styrelsen

Danish Health and Medicines Authority

28. maj 2014
Spem_alevejlednmg for intern medicin: haama Sagsnr. 4-1012-14/11
tol ogi Reference KSA

T 72227400
Specialevejledningen indeholder en kort beskrivelse af hovedopgaverne i specialet E syb@sst.dk

samt den faglige og organisatoriske tilrettelaeggelse af specialet. Dernast folger
Sundhedsstyrelsens anbefalinger til hovedfunktionsniveauet. De godkendte regi-
ons- og hejt specialiserede funktioner, herunder krav og placeringer, fremgér ba-
gerst i specialevejledningen. Eventuelle udviklingsfunktioner er desuden beskrevet
sidst i specialevejledningen.

Specialebeskrivelse

Intern medicin: hematologi omfatter forebyggelse, diagnostik, behandling, pallia-
tion og rehabilitering af patienter med godartede og ondartede sygdomme i blodets,
knoglemarvens, bloddannende organers og lymfesystemets celler samt sygdomme i
det heemostatiske system (blodets sterkningsevne).

Specialet varetager desuden forskning, udvikling og uddannelse inden for specia-
lets omrader.

Hovedopgaver
I intern medicin: heematologi er der folgende hovedopgaver:

e Maligne haematologiske sygdomme, herunder malignt lymfom, leukaemier,
myelomatose, kronisk myeloid sygdom og felgetilstande til behandling af
maligne haematologiske sygdomme (fx behandlingsinduceret knoglemarvs-
svigt og Graft versus Host sygdom (GVH))

¢ Benigne hematologiske sygdomme med baggrund i mangel pa eller defekt
funktion af forskellige celluleere blodkomponenter: Anami (fraset mangel-
tilstand og anami som felge af anden sygdom), trombocytopeni, leukope-
ni, heemostasedefekter og arvelige haematologiske sygdomme

Opgaverne omfatter akut og elektiv diagnostik og behandling.

Hovedparten af aktiviteten i intern medicin: heematologi udgeres af maligne heema-

tologiske sygdomme, hvor bl.a. folgende indgér i behandlingen: Kemoterapi, im- sundiedsstyralsen

munterapi, radioimmunterapi, designerdrugs, perifer stamcellehest, autolog knog- Axel Heides Gade 1
lemarvstransplantation, myeloablativ allogen knoglemarvstransplantation og non- 2300 Kebenhavn S
myeloablativ allogen knoglemarvstransplantation. Denmark
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Forhold af betydning for specialeplanlaegning

Det starste antal patientkontakter i specialet udgeres af patienter med malign hee-
matologisk sygdom. Incidensen og praevalensen af de maligne heematologiske syg-
domme er steget gennem de seneste &r. Dette gaelder iser de store sygdomsgrupper
som non-Hodgkin malignt lymfom og myelomatose samt i mindre grad leukeemi-
erne. Den ggede praevalens skyldes bl.a. den demografiske udvikling med flere el-
dre. Dertil kommer leengere overlevelse for patienterne som folge af udviklingen af
nye behandlinger af de maligne heematologiske sygdomme. Den ggede indvandring
har medfert en gget forekomst af genetisk betingede anemiformer.

Der er indfert pakkeforlab for kraeftpatienter med henblik pa at undgé ikke-fagligt
begrundet ventetid ved diagnostik og behandling. Dette gaelder ogsé for patienter
med maligne heematologiske sygdomme. Pakkeforlgbet er multidisciplinzert orga-
niseret, og hele patientforlgbet er som udgangspunkt pa forhand fastlagt og booket.
Pakkeforlgbet kan saledes involvere flere sektorer, afdelinger og specialer bade pa
hovedfunktionsniveau og specialfunktionsniveau.

Diagnostik og behandling af h&matologiske sygdomme er ofte kompleks og omfat-
tende, og ressourceforbruget i intern medicin: hematologi sdvel som samarbejden-

de specialer er betydeligt sammenlignet med patientantallet. Intern medicin: haema-
tologi har et teet samarbejde med mange specialer.

Intern medicin: hematologi er karakteriseret ved et stort antal ambulante ydelser,
ca. 10 gange flere end antallet af indlaeeggelser, idet mange af patienterne har en
kronisk sygdom med et livslangt forleb. En stor del af den ambulante virksomhed
omfatter kemoterapi og kontrol af patienterne efter afsluttet behandling. Febril neu-
tropeni efter kemoterapi er en hyppig arsag til akut indlaeggelse blandt heematologi-
ske patienter.

Behandlingsmaessigt har det hamatologiske speciale gennemgéet en hastig udvik-
ling igennem de seneste 5-10 &r med introduktion af mere mélrettede og specifikke
behandlinger, der er udviklet pa baggrund af sterre biologisk forstaelse for de hae-
matologiske sygdomme. Disse laegemidler er ofte omkostningstunge. Intern medi-
cin: 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 forsaet-
ter og evt. udbygges de kommende ar.

Avancerede molekylaerbiologiske metoder er bl.a. blevet et vigtigt redskab ved
klassifikation og prognosticering af heematologiske sygdomme. Denne udvikling
forventes at fortsatte i de kommende ar og vil medfere en tiltagende diagnostisk og
behandlingsmaessig kompleksitet.

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 gget overlevelse blandt disse patienter. Denne
tendens forventes at fortsaette de kommende ar. Visitationsudvalget foretager ind-
stilling til segning efter knoglemarvsdonorer i udenlandske registre (se ogsa klinisk
immunologi).

Diagnostik, behandling og kontrol af medfedt (A og B) og erhvervet sveer hamofili
varetages pa to heemofili- og trombose centre i landet.
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Den faglige tilrettelaeggelse og organisering af intern me-
dicin: haamatologi

Specialevejledningen tager afset i specialerapporten for intern medicin: hematolo-
gi, som er udarbejdet af sundhedsfaglige repraesentanter fra regionerne, det viden-
skabelige selskab og de relevante faglige selskaber. I forbindelse hermed er der fo-
retaget segning pd litteratur, som beskriver organiseringen af intern medicin: hae-
matologi. Det har imidlertid generelt veret vanskeligt at finde litteratur med rele-
vans for organisering af intern medicin: heematologi. Litteraturen er saledes kun
inddraget i begranset omfang i specialegennemgangen.

Nedenstaende udger supplement til denne udmeldings anbefalinger og krav til den
faglige tilretteleeggelse og organisering af intern medicin: heematologi:
o Pakkeforleb for alle kreeftformer fra 2008
o Sundhedsstyrelsens rapport ’Styrket akutberedskab — planleegningsgrund-
lag for det regionale sundhedsvasen’ fra 2007
o Sundhedsstyrelsen rapport *Kreaftplan II” fra 2005, som opstiller anbefa-
linger til forbedringer af indsatsen pé 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 an@mi er ukompliceret jernmangelanaemi. Som en del af pak-
keforlebene for kraeft henviser almen praksis patienter til heematologisk kraeftpak-
keforleb ved begrundet mistanke om malign haematologisk sygdom. Der ber for de
hyppigste sygdomme inden for intern medicin: hamatologi foreligge retningslinjer
for samarbejde og opgavevaretagelse mellem almen praksis og sygehusvaesenet.

Der er ingen speciallaegepraksis i intern medicin: hematologi.

Det kommunale sundhedsvaesen

Et sammenhangende patientforleb med sarligt fokus pé forebyggelse, udskrivning
fra sygehus — herunder opfelgende behandling — og rehabilitering ber sikres i et
tvaersektorielt samarbejde mellem intern medicin: heematologi og det kommunale
sundhedsvasen.

Kommuner og regioner skal i medfer af Sundhedsloven indgé sundhedsaftaler med
henblik pa at sikre forpligtende koordinering og samarbejde pa tvers af sektorer.
Sundhedsaftalerne omfatter obligatoriske samarbejdsomrader og samarbejdet mel-
lem regioner og kommuner vil sdledes vare nermere beskrevet i sundhedsaftaler-
ne. Der kan indgas aftaler inden for flere omrader end de obligatoriske.

Sygehusvaesenet

Nedenfor beskrives anbefalinger til hovedfunktionsniveauet og krav til regions-
funktioner og hejt specialiserede funktioner. De sygdomsgrupper/diagnoser samt
diagnostiske og behandlingsmaessige metoder, der er regionsfunktioner eller hgjt
specialiserede funktioner i specialet, oplistes. Endvidere fremgér det, hvilke syge-
huse der er godkendt til varetagelse af funktionerne.

Af hensyn til laesbarhed anvendes forkortelser for sygehusenes navne:

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

Sundhedsstyrelsen forudsatter generelt et vist patientvolumen som grundlag for
varetagelsen af en specifik specialfunktion. Nogle specialfunktioner minder imid-
lertid s& meget om hinanden, at der kan opbygges specifik erfaring, der dekker pé
tveers af disse funktioner. I sddanne tilfeelde vil det samlede volumen for disse
funktioner indga i vurderingen af den fremtidige varetagelse af funktionerne.

Anbefalinger til hovedfunktionsniveau

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

Hematologiske hovedfunktioner omfatter primeer diagnostik af alle haematologiske
sygdomme. Dertil kommer 1. linje behandling af en stor del af de maligne ha&mato-
logiske sygdomme, 2. linje behandling af enkelte maligne haematologiske syg-
domme, herunder lavmaligne lymfomer med l&ngerevarende remission, behand-
lings- og kontrolaktivitet inden for de fleste kroniske hamatologiske sygdomme
samt pallierende indsats inden for alle sygdomsgrupper.

Alle patienter med erkendt haematologisk sygdom (fraset mangelansemier) skal
konfereres eller vurderes med afdeling med haematologisk hovedfunktion.

Det bar pa hovedfunktionsniveau veere muligt at fa assistance umiddelbart fra en
speciallaege i ét af de ni specialer inden for intern medicin. Det forudsattes, at der
er mulighed for assistance fra en speciallaege i intern medicin: heematologi med
henblik pa telefonisk radgivning om diagnostik, behandling og evt. visitation til et
sygehus med regions- eller hojt specialiseret funktion.

Ved varetagelse af haematologiske hovedfunktioner ber der veere samarbejde med
folgende specialer/funktioner:
e Anstesiologi med intensiv niveau 2
Kirurgi
Neurokirurgi og eller ortopaedisk 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 diagno-
stik og radgivning
o Klinisk fysiologi og nuklearmedicin

Desuden ber der vere adgang til felgende:
e MR-scanning og PET-CT-scanning
e Specialtandlaege
e Laboratorium med specialiseret haamopatologi, herunder immunfaenoty-
pisk, cytogenetisk og molekylaerbiologiske undersaggelser

Krav til specialfunktionsniveau

Regionsfunktioner

De anbefalinger, som er anfert for hovedfunktionsniveauet, geelder som krav pa re-
gionsfunktionsniveauet. Derudover stilles der folgende krav til varetagelse af regi-
onsfunktioner:
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Pé regionsfunktionsniveau skal det veere muligt at fa assistance fra en speciallaege i
intern medicin: haematologi inden for kort tid.

Ved varetagelse af hematologiske regionsfunktioner skal der — athangigt af den
enkelte funktion — veere samarbejde med felgende specialer/funktioner:

Klinisk immunologi med kompetence i stamcelleopsamling, vevstypning
og donorudredning

Gynezkologi og obstetrik med kompetence i ovarievaevsudtagelse

Klinisk fysiologi og nuklearmedicin til leverance af isotoper til radioim-
munterapi

Thoraxkirurgi

Plastikkirurgi/kirurgi med kompetence i mammakirurgi

Urologi

Dermatologi-venerologi

Folgende er regionsfunktioner:

Malignt lymfom
o Behandling af Hodgkin lymfom, Burkitt lymfom og CNS-lymfom
(ca. 150 nye pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg Sygehus

o 2. linje (recidiv) og efterfolgende behandlinger af lavmalignt lym-
fom, hejmalignt lymfom, og hejrisiko kronisk lymfatisk leukami
patienter (ca. 1.000 pt./arligt):

Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH
Arhus Sygehus, RH Holstebro (formaliseret samarbejde), AUH
Aalborg Sygehus

Myelomatose hos yngre patienter

1. linje (primaer) og 2. linie (recidiv) behandling af myelomatose og amylo-
idose (ca. 350 pt./arligt):

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

Akutte leukaemier/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, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg Sygehus

Kroniske myeloide sygdomme

2. og 3. linje behandling af kronisk myeloid leukami, ikke fremskredent
myelodysplastisk syndrom og kronisk myelo-monocytleukami (ca. 600
pt./arligt):

Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, Eshjerg Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH Arhus Sygehus,
RH Holstebro (formaliseret samarbejde), AUH Aalborg Sygehus
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o Fglge af behandlingen af malign heematologisk sygdom
Periodisk og langvarig knoglemarvssvigt med deraf falgende risiko for
livstruende infektioner med udvikling af multiorgansvigt:
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbejde), Esbjerg Sygehus (formali-
seret samarbejde), AUH Arhus Sygehus, RH Holstebro (formaliseret sam-
arbejde), AUH Aalborg Sygehus

e Specialiseret hamatologisk cancerbehandling (ca. 5.000 behandlin-
ger/arligt)
o Kompleks og intensiv kemoterapi i henhold til neje definerede be-
handlingsalgoritmer (4.000 behandlinger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, Vejle Sygehus (formaliseret samarbejde), Es-
bjerg Sygehus (formaliseret samarbejde), AUH Arhus Sygehus, RH
Holstebro (formaliseret samarbejde), AUH Aalborg sygehus

o Radioimmunterapi (150 behandlinger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

o Opsamling af perifere stamceller (leukaferese) (350 behandlin-
ger/arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

o Hgjdosis kemoterapi med stamcellestatte, tidligere kaldet autolog
knoglemarvstransplantation (fraset amyloidose) (250 behandlin-
ger/arligt):

Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Uni-
versitetshospital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

o Trombofili (trombosetendens) og bledningstendens (undtagen heemofili, se
hgjt specialiseret funktion) (2.000-3.000 pt./arligt)
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

e Aplastisk anaemi, som ikke kraever hgjt specialiseret behandling (30
pt./arligt):
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

e Benigne haematologiske sygdomme
1. linje behandling af paroksystisk nokturn h&moglobinuri og trombotisk
trombocytopenisk purpura:
Rigshospitalet, Herlev Hospital, Roskilde Sygehus, Odense Universitetsho-
spital, AUH Arhus Sygehus, AUH Aalborg sygehus

Hgjt specialiserede funktioner

De krav, som er anfert for regionsfunktionsniveauet, geelder ogsé for det hajt spe-
cialiserede niveau. Derudover stilles der falgende krav til varetagelse af hgjt speci-
aliserede funktioner:
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Ved varetagelse af hematologiske hgjt specialiserede funktioner skal der — af-
hangigt af den enkelte funktion — vaere samarbejde med folgende specia-
ler/funktioner:

Anzstesiologi med intensiv niveau 3 med kompetence til hyperakut mod-
tagelse af immunkompromitterede patienter

Ved varetagelse af allogen knoglemarvstransplantation skal der endvidere vaere
samarbejde med felgende specialer:

Thoraxkirurgi og intern medicin: lungesygdomme med kompetence i
transbronchial/transtorakal biopsitagning ved mistanke om GVH
Diagnostisk radiologi med kompetence i high resolution CT med akut svar
ved mistanke om GVH

Dermatologi-venerologi med kompetence i biopsitagning fra hud med akut
svar ved mistanke om GVH samt fotoferese

Intern medicin: gastroenterologi/kirurgisk gastroenterologi med kompeten-
ce i biopsitagning fra ventrikel, tarm, lever med akut svar ved mistanke om
GVH

Patologisk anatomi og cytologi med kompetence i GVH-diagnostik
Klinisk mikrobiologi med kompetence i monitorering af virusaktive-
ring/load (CMV, EBV) og akut svar pa diagnostik, herunder pneumocyster
0g svamp

Klinisk immunologi med kompetence i specielle blodprodukter til allogent
transplanterede samt blodbanksserologi, kimarismeunderseggelse og do-
norvurdering

Klinisk onkologi med kompetence i helkropsbestraling

Klinisk biokemi med kompetence i maling af se-koncentrationer af sarlige
leegemidler, maling og monitorering af koagulationsfaktorer

Desuden skal der veere adgang til felgende:

o Kliniske diatister med kompetence i erngring til svaert ernaringstrue-
de GVH-patienter

Ved varetagelse af hajt specialiseret hemofilifunktion skal der veere mulighed for
telefonisk assistance umiddelbart fra speciallege med kompetence i medfedt og er-
hvervet svaer haemofili. Der skal desuden vaere samarbejde med klinisk biokemi
med kompetence 1 heemofilidiagnostik.

Fglgende er hgjt specialiserede funktioner:

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

e Hgojdosis kemoterapi med stamcellestotte til patienter med amyloidose
(< 10 pt./arligt):
Rigshospitalet

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

e Sver aplastisk aneemi med indikation for allogen knoglemarvstrans-
plantation og/eller sveer immunsuppressiv behandling (< 20 pt./arligt):
Rigshospitalet, AUH Arhus Sygehus
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o Komplicerede tilfalde 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 sjceldne, kvantitative (peni-
er) savel som kvalitative mangeltilstande vedrorende trombocytter og
neutrofile granulocytter), Herlev Hospital (til flg.: Hemoglobinopatier,
erytrocytmembran sygdomme, erytrocyt enzymdefekter, kongenitte
ancemier og paroxystisk nocturn heemoglobinuri), AUH Arhus Sygehus

e Medfedt eller erhvervet heemofili (ca. 850 pt./arligt)
o Almindelig heemofili (500 pt./arligt):
o Von Willebrands sygdom (250 pt./arligt):
o Anden sjelden haemofili (100 pt./arligt):
Rigshospitalet, AUH Arhus Sygehus

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