en tilta-
gende diagnostisk og behandlingsmeessig kompleksitet.
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Introduktion af non-myeloablativ stamcelletransplantation har betydet en
udvidelse af indikationsomradet for allogen transplantation. Dette har fort til
en markant gget transplantationsaktivitet og til en eget overlevelse blandt
disse patienter. Denne tendens forventes at fortsaette de kommende ar. Visi-
tationsudvalget foretager indstilling til segning efter knoglemarvsdonorer i
udenlandske registre (se ogsa klinisk immunologi).

Diagnostik, behandling og kontrol af medfedt (A og B) og erhvervet sveer Side 3
hamofili varetages pa to haemofili- og trombose centre i landet. 20. marts 2013
Sundhedsstyrelsen

Den faglige tilrettelaeggelse og organisering af intern
medicin: haamatologi

Specialevejledningen tager afset i specialerapporten for intern medicin:
hamatologi, som er udarbejdet af sundhedsfaglige reprasentanter fra regio-
nerne, det videnskabelige selskab og de relevante faglige selskaber. I forbin-
delse hermed er der foretaget segning pa litteratur, som beskriver organise-
ringen af intern medicin: ha&ematologi. Det har imidlertid generelt vaeret van-
skeligt at finde litteratur med relevans for organisering af intern medicin:
hamatologi. Litteraturen er sdledes kun inddraget i begraenset omfang i spe-
cialegennemgangen.

Nedenstaende udger supplement til denne udmeldings anbefalinger og krav
til den faglige tilretteleeggelse og organisering af intern medicin: haematolo-
gi:
Pakkeforleb for alle kreeftformer fra 2008
Sundhedsstyrelsens rapport *Styrket akutberedskab — planlaegnings-
grundlag for det regionale sundhedsvasen’ fra 2007
o Sundhedsstyrelsen rapport *Kreaftplan II” fra 2005, som opstiller an-
befalinger til forbedringer af indsatsen pa kraeftomradet
e NICE-rapporten ‘Improving Outcomes in Haematological Cancers’
fra 2003

Praksisomradet

Almen praksis varetager ikke-akutte hematologiske sygdomme, herunder
primeer vurdering, diagnostik og behandling af hovedparten af patienter med
anami, idet langt den hyppigste anemi er ukompliceret jernmangelansemi.
Som en del af pakkeforlabene for kraeft henviser almen praksis patienter til
hamatologisk kreftpakkeforlab ved begrundet mistanke om malign haemato-
logisk sygdom. Der ber for de hyppigste sygdomme inden for intern medi-
cin: haematologi foreligge retningslinjer for samarbejde og opgavevaretagel-
se mellem almen praksis og sygehusvaesenet.

Der er ingen speciallegepraksis i intern medicin: haematologi.

Det kommunale sundhedsvaesen

Et sammenhangende patientforleb med serligt fokus pa forebyggelse, ud-
skrivning fra sygehus — herunder opfelgende behandling — og rehabilitering
bor sikres i et tvaersektorielt samarbejde mellem intern medicin: haematologi
og det kommunale sundhedsvasen.
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Kommuner og regioner skal i medfer af Sundhedsloven indgé sundhedsafta-
ler med henblik pé at sikre forpligtende koordinering og samarbejde pa tvaers
af sektorer. Sundhedsaftalerne omfatter obligatoriske samarbejdsomrider og
samarbejdet mellem regioner og kommuner vil séledes vere nermere be-
skrevet 1 sundhedsaftalerne. Der kan indgas aftaler inden for flere omrader
end de obligatoriske.

Side 4
20. marts 2013
Sundhedsstyrelsen

Sygehusvaesenet

Nedenfor beskrives anbefalinger til hovedfunktionsniveauet og krav til regi-
onsfunktioner og hgjt specialiserede funktioner. De sygdomsgrup-
per/diagnoser samt diagnostiske og behandlingsmaessige metoder, der er re-
gionsfunktioner eller hgjt specialiserede funktioner i specialet, oplistes. End-
videre fremgar det, hvilke sygehuse der er godkendt til varetagelse af funkti-
onerne.

Af hensyn til l&sbarhed anvendes forkortelser for sygehusenes navne:

AUH Arhus Sygehus Arhus Universitetshospital, Arhus Sygehus
AUH Aalborg Sygehus Arhus Universitetshospital, Aalborg Sygehus
RH Viborg Regionshospitalet Viborg

RH Holstebro Regionshospitalet Holstebro

Sundhedsstyrelsen forudsatter generelt et vist patientvolumen som grundlag
for varetagelsen af en specifik specialfunktion. Nogle specialfunktioner min-
der imidlertid s& meget om hinanden, at der kan opbygges specifik erfaring,
der deekker pé tvaers af disse funktioner. I sadanne tilfaelde vil det samlede
volumen for disse funktioner indga i vurderingen af den fremtidige vareta-
gelse af funktionerne.

Anbefalinger til hovedfunktionsniveau

Mange heematologiske patientforlgb varetages i et formaliseret samarbejde
mellem hovedfunktionsniveau og specialiseret niveau. Dette samarbejde skal
godkendes af Sundhedsstyrelsen.

Hamatologiske hovedfunktioner omfatter primeer diagnostik af alle heemato-
logiske sygdomme. Dertil kommer 1. linje behandling af en stor del af de
maligne haematologiske sygdomme, 2. linje behandling af enkelte maligne
hamatologiske sygdomme, herunder lavmaligne lymfomer med leengereva-
rende remission, behandlings- og kontrolaktivitet inden for de fleste kroniske
hamatologiske sygdomme samt pallierende indsats inden for alle sygdoms-

grupper.

Alle patienter med erkendt haematologisk sygdom (fraset mangelanaemier)
skal konfereres eller vurderes med afdeling med haematologisk hovedfunkti-
on.

Det ber pa hovedfunktionsniveau veere muligt at fi assistance umiddelbart
fra en speciallaege i ét af de ni specialer inden for intern medicin. Det forud-
settes, at der er mulighed for assistance fra en specialleege i intern medicin:
hamatologi med henblik pé telefonisk radgivning om diagnostik, behandling
og evt. visitation til et sygehus med regions- eller hgjt specialiseret funktion.
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Ved varetagelse af h&matologiske hovedfunktioner ber der vaere samarbejde
med folgende specialer/funktioner:

Anzstesiologi med intensiv niveau 2

Kirurgi

Neurokirurgi og eller ortopadisk kirurgi med kompetence i akut
rygkirurgi

Intern medicin (bredt)

Oto-rhino-laryngologi

Klinisk onkologi med kompetence i strdlebehandling

Patologisk anatomi og cytologi

Klinisk mikrobiologi og/eller intern medicin: infektionsmedicin til
diagnostik og radgivning

e Klinisk fysiologi og nuklearmedicin

Desuden ber der vaere adgang til felgende:
e MR-scanning og PET-CT-scanning
e Specialtandlege
e Laboratorium med specialiseret haemopatologi, herunder immunfee-
notypisk, cytogenetisk og molekylarbiologiske undersogelser

Krav til specialfunktionsniveau

Regionsfunktioner

De anbefalinger, som er anfert for hovedfunktionsniveauet, geelder som krav
pa regionsfunktionsniveauet. Derudover stilles der felgende krav til vareta-
gelse af regionsfunktioner:

Pé regionsfunktionsniveau skal det veere muligt at fi assistance fra en speci-
allege 1 intern medicin: heematologi inden for kort tid.

Ved varetagelse af hematologiske regionsfunktioner skal der — athaengigt af
den enkelte funktion — vaere samarbejde med folgende specialer/funktioner:
e Klinisk immunologi med kompetence i stamcelleopsamling, vaevs-
typning og donorudredning
e Gynakologi og obstetrik med kompetence i ovarievavsudtagelse
Klinisk fysiologi og nuklearmedicin til leverance af isotoper til ra-
dioimmunterapi
Thoraxkirurgi
Plastikkirurgi/kirurgi med kompetence i mammakirurgi
Urologi
Dermatologi-venerologi

Folgende er regionsfunktioner:

e Malignt lymfom
o Behandling af Hodgkin lymfom, Burkitt lymfom og CNS-
lymfom (ca. 150 nye pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense
Universitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg
Sygehus
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o 2. linje (recidiv) og efterfolgende behandlinger af lavmalignt

lymfom, hgjmalignt lymfom, og hejrisiko kronisk lymfatisk
leukaemi patienter (ca. 1.000 pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense
Universitetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbej-
de), AUH Arhus Sygehus, RH Holstebro (formaliseret sam-
arbejde), AUH Aalborg Sygehus

e Myelomatose hos yngre patienter Side 6
1. linje (primer) og 2. linie (recidiv) behandling af myelomatose og 20. marts 2013
amyloidose (ca. 350 pt./arligt): Sundhedsstyrelsen

Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH Arhus
Sygehus, AUH Aalborg Sygehus

e Akutte leukeemier/fremskreden myelodysplastisk syndrom (MDS)
1. og 2. linje behandling af ALL hos ikke-yngre og
AML/fremskreden MDS (ca. 400 pt./arligt):

Rigshospitalet, Herlev Hospital, Odense Universitetshospital, AUH
Arhus Sygehus, AUH Aalborg Sygehus

¢ Kroniske myeloide sygdomme
2. og 3. linje behandling af kronisk myeloid leukaemi, ikke frem-
skredent myelodysplastisk syndrom og kronisk myelo-
monocytleukami (ca. 600 pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, Esbjerg Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH Ar-
hus Sygehus, RH Holstebro (formaliseret samarbejde), AUH Aal-
borg Sygehus

e Folge af behandlingen af malign haematologisk sygdom
Periodisk og langvarig knoglemarvssvigt med deraf felgende risiko
for livstruende infektioner med udvikling af multiorgansvigt:
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbejde), Esbjerg Sy-
gehus (formaliseret samarbejde), AUH Arhus Sygehus, RH Holste-
bro (formaliseret samarbejde), AUH Aalborg Sygehus

e Specialiseret haematologisk cancerbehandling (ca. 5.000 behandlin-
ger/arligt)

o Kompleks og intensiv kemoterapi i henhold til neje define-
rede behandlingsalgoritmer (4.000 behandlinger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense
Universitetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbej-
de), Esbjerg Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH Arhus
Sygehus, RH Holstebro (formaliseret samarbejde), AUH
Aalborg sygehus

o Radioimmunterapi (150 behandlinger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense
Universitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg

sygehus
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o Opsamling af perifere stamceller (leukaferese) (350 behand-
linger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense
Universitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg
sygehus

o Hejdosis kemoterapi med stamcellestotte, tidligere kaldet
autolog knoglemarvstransplantation (fraset amyloidose)

(250 behandlinger/arligt): Side 7
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense 20. marts 2013
Universitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg Sundhedsstyrelsen
sygehus

e Trombofili (trombosetendens) og bladningstendens (undtagen hee-
mofili, se hejt specialiseret funktion) (2.000-3.000 pt./arligt)
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

e Aplastisk anemi, som ikke kraever hejt specialiseret behandling (30
pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

e Benigne hamatologiske sygdomme
1. linje behandling af paroksystisk nokturn h&moglobinuri og trom-
botisk trombocytopenisk purpura:
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universi-
tetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

Hgjt specialiserede funktioner

De krav, som er anfert for regionsfunktionsniveauet, geelder ogsa for det hejt
specialiserede niveau. Derudover stilles der felgende krav til varetagelse af
hgjt specialiserede funktioner:

Ved varetagelse af haematologiske hgjt specialiserede funktioner skal der —
athaengigt af den enkelte funktion — vaere samarbejde med folgende specia-
ler/funktioner:
e Anastesiologi med intensiv niveau 3 med kompetence til hyperakut
modtagelse af immunkompromitterede patienter

Ved varetagelse af allogen knoglemarvstransplantation skal der endvidere
veere samarbejde med folgende specialer:
e Thoraxkirurgi og intern medicin: lungesygdomme med kompetence i
transbronchial/transtorakal biopsitagning ved mistanke om GVH
e Diagnostisk radiologi med kompetence i high resolution CT med
akut svar ved mistanke om GVH
e Dermatologi-venerologi med kompetence i biopsitagning fra hud
med akut svar ved mistanke om GVH samt fotoferese
e Intern medicin: gastroenterologi/kirurgisk gastroenterologi med
kompetence i biopsitagning fra ventrikel, tarm, lever med akut svar
ved mistanke om GVH
e Patologisk anatomi og cytologi med kompetence i GVH-diagnostik
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¢ Klinisk mikrobiologi med kompetence i monitorering af virusaktive-
ring/load (CMV, EBV) og akut svar pé diagnostik, herunder pneu-
mocyster og svamp

e Klinisk immunologi med kompetence i specielle blodprodukter til
allogent transplanterede samt blodbanksserologi, kimaerismeunder-
sogelse og donorvurdering
Klinisk onkologi med kompetence i helkropsbestraling
Klinisk biokemi med kompetence i maling af se-koncentrationer af

serlige legemidler, maling og monitorering af koagulationsfaktorer Side 8
20. marts 2013
Desuden skal der vaere adgang til folgende: Sundhedsstyrelsen

o Kliniske diztister med kompetence i ernering til svaert ernae-
ringstruede GVH-patienter

Ved varetagelse af hejt specialiseret heemofilifunktion skal der veere mulig-
hed for telefonisk assistance umiddelbart fra specialleege med kompetence i
medfedt og erhvervet sveer hemofili. Der skal desuden vere samarbejde
med klinisk biokemi med kompetence i hemofilidiagnostik.

Folgende er hgjt specialiserede funktioner:

o Alle allogene transplantationer, lebende kontrol, samt diagnostik
og behandling af GVH (ca.100-150 pt./arligt):
Rigshospitalet, Odense Universitetshospital (formaliseret sam-
arbejde, ikke transplantation), AUH Arhus Sygehus (formalise-
ret arbejde)

o Hpgjdosis kemoterapi med stamcellestette til patienter med
amyloidose (< 10 pt./arligt):
Rigshospitalet

o Akut lymfoblast leukaemi hos yngre voksne (< 15 pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, AUH Arhus Sygehus

e Sver aplastisk anaemi med indikation for allogen knoglemarvs-
transplantation og/eller sveer immunsuppressiv behandling (< 20
pt./arligt):

Rigshospitalet, AUH Arhus Sygehus

o Komplicerede tilfaelde af trombotisk trombocytopenisk purpura
(<20 pt./arligt):
Rigshospitalet, AUH Arhus Sygehus

o Medfedte svere penier (< 10 pt./arligt) og haemoglobinopatier
(<40 pt./arligt):
Rigshospitalet (til flg.: Kongenitte og andre sjeeldne, kvantitative
(penier) savel som kvalitative mangeltilstande vedrorende trom-
bocytter og neutrofile granulocytter), Herlev Hospital (til flg.:
Heemoglobinopatier, erytrocytmembran sygdomme, erytrocyt en-
zymdefekter, kongenitte ancemier og paroxystisk nocturn hemo-
globinuri), AUH Arhus Sygehus

Medfedt eller erhvervet heemofili (ca. 850 pt./arligt)

Specialevejledning for intern medicin: heematologi, 20. marts 2013



o Almindelig heemofili (500 pt./arligt):

o Von Willebrands sygdom (250 pt./arligt):

o Anden sjelden haemofili (100 pt./arligt):
Rigshospitalet, AUH Arhus Sygehus

e Meget sjeldne benigne hematologiske tilstande (< 10 pt./arligt):
Herlev Hospital, AUH Arhus Sygehus

Side 9
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