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Forord

Svenska neuroregister med sina elva delregister ar efter 12 ar ett viktigt verktyg for att
utvirdera vardinsatser och sikerstilla god vard for enskilda patienter med neurologisk
sjukdom. Registrets viktigaste syften ar att ge underlag for kvalitetsutveckling och att
motverka skillnader inom svensk hilso- och sjukvard, samtidigt som det skapar en bas
for ny kunskap genom forskning.

Syftet med Svenska neuroregister ir att samla relevanta kvalitetsregister inom
neurologin for att erbjuda en enhetlig metod for strukturerad dokumentation av
kliniskt relevanta data for de storsta patientgrupperna. Med undantag for stroke, som
ju har sitt eget avancerade kvalitetsregister i Riksstroke, ryms nu huvuddelen av
neurologins sjukdomsgrupper bland Svenska neuroregisters delregister; multipel
skleros, Parkinsons sjukdom, narkolepsi, myastenia gravis, inflammatorisk
polyneuropati, epilepsi, epilepsikirurgi, svar vaskular huvudvark,
motorneuronsjukdomar, hydrocefalus och neuromuskulira sjukdomar. Det finns ett
uttalat intresse att fler sjukdomsgrupper ska ldggas till med tiden.

Svenska neuroregisters arbete gar fortsatt starkt framat. Vi nar kontinuerligt en béttre
anslutningsgrad och battre tickningsgrad. Framgangen forklaras av att det CE-
godkinda registergrianssnittet erbjuder en patientoversikt, ett for vardgivaren attraktivt
verktyg som kvalitetssikrar det dagliga kliniska arbetet. Vardgivaren far en 6verblick
av patientens férlopp och behandling, far stod att anvinda viktiga sjukdomsspecifika
skalor och fér hjélp att kvalitetssikra informationen genom olika kontrollfunktioner
och far dessutom tillgang till de sjukdomsspecifika patientrapporterade métt som
patienten genom registrets Patientportal har rapporterat.

Innan registerarbetet inleddes var fa skattningsskalor i kliniskt bruk,
patientrapporterade méatt samlades inte in och informationen i patientjournalerna var
ostrukturerad och bristfillig. Arbetet med Svenska neuroregister har uppenbart drivit
pa utvecklingen av varden for multipel skleros och vi hoppas och tror att detta kommer
att gélla dven 6vriga sjukdomsgrupper.

En annan central princip i vart arbete dr att gora alla data och dartill statistik standigt
uppdaterad och tillgénglig for rapporterande enheter, som pa sé satt kan folja
utvecklingen av sitt kliniska arbete i jaimforelse med nationella riktlinjer och
vardprogram. For detta syfte har vi utvecklat flera olika utdatatjanster som gor att en
stor del av var statistik dr kontinuerligt tillgénglig via var hemsida for alla. Vi bidrar
med rapporter till Varden i Siffror. Vi skickar varje kvartal skraddarsydda
Kvartalsrapporter till varje rapporterande enhet med enhetens senaste resultat i
jamforelse med andra enheter.

Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya

utmaningar vilket vi visat genom att i mars 2020 genom pa kort tid utveckla och inféra
en mekanism for att samla in data pa Covid19 bland vara patienter, vilket framfor allt
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visat sig relevant for MS. Sedan Covid19 inte ldngre klassificeras som en samhillsfarlig
sjukdom har vi ocksa avslutat denna datainsamling.

Véra delregister ar framgangsrika ocksa ur ett internationellt perspektiv: MS-registret
ar ett av de ledande i virlden tack vare sin unikt héga tickningsgrad pa 6ver 85 % av
den prevalenta populationen men ocksa genom sin langa uppféljningstid och sin rika
variabelsamling som bland annat innehaller 6ver 200 000 besok, 6ver 43 000
behandlingsepisoder, 6ver 140 000 patientrapporterade matt och éver 9o 000
kognitiva skattningar. MS-registret har bidragit med data till 270 vetenskapliga
publikationer och bidragit till att svenska MS-forskare ir ledande i internationella
forskningssamarbeten i MS-filtet. Aven 6vriga delregister stir sig vil internationellt.
Parkinsonregistret ar till numerar ett av de storsta i varlden och aven ovriga delregister
ir stora i sina respektive filt.

Vi uppmuntrar den intresserade lasaren att besoka var nya hemsida
https://neuroreg.se for att ta del av nyheter, och varfor inte undersoka registerarbetets
resultat via var offentliga sokfunktion Visualiserings- och Analys-Plattformen (VAP)!
Hemsidan gjordes om under 2020 for att leva upp till det nya tillgdanglighetsdirektivet
och innehaéller text, dokument, statistik och filmer.

Svenska neuroregister med sina delregister har kommit for att stanna som ett centralt
kvalitetsverktyg for neurologisk vard i hela landet. Vi ser med tillférsikt och forvintan
pé de kommande aren

Juni 2023

Jan Hillert
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

Svenska neuroregister dr ett nationellt kvalitetsregister som bestar av 11 delregister
inom neurologin och ar en plattform for att skapa strukturerad information om
neurologiska sjukdomar for kvalitetssékring av sjukvarden och som underlag till
forskning.

Vid mitten av 1990-talet inleddes ett samarbete mellan samtliga svenska neurologiska
universitetskliniker for att bygga upp en gemensam struktur for registrering av
patienter med multipel skleros, MS. Detta arbete utmynnade i en databasstruktur som
fran borjan var avsedd som ett stod for det patientrelaterade arbetet men som ocksa
gjorde det majligt att lokalt skota savil kvalitetskontroll som verksamhetsuppf6ljning.
Svenska multipel sklerosregistret, MS-registret, kunde lanseras officiellt sedan vi
erhallit ekonomiskt stod fran Socialstyrelsen/SKL ar 2000.

Utvecklingen av MS-registret och erfarenheten av fordelarna for anviandarna att arbeta
registerbaserat vickte s& smaningom 6nskemal bland neurologer att arbeta pa ett
likartat vis &ven med andra sjukdomar. Fordelen med den struktur som MS-registret
utvecklat dr att det med mattliga arbetsinsatser och ekonomiska medel gir att utveckla
register for andra sjukdomar — det viktigaste ar att vilja sjukdomsspecifika matt pa
sjukdomsaktivitet, funktionshinder och patientrapporterade matt och att anpassa
listan 6ver medicinska och andra behandlingar. 2009 péborjades darfor arbetet med
andra sjukdomsgrupper inom MS-registret och idag samlas 11 sjukdomsgrupper under
Svenska neuroregister med sina respektive delregister: multipel skleros (MSreg),
myastenia gravis (MGreg), narkolepsi (NARKreg), Parkinsons sjukdom (PARKreg),
epilepsi (EPreg), svar neurovaskulir huvudvirk (HVreg), inflammatorisk
polyneuropati (INPreg), motorneuronsjukdom (MNDreg),
normaltryckshydrocefalus/likvorshunt (NKHreg) samt den stora gruppen
neuromuskulira sjukdomar (NMiS) med exempelvis muskeldystrofier och spinal
muskelatrofi (SMA) samt under 2021 epilepsikirurgiregistret SNESUR (egen
arsrapport finns att hitta pa hemsidan).

Syftet for Svenska neuroregister ar att

e Samla strukturerad information om i Sverige boende personer med
neurologisk sjukdom, i forsta hand MS, Parkinsons sjukdom, epilepsi,
inflammatorisk polyneuropati, narkolepsi, myastenia gravis,
motorneuronsjukdom, svar neurovaskuldar huvudvark, hydrocefalus efter
anlidggande av avlastande likvorshunt och neuromuskuléra sjukdomar.

e Bidra till att neurologisk sjukvérd i Sverige &r av hog kvalitet och har en jaimn
fordelning

e Tillférsédkra att riktlinjer for vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbittringsarbete
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e Mojliggora utvardering av vardens och behandlingars effekt pa
funktionshinder och livskvalitet

e Skapa en bas for neurologisk forskning pd en nationell niva

e Mojliggora internationella samarbetsprojekt inom forskning och
vardutveckling genom att anvinda internationellt accepterade variabler och
definitioner

Organisation

Svenska neuroregisters organisation framgar av figur 1. Varje delregister har genom sin
styrgrupp ansvar for sitt innehéll och utveckling. Svenska neuroregister har en
gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken de ansvariga for varje delregister,
kallade "delregisteransvariga”, ingar tillsammans med patientforetrddare. Varje
delregister har i sin tur en styrgrupp med nationell och flerprofessionell representation.
Patientrepresentanter finns i alla vira styrgrupper.

Delregistren samarbetar vad giller teknisk plattform, upphandling av denna och
forvaltar de gemensamma medlen. Beslut om utlimnande av data for
forskningsdndamal tas av registerhéllaren efter forankring hos varje delregisters
styrgrupp eller sarskilt inrattad Forskningsnamnd.

Det dr en biarande princip att varje delregister ska ha nationellt stod bland de
specialister som arbetar med respektive sjukdomsgrupp och att konsensus ska sokas
for definitioner och val av parametrar.

Epilepsi Epilepsikirurgi Hydrocefalus l;g;’:gﬁg;ﬁ:( Mc:stj?jrkr(\fouﬁr]on- Tﬁlﬁf’il
QRC Stockholm <« }:al:ﬁrl: E?e(?
Stodfunktion S k ) CPUA
neurore |Ster Nationella
el g < Kvalitetsregister
IT-plattform g
Myastenia . Neuromuskulara Parkinsons Svarneurovaskular
gravis Narkolepsi sjukdomar sjukdom huvudvark

Figur 1 Svenska neuroregisters organisationsschema.

Huvudmannaskap

Sedan 2013 har Karolinska Universitetssjukhuset det centrala personuppgiftsansvaret
(s.k. CPUA) for det utvidgade Svenska neuroregister.
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Inomprofessionell forankring

Svenska Neurologforeningen (SNF) har accepterat ett 6vergripande ansvar for Svenska
neuroregister och utser en styrgruppsledamot. Svenska MS-Sallskapet (SMSS), bildat
pa direkt initiativ frin MS-registrets styrgrupp, tillsitter MS-registrets styrgrupp.
Arbetet med delregistret for Parkinsons sjukdom leds av féreningen SweMoDis
(Swedish Movement Disorder) medan foreningen SwePar (Swedish Parkinson’s
Disease) ansvarar for den vetenskapliga forankringen. Epilepsiregistret har forankring
i Epilepsisillskapet. Svenska neuromuskuldra arbetsgruppen (SNEMA) star bakom
IPN-registret. Bakom arbetet med MND/ALS-registret star ett narverk av ALS-
intresserade neurologer representerande landets neurologiska universitetskliniker.
NKH-registrets drivs gemensamt av de rapporterande neurokirurgiska klinikerna i
universitetsorterna. Delregistret for Neuromuskulara sjukdomar drivs av den tidigare
styrgruppen fran tiden da registret var ett sjidlvstiandigt kvalitetsregister fram till hosten
2018, under namnet Neuromuskuldra Sjukdomar i Sverige (NMiS).

Kvalitetsregister och Beslutsstod

Svenska neuroregisters barande idé dr att motivera varden till registrering av
strukturerade virddata genom att erbjuda klinisk nytta:
e ett granssnitt med en patientoversikt som underlattar det kliniska arbetet,
o enkel tillgang till egna data for forbattringsarbete i varden, och att
e erbjuda en plattform for patientmedverkan i virden for PROM och PREM

Svenska neuroregisters IT-grianssnitt, som samlar in data fran det kliniska arbetet som
lokal varddokumentation, ar designat som ett stod for det patientrelaterade arbetet
men gor det ocksd mojligt att lokalt skota séval kvalitetskontroll som
verksamhetsuppfoljning. Genom att sammanfatta och grafiskt visa den enskilde
patientens sjukdomsforlopp far vardgivare och patient ett effektivt verktyg nar beslut
ska fattas om den fortsatta varden. Svenska neuroregister inbjuder patienten att bidra
med patientrapporterade métt och patienten kan sjilv se och folja viktig information
om den egna sjukdomen.

Det IT-verktyg, COMPOS DS, som anvinds i varden av patienter, hir kallat det lokala
beslutsstodet, har utvecklats i samarbete med Carmona AB, ar CE-markt och
disponeras av de deltagande enheterna enligt avtal mellan sjukvardshuvudmannen och
Carmona. Varje klinisk enhets data tillhor séledes kliniken och lagras och hanteras
separat och ar tillgdngligt for kliniken for statistik och analys. Patienter som avbdojer
medverkan i det nationella registret gar darfor inte miste om den
véardkvalitetssikrande funktionen i IT-verktyget.

Data frén patienter i det lokala beslutsstodet, som fatt patientinformation om Svenska
neuroregister, inkluderas i Svenska neuroregister nationella databas. Svenska
neuroregisters nationella databas uppdateras varje natt med nytillkomna data fran de
deltagande klinikernas databaser for de patienter som inte avb6jt medverkan. Data for
patienter som efter information avbgjt medverkan i Svenska neuroregister 6verfors inte
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till den nationella databasen och anvinds inte i Svenska neuroregisters statistik eller
rapporter.

Deltagande enheter

Ett 80-tal kliniska enheter runt om i landet, inklusive landets alla neurologkliniker,
rapporterar till Svenska neuroregister. Utéver neurologkliniker medverkar savél
medicinkliniker med neurologisk verksamhet, som barnneurologiska enheter.

Totalt fanns i december 2022 information 53 000 patienter i Svenska neuroregister, se
tabell 1 (sidan 29). Flest patienter hade MS-registret och darefter NKH-registret och
Parkinsonregistret. For tdckning, se rapport fran respektive delregister.

Tackningsgrad

Det finns inte ndgon strikt definition for tickningsgrad for ett kvalitetsregister, den
niarmaste vi kommer ir frin dokumentet Att berdkna tdckningsgrader for Nationella
kvalitetsregister, Socialstyrelsen 2020:

“Med tdckningsgraden menar vi andelen av kvalitetsregistrets avsedda
registerpopulation som har registrerats, det vill saga hur vdl uppgifterna i
kvalitetsregistret tdcker det som det har for avsikt att tdcka.”

Da olika kvalitetsregister registrerar olika aspekter av vard paverkas ocksé mgjligheten
att berdkna tdckningsgrader. For de register som registrerar atgérder eller akuta
sjukdomsfall med vil definierade kriterier inom den specialiserade varden finns goda
forutsattningar att anvinda Socialstyrelsens patientregister som jamforelseregister.
For kroniska sjukdomar eller tillstind som behandlas inom primérvarden ar det
svérare att gora tdckningsgradsjamforelse da det inte finns nagot nationellt register for
den vardnivan.

I och med att forutsiattningarna inte ar desamma for alla kvalitetsregister ar
tdckningsgrader for olika egentligen inte jamforbara, icke desto mindre ar
tdckningsgrad ett méatt som anvinds for att avgora ett kvalitetsregisters
certifieringsgrad. Man bor dock vara medveten om tackningsgraders begransning for
att gora en heltdckande bedomning av ett registers varde.

Tackningsgrad for Svenska neuroregister

Under 2022 och 2023 har registercentrum QRC Stockholm dit Svenska neuroregister
ar ansluten paborjat tickningsgradsjamforelser med ett antal delregister som tidigare
inte gjort jaimforelse mot Socialstyrelsens patientregister (PAR). For de som fétt
aterkoppling fran Socialstyrelsen finns resultatet av dessa och kan hittas i respektive
delregister arsrapport nedan.

Tekniskt gar jamforelsen till sa att jamforelsen designas i samarbete med en av
Socialstyrelsens handlaggare dar ett urval av variabler frin kvalitetsregistret jamfors
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med motsvarande datamingd i patientregistret. For ett register som registrerar
atgirder, exempelvis kirurgiska ingrepp, gors en jamforelse matchad pa
personnummer, operationskoder och operationsdatum. For sjukdomsfall gors
motsvarande jamforelse matchad pa personnummer, diagnoskod och ungefirlig
tidpunkt for vardtillfalle.

Sjélva tickningsgraden berdknas som andelen matchningar i bada registren plus poster
i enbart kvalitetsregistret, dividerad med det totala antalet poster.

matchande + enbart kvalitetsregister
TOTALT = (enbart PAR + matchande + enbart kvalitetsregister

Viktig utveckling och aktuella fragor under
2022

Tillvaxt

Vi har under aren sett en stadig 6kning av anslutningsgrad och tdckningsgrad for
flertalet register, varav somliga utvecklats mycket hastigt. Under 2022 sags en fortsatt
avmattning vad géller registrering i flera av vara delregister till f6ljd av covid-19-
pandemin. Svenska neuroregister bidrog till den sammanstéllning av
undantrangningseffekter av covid19 som utfordes under 2021 av Socialstyrelsen

(se s. 72) https://www.socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-
dokument/artikelkatalog/nationella-riktlinjer/2021-6-7413.pdf. Denna rapport
inriktades pa effekter pa nationella riktlinjeindikatorer. I vara data syns ocksé effekter
pé andra variabler.

Ekonomi

Det dr en utmaning att med de ekonomiska ramar som star till buds att dels bygga upp
en sa omfattande verksamhet och dels att utveckla IT-tjansterna fortlopande, nir bara
det 16pande arbetet kréver resurser. En fortsatt utveckling begriansas av de ekonomiska
forutsattningarna. Darfor fortsatter ett aktivt sokande efter nya inkomstkéllor, dar
mojligheterna dock begriansas av vad som ar pabjudet i avtal mellan SKR, LIF m.fl.
Séaledes bor kvalitetsregister inte ta ut anvindaravgifter av deltagande enheter och ett
kvalitetsregister ska dartill endast ta ut sjalvkostnadspriser for export av data till
forskningsprojekt eller till statistikrapporter.
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Sedan 2019 har pigar stora internationella sdkerhetsuppf6ljningar, s.k. post
authorization safety study (PASS) av nya MS-ldkemedel. Dessa projekt d&r mangériga
och bygger pa data fran Svenska neuroregister/MS-registret. I avtalen mellan
Karolinska Institutet och respektive sponsor ingér ett st6d till Svenska neuroregister.
Argumentationen ar att vetenskapliga studier med extern finansiering kan bidra till
registrets drift nir projektets framgang ar villkorat av en fortsatt utveckling av registret
som garanterar fortsatt datainsamling av hog kvalitet. Detta géller i synnerhet Svenska
Neuroregister dar de data som kravs for forskningsstudierna skapas just av registrets
existens — utan registrets design skulle data inte kunna himtas varken ur journaler
eller andra varddokumentationssystem. Mark saledes att dessa avtal ar tecknade
mellan respektive foretag och Karolinska Institutet som har arbetsgivaransvaret for
flera av Svenska Neuroregisters medarbetare.

For tva delregister, huvudviarksregistret (HVreg) och neuromuskuléra sjukdomar i
Sverige (NMiS), hoppas vi att nya mojligheter till finansiering kan uppsta i samband
med att nya liakemedel registreras vars erséittning via lakemedelsformanen villkoras av
en uppfoljning i Svenska neuroregister. Vi har sedan 2021 prévat en modell dar
Svenska neuroregister tillsammans med Carmona tecknat avtal om komplettering av
data i registret infor inférandet av nya lakemedel, och en resulterande rapport diar den
resulterande patientkohorten beskrivs pa aggregerad statistisk niva. Trots nya
inkomstmgjligheter forblir den finansiella kostymen den viktigaste begransningen for
var fortsatta utveckling.

Forbattringsarbete

Svenska neuroregister tillhandahélla "Kvartalsrapporter” for deltagande enheter, dar
enheternas egna resultat avseende de nationella riktlinjerna for vard vid MS skickas till
verksamhetsansvariga fyra ganger per ar. Rapporterna har gradvis utvecklats for att bli
alltmer anviandbara och attraktiva for verksamheterna och innehéller nu statistik dven
for ovriga delregister. Tanken ar att klinikerna pé detta sitt ska uppmuntras att
anvanda registerdata i verksamhetsuppfoljning och -utveckling och till administrativa
uppgifter. Detta ar sarskilt pdkallat for MS dar manga kliniker har
lakemedelskostnader pa ménga tiotals miljoner kronor och pa detta sitt far ett verktyg
att f6lja upp den investeringen.

En barande tanke i vart arbete har fran borjan varit att deltagande enheter ska fa
tillgang till sina egna data vid behov. Med tiden har vi utvecklat en rad sofistikerade
verktyg for datadtkomst, inklusive sokfunktioner och mojlighet till data-export av egna
data i Excel-format, dashboard, fordesignade diagram och tabeller samt vér avancerade
funktion VAP (visualiserings och analys-plattform) dar anviandaren kan vilja
parametrar och begriansa urval enligt behov. Bland dessa finns siledes rapporter om
hur respektive enhet presterar mot de nationella riktlinjerna. Vi har dock méarkt att
deltagande enheter i en begriansad utstrackning systematiskt anvinder dessa verktyg
for sin verksamhetsutveckling. Har tror vi att Kvartalsrapporten kan locka till
effektivare dataanvindning.
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Samverkan med Nationella programomradet Nervsystemets sjukdomar, NPO

Eftersom Svenska neuroregister tacker stora delar av det neurologiska omradet ar
registret viktigt for virt Nationella programomrade (NPO) och vice versa. Under aret
har darfor fortsatta kontakter och moten 4gt rum mellan registerhéllaren och NPO.
Svenska neuroregister har stora majligheter att leverera den data som behovs for NPOs
arbete inom de aktuella sjukdomsgrupperna och varje delregisterstyrgrupp har med sin
nationella forankring mojlighet att fungera som en nationell arbetsgrupp vid behov.
Det ar sjalvklart viktigt att vi har en stor forstéelse for varandras uppdrag,
forutsattningar och arbetssatt och en tat kontakt efterstrivas.

Framtidsutsikter infor 2023

Svenska neuroregister ar etablerat som ett viktigt verktyg i varden och kvalitetsarbetet
inom neurologi och vi har anledning att tro att detta ar en utveckling som kommer att
stirkas eftersom behandlingsméjligheterna for neurologisk sjukdom nu snabbt
forbattras. MS-registret fick sin starka utveckling just i det skede nar
bromsmedicineringen fick sig genombrott vilket bidrog till att behandlingarna snabbt
kunde etableras i hela landet och att regionala skillnader blev tydliga och kunde
minskas dramatiskt. Data fran vért register har dessutom bidragit starkt till
kunskapsutvecklingen runt dessa behandlingar genom ménga vilciterade
vetenskapliga artiklar i internationella tidskrifter.

Vi ser nu ett 6kat intresse for Svenska Neuroregister aven for 6vriga delregister i takt
med att nya behandlingar tillkommit eller kan forvintas tillkomma inom de ndrmaste
aren. Det forsta exemplet pa detta var behandling av kronisk migrian dar de forsta nya,
effektiva men dyra behandlingarna etablerades for négra ar sedan och dir uppf6ljning
av deras anvindning och effekt var pabjuden av TLV och NT-radet. Vi ser nu dven nya
och livsavgorande behandlingsmajligheter for tidigare icke behandlingsbara sjukdomar
som spinal muskelatrofi och muskeldystrofier. Har finns uppfoljningskrav fran
European Medicines Agency (EMA). Aven motorneuronsjukdomar kan mycket vil bli
behandlingsbara inom en nira framtid. Dessa nya behandlingar kommer alla att bli
kostsamma och krava ordnat inférande med en adekvat utviardering och dé blir
Svenska neuroregister ett oundgéngligt hjalpmedel.

De ovan namnda PASS-projekten for MS ar dartill exempel pa att
likemedelsmyndigheter, bAde EMA och Food and Drug Administration (FDA), ser
sdkerhetsuppf6ljningar med patientregister som mer fordelaktiga dn traditionella fas-
4-studier som har problem med hiéga kostnader och daligt extern validitet.
Registerhallaren kommer att frdn 2023 att som partner medverka i ett feméarigt EU-
projekt dar data fran MS-registret ingér for att belysa hur registerdata bast kan
anviandas som grund for regulatoriska myndighetsbeslut. Att vi inbjudits till detta &r i
sig ett bevis pa registrets framskjutna plats internationellt.

I detta nya ekosystem av introduktion och utvirdering av en rad nya lidkemedel inom
neurologin har Svenska neuroregister en given plats.
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Patientoversikt och granssnitt gentemot datajournaler
Somliga av oss som arbetar med kvalitetsregister har hoppats att flera av de funktioner
som stodjer strukturerad dokumentation av kliniska uppgifter i vardarbetet skulle
komma att implementeras i nésta generations datajournaler. Detta illustreras i vart fall
av den patient6versikt som dr den egenskap hos var registerplattform COMPOS DS
som stimulerar till registrering av strukturerad varddata. Det stér nu klart att ndgot
liknande inte kommer att forverkligas i de pdgdende upphandlingar av datajournaler
som pagér i landet. Ddrmed ser vi att behovet av specialiserade IT-16sningar for
kvalitetsregister av den typ som Svenska neuroregister/COMPOS DS erbjuder kommer
att kvarstd under manga ar an.

Vi ser darfor med oro pé utvecklingen att beslutsstdd, till vilka patientoversikter kan
raknas har gatt frén att vara en uppskattad vardkvalitetsskapande egenskap hos ett
nationellt kvalitetsregister i borjan av 2000-talet, till att vara identifierat dels som ett
juridiskt problem och dels som négot som inte tillhor kvalitetsregisterbegreppet och
darfor inte ldngre far finansieras av 6verenskommelsen mellan staten och SKR om
kvalitetsregister. Under 2023 kommer vi darfor att stodja CSAM-Carmonas arbete att
uppratta licensavtal med alla rapporterande enheter for att pa ett juridiskt oantastligt
séatt kunna erbjuda verksamheterna den kliniska nytta som patientoversikten innebar.
Vi oroas dock av att sddana avtal ar ett nytt fenomen, att beslutsvigarna for
avtalsskrivande inom sjukvarden ar daligt definierade, att betalningsvillighet ska
saknas eftersom den nya kostnaden inte dr budgeterad och att en finansieringsmodell
for fortsatt utveckling av COMPOS DS saknas.

Vi menar att det arbetssitt som vi utvecklat dr den enda majligheten att uppna den
nytta som vi efterstravar och som kommer séval sjukvarden i stort som den enskilda
patienten till godo:
e Patientoversikten enligt var modell, dar IT-granssnittet och de data denna
bygger pa ags av sjukvirdshuvudmannen, ar forenlig med géllande lagstiftning
e Patientoversikten med sina grafiska egenskaper stimulerar till strukturerad
och fullstindig dokumentation av klinisk information langt béttre 4n de mallar
for strukturerad journalforing som finns i datajournalerna
e Patientoversikten kvalitetssikrar den kliniska verksamheten genom att gora
relevanta data tillgangliga pa ett satt som ar 6verlagset datajournalerna
e Patientoversikten driver kvaliteten av data i kvalitetsregistret ocksa genom att
insamlad data visualiseras och anviands
e PatientOversikten ar “the unique selling point” for vart kvalitetsregister och
utan denna skulle rapporteringsgraden forsimras omgaende

Aven om vi pa goda grunder menar att vi redan arbetar enligt gillande lagstiftning, s&
hoppas vi att insikten om vérdet i vart arbetssétt kan bidra till en dndring av géllande
regelverk sé att uppfoljning av enskilda patienter ocksa kan bli en pabjuden uppgift for
kvalitetsregisterplattformar.
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Patientmedverkan

Svenska neuroregister har sedan 2014 en patientportal dar vi erbjuder Patientens Egen
Rapportering (PER) for inrapportering av patientrapporterade métt, hittills for sju av
véra elva delregister (IPNreg, MSreg, MNDreg, PARKreg, NARKreg, MGreg och
HVreg). Arbetet for att utveckla och férdjupa detta ar centralt for var framtid och
patientmedverkan och patientforetradarnas roller ar visentliga.

Det hévdas fran vardforetradares héall att det ar virdens uppgift att samla in
patientrapporterade matt, s.k. PROM/PREM. Vi héller med om att detta rent juridiskt
maste ske inom system for den lokala varddokumentationen. Svenska neuroregister
foljer denna princip genom att véir Patientportal samlar in data som importeras till de
deltagande enheternas databas och forst darefter tillfors dessa data Svenska
neuroregister, om patienterna inte valt att avboja.

Men vad som ar viktigt att vara medveten om ar att utvecklingen av PROM/PREM éar
dynamisk nir det géller sjukdomsgruppsspecifika instrument. Endast ett begrénsat
antal PROMs/PREMs ar generiska och fungerar vl over flera diagnosgrupper.
PROM/PREM ir definitionsmassigt patientcentrerade och blir allt viktigare som
utfallsmétt, da de har en hog klinisk validitet. Vi hdvdar att sjukdomsspecifika
PROMs/PREMs bist utvecklas och koordineras av kvalitetsregister som har en hog
kompetens om respektive sjukdomsgrupp och vars medarbetare ofta d&r med och
utvecklar omradet bade nationellt och internationellt. Det 4r mindre rationellt att vara
datajournalsystem skulle etablera och uppdatera alla dess skalor for olika
sjukdomstillstind. Kvalitetsregister bor ha en given roll &ven for insamling av
PROM/PREM.

Slutord

Vi hoppas att denna Arsrapport ska stimulera till bdde engagemang i
kvalitetsregisterarbete och till 6kad anvindning av vara data i kliniskt
forbattringsarbete och i vetenskapliga projekt for 6kad kunskap om neurologiska
sjukdomar och deras behandling. Sammanfattningsvis hoppas och tror vi att Svenska
neuroregister med tiden kommer att bli allt viktigare f6r utvecklingen av svensk
neurologisk vard.
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Tabell 1 Enheter som i Region PO IPN MG HV  Narkolepsi NKH  Antal anvandare

regiStrerar l SveHSka Norra Jamtland Ostersund X X X X X X X X 49
neuroregister. Gstersund, Barn och Ungdomsmedicin X 10
Vasternorrland  Ornskéldsvik X X X X X X X 11
Sundsvall X X X X X X 27

Solleftea X X X 8

Vésterbotten Umed X X X X X X X X X X 86
Norrbotten Sunderbyn X X X X X X 15
Kalix X X X X 4

Mellansverige Gavleborg Gavle X X X X X X X X 46
Bollnas X X X X X X X 4

Barnkliniken i Hudiksvall X 2

Dalarna Mora X 2
Falun X X X X X 22

Sédermanland  Nyképing X X X X X X X X 17
Eskilstuna X X X X X X X X 34

Orebrolan Orebro X X X X X X X X X X 93
Karlskoga X 1

Barnkliniken Orebro US X X 6

Véastmanland Vésteras X X X X X X X 38
Barnkliniken Vésteras X 9

Véarmland Karlstad X X X X X X X 35
Uppsala lan Uppsala X X X X X X X X X X 101
Barnklini kademiska Sj X 16

Stockholms Gotland Visby X X X X 17
Stockholms Idn ~ Solna X X X X X X X X X X 152
Huddinge X X X X X X X X X 171

Barnkliniken ALB X X X 46

Danderyd X X X X X X X X X 64

Neurology Clinic, Sophiahemmet X X X X X X 24

Capio St:Gérans Sjukhus X X X 31

Aleris Fysiologlab Stockholm X 1

Centrum for neurologi Stockholm X X X X X X X X 73

Villingby Neuro X X X 5

Neuroenheten Lékarhuset Utsikten X X 3

Migrénhjalpen X 2

Sydéstra Ostergstland Norrkdping X X X X X X X 37
Motala X X X X X X 11

Neurologiska kliniken Linkoping X X X X X X X X X X 87

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset X 2

Barnkliniken Linképing X 8

GAVA - Link6ping X 5

Kalmarlan Vastervik X X X X X 12
Kalmar X X X X X X 14

Kalmars Barnklinik X 7

Vasterviks Barnklinik X 1

Oskarshamn X X X X X 1

Jonkoépings lan  Varnamo X X X X X X X 30
Ryhov X X X X X X X X X 40

Eksjo X X X X X X 34

Barnkliniken Ryhov X X 12

Véstra Véstra Gotaland Trollhdttan X X X X X X 23
Boras X X X X X 27

Skoévde X X X X X 18

Barn-och ungdomsmottagning Mariestad X 1
Smaértmottagningen, Skaraborgs Sjukhus X 6

Angered X X X X X 19

Sahlgrenska X X X X X X X X X 174

Frolunda X X X 27

Barnkliniken DSBUS X X X 25

GHP Neuro Center Géteborg X X X 7

Aleris specialistvard Axesshuset X X X X 3

Barnkliniken NAL X 2

Kungalvs Sjukhus X 0

Alingsas Lasarett X 0

Halland (norra)  Kungsbacka X X X X X X X 15
Varberg X X X 17

Soédra Halland (sédra) Halmstad X X X X X X X 20
Barnkliniken Halmstad X X 3

Skéne Héssleholm X X X X X X X X 10
Ystad X X X X X X 5

Trelleborg X X X X 10

Landskrona X X X X X X 5

Angelholm X X X X X X X X 22

Malmo X X X X X X X X 93

Lund X X X X X X X X X X 111

Kristianstad X X X X X X 16

Helsingborg X X X X X X 20

Barnkliniken Lunds US X 10

Barnkliniken Malmé X X 21

Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg X X 2

Albokliniken X 1

Skéneuro privatmottagning X 4

Cityhdlsan ONH 1

Blekinge Blekinge 3
Karlskrona X X X X X X X 3

Karlshamn 15740 X X X 4

Kronoberg Ljungby X X 5}
Véxjo X X X X X X X X 28
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Myastenia gravis

Sammanfattning for patienter

Myastenia gravis (MG) ar en autoimmun sjukdom som stor signaltrafiken mellan
nerver och muskler, vilket pdverkar formégan till att utfora viljemassiga
muskelrorelser, figur 82. MG ir en ovanlig sjukdom med knappt 2 insjuknade per
100.000 invénare och ir samt drygt 20 per 100.000 invénare som lever med
sjukdomen, vilket motsvarar ca 2,500 personer totalt i Sverige. Sjukdomen beror pé att
immunsystemet reagerar mot proteiner som finns pa ytan av muskelceller. Det
vanligaste ar att man har antikroppar som binder till receptorer (mottagarmolekyler)
for acetylkolin, ett signaldmne som frisétts fran nerven vid aktivering. Antikropparna
gor att muskeln inte kan aktiveras normalt och leder till att man drabbas av extrem
uttrottbarhet i muskeln. Svarighetsgraden skiljer sig mycket mellan olika patienter, dar
vissa bara upplever mildare symtom, t ex med 6vergéende 6gonsymptom i form av
ogonlocksnedfall och/eller dubbelseende. Andra kan istéllet drabbas av svar och
livshotande sjukdom till f6ljd av att stora muskelgrupper, inklusive
andningsmuskulaturen, paverkas.

Brassen (tymuskorteln) Abnorm motorisk

\ .
., Vita blodkroppar uttrottbarhet

.

oD
8
Nervsignal
g g s [:>
: 44
Stord nerv-muskel

SRR | .
signalering Atk 4 Antikroppar

Muskel

Figur 2 Schematisk bild éver bakgrunden till MG. Att pdverka den autoimmuna
mekanismen, med antikroppar som blockerar nerv-muskelsignaleringen, dr en
grundldggande behandlingsprincip.

MG ir en kronisk sjukdom och dven forloppet Sent
varierar over tid, dar sjukdomen hos vissa kan debuterande MG
forbéttras spontant medan andra upplever

successivt forsimring 6ver tid. Till del kan det hir e

debuterande

forklaras av att det finns flera underformer av MG,
figur 83. Den mest klassiska formen av MG
drabbar foretradesvis yngre kvinnor (tidigt
debuterande MG; EOMG) och kidnnetecknas av att
man har inflammation i briassen (tymus; en kortel
som ligger framfor hjartat i brostkorgen). Den

(TAMG)

Figur 3 MG bestar av olika underformer

. . . L som sinsemellan skiljer i bakgrund och
vanligaste formen idag ar dock den som i storre prognos.
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utstrackning drabbar dldre mén och kvinnor (sent debuterande MG; LOMG).
Ytterligare en form av MG &ar den som uppstar hos personer som har en tumér i
brassen (tymom-associerad MG; TAMG). Gemensamt for dessa tre MG-former ar att
man kan hitta antikroppar mot acetylkolinreceptorer i blod. Ytterligare former av MG
kiannetecknas istéllet av antikroppar mot andra proteiner pd muskeln, t ex MuSK-MG
och LRP4-MG.

Fram tills helt nyligen har det inte funnits behandlingar utvecklade specifikt for MG.
Istillet anvands lakemedel som utvecklats for andra liknande sjukdomar. Vanligast ar
kortison, som ofta dr en effektiv behandling men som &r forknippad med méanga
besvirliga biverkningar vid ldngvarig anviandning. For att minska risken for
biverkningar lagger man ofta till andra immunddmpande behandlingar for att kunna
minska behovet av kortison. De flesta studier som ligger till grund for behandlingsval
ar sma och av 1ag kvalitet, vilket har gjort att val av behandling skiljer sig at. Nyligen
har modernare lakemedel utvecklats specifikt for MG, dar totalt tre 1akemedel blivit
godkinda for MG inom EU vid slutet av 2022. Eftersom MG ir en ovanlig sjukdom ar
kostnaden for dessa ladkemedel mycket hog och det ar oklart hur stor anviandningen
kommer att bli, &tminstone initialt. En intressant behandlingsprincip som inom
gruppen av autoimmuna sjukdomar néstan enbart anvinds vid MG &r att kirurgiskt
avldgsna briassen (tymektomi). Man tror att detta kan péverka det langsiktiga
sjukdomsforloppet och att det dr gynnsamt dtminstone for tva former av MG; EOMG
och TAMG. En delvis unik utveckling i Sverige under senare ar ar en betydande 6kning
av anvandningen av rituximab vid MG. Rituximab ir ett likemedel som &r godkant for
bland annat ledgdngsreumatism, men som dven anvéands vid andra autoimmuna
sjukdomar. Under 2022 publicerades en svensk kontrollerad klinisk prévning, dar
effekten av rituximab jamforts med placebo hos personer med nydebuterad MG.
Studien visade pé en patagligt minskad risk for sjukdomsférsamring under det forsta
aret. Anvindningen av tymektomi och/eller rituximab i tidig fas av MG ar potentiellt av
stort vikt eftersom de skulle kunna forbattra sjukdomsforloppet 1angsiktigt och darmed
minska bade symtom och behov av annan behandling. MG-registret utgor ett mycket
viktigt verktyg for att kunna utvirdera effekter och risker av olika behandlingsatgirder,
vilket kommer att ligga till grund for vara nationella behandlingsrekommendationer.
Ytterligare en viktig uppgift for MG-registret ir att tillse att virden av MG &r
jamlik over landet.

Bakgrund och syfte

Myastenia gravis, MG, ar en kronisk inflammatorisk sjukdom som péverkar
muskelfunktionen och karaktariseras av extrem muskulér uttréttbarhet. Sjukdomen
orsakas av autoantikroppar riktade mot receptorer som tar emot aktiveringssignaler i
skelettmuskulatur, dar de vanligast forekommande binder till acetylkolin-receptorn
(AChR). MG kan delas upp i flera olika undergrupper med delvis 6verlappande klinisk
bild och undersokningsfynd. Sjukdomen hade tidigare dalig prognos med uppemot en
tredjedels dodlighet redan de forsta dren efter diagnos. Under det senaste halvseklet
har dodligheten successivt sjunkit i takt med att den medicinska behandlingen har
forbattrats, men ménga personer med MG lever med kvarstdende funktionspéverkan
som i varierande grad péverkar det dagliga livet.
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MG ir en relativt ovanlig sjukdom, men incidensen har under de senaste artiondena
okat. Antalet individer i Sverige som érligen diagnosticeras med MG (incidens) uppgar
till knappt 2 per 100.000 invanare med drygt 20 per 100.000 som lever med MG
(prevalens). Sjukdomens relativa ovanlighet gor att ménga patienter upplever att
kunskapen om sjukdomen &r begransad pd manga héll i virden och flertalet har darfor
behov av kontakt med hégspecialiserad vard pé universitets- eller regionkliniker,
sarskilt i borjan av sjukdomen. MG &r inkluderat i programmet f6r Nationell
Hogspecialiserad vird inom ramen for neuromuskular sjukdom.

Langvarig immunddmpande behandling behovs ofta for att uppna acceptabel
sjukdomskontroll, vilket ocksa stéller krav pa regelbundna kontroller for att utvirdera
effekten och minska risken for biverkningar. Den behandlingspraxis som utvecklats for
MG under de senaste decennierna bygger mestadels pa klinisk erfarenhet och endast
mindre grad p& resultat frin rigorosa studier, vilket gor att den evidensbaserade
grunden ar relativt svag. Det ar ocksa forst under det senaste decenniet som
behandlingar specifikt inriktade for MG har utvecklats, dir det forsta likemedlet
(eculizumab, Soliris® komplementhdmmare) godkandes 2014. Ytterligare en
komplementhammare (ravulizumab, Ultomiris®), samt en hammare av neonatal Fc
receptor (efgartigimod, Vygart® godkindes 2022 och flera liknande 1akemedel
forviantas komma de nirmaste dren. Dessa lakemedel har helt nya
verkningsmekanismer och ddrmed ocks& mer okénda biverkningsrisker. De dr
dessutom mycket kostsamma, dér eculizumab kostar 2 till 4 MSEK per person/ar,
vilket gor att deras plats i behandlingsarsenalen fér MG &r oklar. NT-radet, som
varderar den hilsoekonomiska nyttan av nya likemedel, har under véiren diskuterat
med foretradare for MG-registret om dessa nya lakemedel (NT-radets ssmmantrade
2023-03-22). Parallellt med detta har anvandning av biologiska lakemedel, framfor allt
rituximab (ett lakemedel bl a godként for ledgingsreumatism), 6kat kraftigt. I denna
fas med snabb férindring av behandlingsmojligheterna for MG stérks behovet av
strukturerad utvardering av behandlingseffekt och tolerabilitet. Detta dr ocksé av
sarskild vikt, d& det foreligger stora regionala skillnader i den vard och behandling som
personer med MG erhéller. MG-registret inom Svenska neuroregister mojliggor darfor
béde nationell och regional utvirdering.

Registrets 6vergripande syfte och mal &r att sékerstilla hogkvalitativ och jamlik vard
avseende diagnostik, behandling och uppféljning vid MG. Vidare har registret som maél
att bidra till 6kad kunskap om sjukdomen och om hur personer med MG inom olika
sjukdomsgrupper bist ska behandlas och f6ljas upp. Mélséttningen dr ocksa att i néra
samverkan med professionen snabbt omsitta resultat av forbéttringsarbete i klinisk
praxis. MG-registret lanserades 2012, baserat pa ett lokalt register med hog tackning i
Stockholm (83% av prevalenta patienter enligt diagnosregistret; Fang et al, 2014). De
fraimsta mélgrupperna for registret utgors av de som ar nyinsjuknade och de med
behov avimmundampande lakemedelsbehandling.

MG-registrets styrgrupp har under 2022 utgjorts av Fredrik Piehl (delregisteransvarig)
och Susanna Brauner, Karolinska Universitetssjukhuset Solna, Andreas Arvidsson,
Skanes universitetssjukhus, Pontus Wasling, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Anna
Rostedt Punga, Akademiska Sjukhuset, Irene Hakansson, Linkopings
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Universitetssjukhus, William Hansson, Norrlands universitetssjukhus och Rayomand

Press, Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge. Styrgruppen har darmed

expanderats till att téicka alla universitetskliniker, med undantag for Orebro. Detta

innebér en bittre forankring nationellt samt potential f6r snabbare implementering av

nya och férbéttrade behandlingsprinciper for MG. I ett pagaende nordiskt samarbete

som initierades under 2022 kommer evidensbasen for olika behandlingsprinciper att

sammanstillas och slutforas under 2023, vilka ocksa kommer att ligga till grund for

uppdaterade svenska behandlingsrekommendationer. En samverkansgrupp bestaende

av Rayomand Press, Anders Svenningsson, Danderyds sjukhus, och Fredrik Piehl, som

utarbetade de nuvarande behandlingsriktlinjerna fran 2017, ansvarar for denna

uppdatering. Inte minst tack vare var nyligen framgéngsrikt genomforda kliniska

provning av rituximab for personer med nydebuterad MG, forutser vi en betydande

okning av anviandningen av biologiska lakemedel, vilket stirker behovet av

strukturerad uppfoljning for att folja nytta-riskbalansen over lingre tid samt att folja

upp regionala skillnader i behandlingsprinciper.

Parametrar och skalor

Basparametrar som inkluderar diagnostiska undersckningsfynd
o Sjukdomsdebut och diagnosdatum
o Autoantikroppar
o Neurofysiologi
Utfallsmatt som indikerar sjukdomens svarighetsgrad
Lakarrapporterade sjukdomsaktivitetsmétt
o Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) klassificering (I-
V)
Myasthenia Gravis Quantitative Score (QMG)
Myasthenia Gravis Composite Score (MGC; ett alternativt matt pa
sjukdomsaktivitet; frin 2020)
Patientrapporterade sjukdomsaktivitetsmétt
o MG-ADL - ett MG-specifikt métt pd hur sjukdomen paverkar
aktiviteter i det dagliga livet
Patientrapporterade livskvalitetsmatt
o  MG-QoL - ett MG-specifikt livskvalitetsméatt
o EQ-5D - ett generiskt livskvalitetsmatt
o PASS friga (patient acceptable symptom state) — acceptabel nivé
pa sjukdomspéaverkan (frén 2020)
Behandlingar
o Farmakologisk behandling
» Behandlingsduration
= Doser
*= Eventuell orsak till avslut av behandling inklusive
biverkningar
o Tymektomi
*=  Datum och opererande enhet
= Typ av operation
»  Resultat av histologisk analys
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Anslutningsgrad

Antalet registrerande enheter har successivt 6kat och uppgar till 38, fordelade pé
samtliga 6 sjukvardsregioner. Myasteni skots foretradelsevis vid universitets- eller
regionsjukhus, varav samtliga har patienter i registret.

Tabell 2 Utveckling av anslutningsgraden 2014-2022.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal deltagande sjukvardsregioner 6 6 6 6 6 6 6 6 6
Antal deltagande regioner 14 16 16 17 17 18 19 19 19
Antal deltagande sjukhus 24 26 28 29 29 32 35 37 38

Tackningsgrad

Under 2022 var 1709 patienter registrerade i MG-registret, varav 1422 var aktiva och
347 avslutade till foljd av migration eller dod, figur 84. I figur 85 visas alder vid
diagnos for aktiva patienter i registret. De tva storsta undergrupperna utgors av tidigt
debuterande MG (debut fore 50 &r, AChR antikroppspositiv; EOMG) samt sent
debuterande MG (debut efter 50 ar, AChR antikroppspositiv; LOMG). Att
aldersfordelningen i registret idag har en annan struktur dn debutéldern forklaras av
att MG ar en kronisk sjukdom, med begransad 6verdodlighet. Fordelningen av
patienter i de olika subgrupperna, figur 86, uppvisar ett forvintat utseende, dir
majoriteten dr anti-AChR antikropps positiva (EOMG och LOMG, samt tymom-
associerad MG; TAMG). Man har internationellt uppméarksammat en 6kande incidens
av sent debuterande MG, vilket dven aterspeglas i data frdin MG-registret med hogre
frekvens LOMG och en incidenstopp kring 75 ar.

Aldersfordelning i hela kohorten Alder vid diagnos

150

300

00

Antal

Antal

50

00

| :

[2030) [30,40) [40.50) [50.60) [60.70) [70,80) [80.90) [90.100] 0 10 20 3 40 50 60 70 80 0 100
Alder Alder, ar

Figur 4 Aldersfordelning av inkluderade ~ Figur 5 Aldersfordelning vid diagnos av
patienter i MG-registret. inkluderade patienter i MG registret.
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MG Subgrupper Figur 6 Fordelning mellan olika subgrupper bland
patienter i MG registret.

TAMG= tymom-associerad MG
EOMG-= tidigt debuterande MG

Subtyper LOMG= sent debuterande MG
e MuSK= positiva for anti-MuSK antikroppar
319 M LonG Seronegativa= inte positiva for ndgra kdnda
W vusk autoantigen.
[ Seronegativa

I en tidigare registerldnkningsstudie av individer som vid minst tva tillfallen erhallit
den specifika diagnoskoden G70.0 i Patientregistret (PAR) under dren 2005 till 2010
foreldg en MG-prevalens pa 24.8/100 000, vilket idag skulle motsvarande ca 2600
patienter nationellt (Fang et al., J Intern Med. 2014). Antalet aktiva MG-patienter i
registret motsvarar en prevalens i den vuxna befolkningen pé 13,5 per 100.000 och en
uppskattad tackningsgrad pé 54,7% av samtliga MG-patienter. D& MG i storre
utstrackning dn mer prevalenta neurologiska sjukdomar skots vid universitets- och
regionkliniker uppskattas tickningsgraden till >70% vid deltagande enheter. En andel
av de som insjuknar med MG uppnér efter initial behandling 1angtidsremission och
behover darfor inte uppfoljande sjukvardskontakter och behandling. Antalet individer
med symptomgivande MG kan uppskattas via forbrukning av kolinesterashimmarna
pyridostigmin (ATC No7AA02) och ambenon (No7AA30), vilka &r tva rent
symtomlindrande likemedel som till 6verviagande del anvinds vid MG. Enligt
Socialstyrelsens Likemedelsdatabas uppgick antalet vuxna individer som hdmtat ut
minst ett recept pa pyridostigmin eller ambenon under 2022 till 2383 personer.

Antal nydiagnosticerade per ar
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Figur 7 Antal nydiagnosticerade patienter per ar 2014-2022
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Tabell 3 Antalet nyregistrerade patienter per sjukvdrdsregion under Gren 2014-2022.

Region 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Norra 39 6 21 10 10 18 71 12 5
Sodra 1 7 1 3 7 8 128 6 7
Stockholm 24 29 56 31 39 40 47 17 25
Sydostra 0 3 1 2 13 60 29 1 1
Uppsala-Orebro 5 19 105 8 3 4 112 27 4
Vastsverige 1 0 2 6 1 13 93 51 14

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

Antalet nyregistreringar sedan 2014 uppdelat pa diagnosar visas i figur 87 och tabell
21. Tackningen ar ojamnt fordelad, tabell 22, diar Stockholm ligger i topp med 530
patienter (37% av samtliga registrerade aktiva patienter). Ett bidragande skal till den
lagre tackningsgraden pa andra hall ar att foretrddesvis nydiagnosticerade individer
samt de med behov av mer avancerad immunologiskt inriktad behandling registreras.
Kring 2020 ses en 6kning av nyregistrerade patienter i de flesta regioner utanfor
Stockholm, tabell 21, vilket framfor allt hinger ihop med en registrering av patienter
som ingick i en nationell enkatstudie delvis baserad pd MG-registret (Genes and
Environment in MG-studien). Majoriteten av dessa patienters data har uppdaterats
retrospektivt i registret sedan dess.
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Tabell 4 Aktiviteten i registerarbetet for varje registrerande enhet.

Solna 533 374 175
Sahlgrenska 180 171 14
Huddinge 154 128 34
Uppsala 135 106 32
Lund 101 94 11
Umea 78 68 14
Neurologiska kliniken Linkdping 76 68 13
Karlstad 75 71 5
Orebro 57 54 6
Gavle 53 41 13
Ostersund 45 40 6
Malmo 39 37 5
Ryhov 30 28 *
Danderyd 29 27 *
Sundsvall 26 26 *
Visteras 16 13 *
Karlskrona 13 12 *
Ornskéldsvik 12 12
Kristianstad 11 10 *
Bollnds 9 8 *
Nykoéping 8 7 *
Héssleholm 5 5
Barn- och ungdomsmottagning Mariestad * *
Centrum f6r neurologi Stockholm * *
Eksjo * *
Eskilstuna * *
Halmstad * *
Kalmar * *
Kungsbacka * *
Landskrona * *
Neurology Clinic, Sophiahemmet * *
Norrképing * * *
Oskarshamn * *
Skovde * *
Sunderbyn * *
Vdrnamo * *
Vastervik * *
Vixjo * *
Tt 1709 1422 347

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Datakvalitet
Datatathet

Datatédtheten avseende debut- och diagnosdatum for hela riket visas i figur 88. I en
analys av de tre storsta klinikerna (Karolinska Universitetssjukhuset, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset samt Skdnes Universitetssjukhus, SUS), vilka tillsammans
vardar 56,5% av alla registrerade patienter, ses god datatéthet vid tvé av sjukhusen,
figur 89 och figur 90. Uppdatering och validering av SUSs patienter har &nnu inte
genomforts pga. juridiska hinder med att fa tillgang till journaldata for validering och
uppdatering.

Datatéthet debutdatum f6r de tre stérsta klinikerna Datatéthet diagnosdatum for de tre stérsta Klinikerna
Datatathet for Riket 100 100
1.00
0.75 075
0.75
g 0.5 § 050
0.50 < <
0.25 0.25 025
0.00 0.00 000
Debut Diagnos Karolinska  Sahigrenska sus Karolinska  Sanigrenska sus
Figur 10 Andel patienter med Figur 9 Andel patienter vid de Figur 8 Andel patienter vid
debut- och diagnosdatum tre storsta klinikerna med de tre storsta klinikerna med
registrerat i registret. debutdatum registrerat i diagnosdatum registrerat i
registret. registret.

Missing value

Sedan 2020 anvinds ett sé kallat "minimal data set”, vilket m6jliggor uppfoljande
studier av nationella kvalitetsindikatorer. Detta inkluderar uppgifter om pagaende
lakemedelsbehandling inklusive dosering av kolinesterashdmmare, ett kvantitativt MG
matt pa sjukdomsaktivitet (QMG eller MGC) och det patientrapporterade utfallsmattet
MG-ADL. For att underlitta registreringen har registret uppdaterats sa att dessa saker
efterfrdgas vid varje besok i samband med registrering av besoket. Utover detta
kontrolleras dven att information om debut och diagnosdatum foreligger. I Tabell 23
och 24 anges rapporteringsgrad for minimal data set samt de ingédende parametrarna
for hela riket, bade antal registreringar och frekvens av patienter som har
registreringar. Anviandningen av patientrapporterade matt har 4nnu inte fétt
genomslag i varden av MG-patienter, vilket avspeglas i en fortsatt 1ag
registreringsfrekvens. Detta kommer att uppmérksammas i de uppdaterade
behandlingsriktlinjerna, vilket pa sikt forvintas ge genomslag dven i MG-registrets
data.
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Tabell 5 Antal registreringar av minimal data set samt dess delkomponenter i hela riket.

Registrering 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Antal aktuella patienter 489 539 699 731 786 898 1343 1409 1421
Debutdatum 384 435 586 631 676 777 1032 1112 1131
Diagnosdatum 361 415 566 611 660 772 1002 1081 1098
Registrerad pagaende

. 421 462 527 563 614 728 999 1081 1098
behandling

Sjukdomsaktivitetsmatt
(QMG eller MGC)
Patient-rapporterat
utfallsmatt (MG-ADL)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

267 309 379 424 471 540 728 783 796

0 0 30 86 125 198 232 239 243

Tabell 6 Frekvens registreringar av minimal data set samt dess delkomponenter i hela
riket.

Registrering 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Antal aktuella patienter 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0

Debutdatum 78.5 80.7 83.8 86.3 86.0 86.5 76.8 78.9 79.6
Diagnosdatum 73.8 77.0 81.0 83.6 84.0 86.0 74.6 76.7 77.3
Registrerad pagaende

. 86.1 85.7 75.4 77.0 78.1 81.1 74.4 76.7 77.3
behandling

Sjukdomsaktivitetsmatt
(QMG eller MGC)
Patient-rapporterat
utfallsmatt (MG-ADL)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

54.6 57.3 54.2 58.0 59.9 60.1 54.2 55.6 56.0

0.0 0.0 4.3 11.8 15.9 22.0 17.3 17.0 17.1

I tabell 25 anges frekvensen registreringar samt kompletta minimal data set for alla
rapporterande enheter med minst 10 inkluderade individer. Hogst frekvens kompletta
registreringar finns vid Karolinska Universitetssjukhuset Solna och Danderyds
sjukhus.
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Tabell 7 Registrering av minimal data set for behandlande enheter med minst 10
registrerade patienter.

Aktuella
Enhet E::'i::\ter QN:_::; xff;;der ADL Behandling All tre variabler
rapportaret
Antal F;;I;V Antal F;;I;V Antal F[;I;v Antal F;;I;V
Solna 371 82 22,1 54 14,6 27 7,3 9 2,4
Sahlgrenska 173 44 25,4 17 9,8
Huddinge 128 16 12,5 * 0,8 14 10,9
Uppsala 105 * * 1
Lund 94 * * 1,1 * 2,1
Karlstad 71 6 8,5 * 5,6 * 1,4
Linkoping 68 * * 5,9
Umed 67 16 23,9 5 7,5
Orebro 54 * *
Gavle 42 * 2,4 * 4,8
Ostersund 40 10 25 * 10
Malmo 37 * 6 16,2 * 5,4
Ryhov 28 * 3,6 * 3,6
Danderyd 27 13 48,1 9 33,3
Sundsvall 26 * 3,8 * 11,5
Vasteras 13 * *
Karlskrona 12 * *
Ornskoldsvik 12 < 3
Kristianstad 10 * 20 * 10
Ovriga
inrapporterande 43 10 *
enheter
Total 1421 202 14,2 66 4,6 95 6,7 9 0,6

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

*antal farre dn fem

Antalet registrerade individer har okat pétagligt under de senaste éren, frn 489 aktiva
patienter 2014 till 1421 ar 2022, tabell 24. Analys av datatitheten baserat pa analys av
minst en registrering ligger kvar pa liknande nivéer 6ver tid, tabell 25. Vid analys av
dataméngd, ser vi dock en pataglig 6kning senaste aren, figur 91. Detta ir ett resultat
av 6kat anviandande av registret, men ocksa en foljd av den omfattande validering och
retrospektiv uppdatering som pagar (se nedan). Av de tva lakarrapporterade
utfallsméatten anvinds QMG vid flest enheter, men framfor allt Sahlgrenska anvénder
MGGC. I ett pagdende arbete baserat pa MG-registrets data utvdarderas anviandbarheten
av samtliga skalor for utfallsmatt vilka anvénds i registret. Detta kommer att ligga till
grund for uppdaterad rekommendation om komponenter i minimal data set.
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Antal besok i Riket
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Figur 11 Totala antal registrerade besok med sjukdomsaktivitetsmatt (QMG eller MGC)
samt antal registrerade patienter under dren 2000-2022.

Validering

Reliabiliteten av data inom MG-registret kontrolleras pa tva sitt. I sjdlva programvaran
har sparrar lagts in mot felinmatning av viarden, tex har realistiska spann for vikt,
langd och lakemedelsdoser lagts in. Om varden som faller utanfor dessa referenser
registreras, varnas anvindaren och ombeds registrera ett annat vérde.

Sedan 2021 pagér ett kvalitetsforbattringsarbete som innebér att platsbesok pa de
storsta klinikerna genomfors. Jaimforelse gors med klinikernas lokala listor 6ver MG-
patienter med pagaende kontakt jamfors mot MG-registret, samt registrerade data
valideras mot journal. Fram till slutet av 2022 hade f6ljande besok genomforts;
Stockholm (Huddinge och Solna), Ume3, Sundsvall, Karlstad, Link6ping och G&teborg.
Vid 2022 ars slut hade data for 864 registrerade patienter validerats.

Jamlik vard

Analys av data fran MG-registret tyder inte pd nagon tydlig underregistrering baserat
pa kon eller alder vid diagnos, se tex figur 85 (s 140), vilken indikerar en férvintad
aldersfordelning.
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Tid till diagnos

Ett utfallsmatt for jamlik diagnostik ar tid frén debut till diagnos. I figur 92 ser vi en
generell kort tid fran debut till diagnos under det senaste decenniet, med en trend mot
sjunkande fordrojning. D4 data stratifieras pa kon observeras en nagot langre tid till
diagnos for kvinnor, figur 93. Vid analys av de tva storsta subgrupperna, ses generellt
kortare fordrojning for LOMG, vilka oftare dr mén, jamfort med EOMG som ar
vanligast hos kvinnor. Detta kan forklaras med att LOMG ofta debuterar med isolerade
ogonsymptom, som hiangande 6gonlock eller dubbelseende, vilket vanligen leder till
snabbare diagnos jamfort med mer gradvis insidttande allman muskeltrotthet. En
kraftigare avvikelse ses for EOMG under 2021, vilket skulle kunna vara relaterat till
pandemin, figur 94.

Tid frAn debut till diagnos, hela Riket

8 Figur 12 Tid fran sjukdomsdebut till
92 diagnos under dren 2014-2022.

s Figur 13 Tid fran sjukdomsdebut till
diagnos under dren 2014-2022, stratifierat
pa kon.

Figur 14 Tid fran sjukdomsdebut till
diagnos under Gren 2014-2022, stratifierat
pa de tva storsta subgrupperna.

2 EOMG= early-onset MG, tidig
sjukdomsbebut; LOMG= late-onset MG,
sen sjukdomsdebut.
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Sjukdomsspecifik behandling

I tabell 26 anges frekvensen av patienter diagnosticerade 2015 eller senare som
erhaller rent symtomlindrande behandling (Mestinon® eller Mytelase®) respektive
immunomodulerande behandlingar. Over 80% av alla patienter har erhallit
symtomlindrande behandling, vilket kvarstir som en viktig och ofarlig
forstahandsbehandling av MG. En majoritet har dock under en kortare eller langre tid,
efter diagnos, behov avimmunomodulerande behandlingar. Internationellt anvinds
ofta kortison i héga doser som férstahandsval for immunomodulering. Pa grund av de
biverkningar som sddan behandling medfor pa sikt, bor dock kortison kombineras eller
helt erséttas av annan typ av immunomodulerande behandling. Fram till helt nyligen
har detta till storsta delen utgjorts av olika per orala behandlingar, dar azathioprin ar
mest frekvent anvant, i enlighet med aktuella nationella behandlingsriktlinjer
(www.snema.se). Tabellen visar ocksa pa en mycket snabb implementering av de
behandlingsron som tillkommit for rituximab, 4ven om anviandningen ar ojamnt
fordelad. Vi forvantar oss att rituximab kommer att flyttas upp som behandlingsval vid
nydebuterad generaliserad MG i de uppdaterade behandlingsriktlinjer pa nordisk och
nationell nivd som kommer att fardigstéillas andra halvaret 2023. Hur detta paverkar
MG-vérden nationellt kommer att f6ljas upp noggrant under kommande &r. Ingen MG-
patient i Sverige har dnnu erhallit behandling med Soliris®, vilket kan férklaras av de
hoga behandlingskostnader som foreligger. I en internationell jaimforelse ligger
anvandningen av rituximab fér MG pé en mycket hog niva, dir en nylig metaanalys
beskrev totalt 417 behandlade personer baserat pa 24 studier (Zhao, Front Neurol
2021).

Tabell 8 Patienter diagnosticerade 2015 eller senare som behandlats med symptomatisk
eller immunosuppressiv behandling, fordelat pa behandlande enheter med minst 10
registrerade patienter. Data anges i: Antal (frekvens, %).

Symtomatisk

Enhet Sl Prednisolon  Azathioprin  Rituximab
Solna (N=101) 87 (86) 72 (71.3) 6 (5.9) 63 (62.4)
Sahlgrenska (N=70) 68 (97.1) 47 (67.19 16 (22.9) 18 (25.7)
Huddinge (N=55) 46 (83.6) 32(58.2) 8 (15.5) 30 (54.5)
Umea (=29) 21(72.4) 19 (65.5) 4(13.8) 20 (69.0)
Danderyd (N=23) 19 (82.6) 16 (69.6) 2(13.0) 18 (78.3)
Ostersund (N=21) 21 (100) 11 (52.4) 5(23.8) 7(33.3)
Karlstad (N=19) 18 (94.7) 9 (47.4) 2 (10.5) 11 (57.9)
Uppsala (N=18) 7 (38.9) 4(22.2) 1(5.6) 2(11.1)
Linkdping (N=16) 16 (100) 14 (87.5) 13 (81.3) 2 (12.5)
Riket (N=429) 350 (81.6) 249 (58.0) 73 (17.0) 203 (47.3)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03
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Tymektomi, dvs kirurgiskt borttagande av brassen, ar indicerat for EOMG och TAMG,

men bedoms sakna nytta vid andra former av MG. Vid EOMG ses en forstorad brass

som dr infiltrerad av sjukdomsspecifika celler och TAMG uppstar som en paramalign

manifestation av tumor i briassen.

Bland de aktiva patienter som genomgatt tymektomi (n=482) hade ca 40% hyperplasi,

21% tymom och 16% saknade patologiska avvikelser, medan information saknades for

23%. For de 75 patienter som uppvisade normal tymusvavnad dr nyttan av ingreppet

hogst oklar. En béttre preoperativ karaktérisering kan darfor bidra till att minska

anvandningen av formodat onodigt storre operativt ingrepp, vilket medfor onodiga

risker och konsumtion av sjukvardsresurser. Analys av den karaktiristik som sarskiljer

de med inflammerad respektive normal brissvivnad pégéar och kommer att kunna

bidra till forbattrad precision i urvalet av de som bedéms kunna ha nytta av tymektomi,

tabell 27. God vird innebér séledes en 1ag frekvens av de som uppvisar normal

brassvdavnad. Vidare har omkring hilften opererats med den traditionella transsternala

opertionsmetoden, dir det nu pégér ett skifte mot att i storre utstrackning anvianda

videoskopiska metoder. Aven detta dr féremal for utvirdering med hjilp av data fran

MG-registret.

Tabell 9 Tymektomier som genomforts pd patienter aktiva under 2022.
Hypertrofi/hyperplasi

Alder vid tymektomi

Mean (SD)

Median [Min, Max]

Kon
Kvinna

Man

Tid till tymektomi (man)

Mean (SD)

Median [Min, Max]

Subtyp
EOMG
LOMG

Data saknas

Kirurgisk metod

Transcervikal
Transsternal
VATS
Videoskopisk

Data saknas

(N=197)

29.3 (10.7)

28.4[7.73,65.1]

161 (81.7%)
36 (18.3%)

12.9 (31.6)
5.43 [-120, 231]

183 (92.9%)
7 (3,6%)
7 (3.6%)

14 (7.1%)
95 (48.2%)
7 (3.6%)
10 (5.1%)
71 (36.0)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

Tymom

(N=101)

51.0(16.2)

51.9[18.6,82.9]

51 (50.5%)
50 (49.5%)

-1.02 (34.7)
253 [-313, 28.2]

0 (0%)

57 (56.4%)
3 (3.0%)
12 (11.9%)
29 (28.7%)
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Normal/atrofi

(N=75)

45.8 (16.2)

45.3[13.8,82.7]

39 (52.0%)
36 (48.0%)

14.2 (20.3)
7.18[0.233, 112]

41 (54.7%)
27 (36.0%)
7 (9.3%)

1(1.3%)
45 (60.0%)
3 (4.0%)
2 (2.7%)
24 (32.0%)

Total
(N=373)

38.5(16.8)

34.7[7.73,
82.9]

251 (67.3%)
122 (32.7%)

9.30(31.2)
4.60 [-313, 231]

15 (4.0%)
13 (3.5%)
13 (3.5%)
24 (6.4%)
124 (33.2%)
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Under de senaste aren har majoriteten av patienter med EOMG opererats inom 12
maénader fran debut, tabell 28. Under 2020 ségs en nagot lagre frekvens av
tymektomerade inom ett ar, vilket bedoms vara en f6ljd av pandemin. Under 2022
genomfordes fyra tymektomier som registrerats i MG-registret, samtliga med
hyperplasi. Medelaldern var 36 ar (SD 20 &r), tre var kvinnor och tva av operationerna
genomfordes videoskopiskt.

Tabell 10 Andelen tymektomier pd EOMG-patienter som genomforts inom ett ar frdn
diagnos uppdelat pd Gr under perioden 2014-2021.

Antal E Antal som Frekvens som
Diagnosar  OMG- tymekromerats tymekromerats

patienter inom 1 ar inom 1 ar (%)
2021 4 4 100.0
2020 5 4 80.0
2019 10 9 90.0
2018 7 6 85.7
2017 6 5 83.3
2016 12 10 83.3
2015 7 7 100.0
2014 13 11 84.6

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

I en regional jamforelse mellan de sex sjukvardsregionerna avseende frekvens
tymektomi inom 1 ar under de 10 senaste aren, tabell 29, ses regionala skillnader
avseende tid till tymektomi, dér kring 90% opereras inom 12 manader Stockholm,
Uppsala-Orebro och Vistsverige. Samtliga centra nationellt nirmar sig dock detta
under perioden 2018-2022.

Videoskopisk kirurgi anses mer skonsam for patienter och resulterar generellt sett i

kortare vérdtider, se avsnittet om Vetenskapliga resultat. Avseende val av kirurgisk

metod ses en 6kad frekvens videoskopisk kirurgi; 15% under 2013-2017 mot 30,8%

under nastféljande fem &r. De flesta operationer skedde i Region Stockholm och dir
opererades 50% med videoskopisk metod under dren 2018—2022.
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Tabell 11 Antalet tymektomier inom 12 manader samt kirurgisk metod per sjukvdrdsregion under dren
2013-2022, samt uppdelat 2013-2017 och 2018-2022.

2013-2022 (N=12) (N=3) (N=33) (N=2) (N=6) (N=16) (N=72)
Tymektomi inom 1 &r fran diagnos 8(66.7%)  2(66.7%) 30(90.9%)  1(50.0%)  6(100%) 14 (87.5%) 61 (84.7%)

Kirurgisk metod

Transsternal 5(41.7%) 0(0%) 16 (48.5%) 0 (0%) 2(33.3%) 7 (43.8%) 30 (41.7%)
VATS 1(8.3%) 0 (0%) 3(9.1%) 1 (50.0%) 0 (0%) 5(31.3%) 10 (13.9%)
Videoskopisk 3(25.0%) 1(33.3%) 9 (27.3%) 0(0%) 1(16.7%) 1(6.3%) 15 (20.8%)
Transcervikal 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (50.0%) 1(16.7%) 0 (0%) 2 (2.8%)
Data saknas 3 (25.0%) 2 (66.7%) 5(15.2%) 0(0%) 2(33.3%) 3(18.8%) 15 (20.8%)

2013-2017 (N=8) (N=1) (N=21) (N=2) (N=4) (N=10) (N=46)
Tymektomi inom 1 ar fran diagnos 5(62.5%) 0 (0%) 19 (90.5%) 1(50.0%) 4 (100%) 9 (90.0%) 38 (82.6%)

Kirurgisk metod

Transsternal 5(62.5%) 0(0%) 14 (66.7%) 0(0%) 1(25.0%) 6 (60.0%) 26 (56.5%)
VATS 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (50.0%) 0 (0%) 1(10.0%) 2 (4.3%)
Videoskopisk 2 (25.0%) 0(0%) 3(14.3%) 0(0%) 1(25.0%) 1(10.0%) 7 (15.2%)
Transcervikal 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (50.0%) 1 (25.0%) 0 (0%) 2 (4.3%)
Data saknas 1(12.5%) 1(100%) 4 (19.0%) 0(0%) 1(25.0%) 2 (20.0%) 9 (19.6%)

2018-2022 (N=4) (N=2) (N=12) (N=0) (N=2) (N=6) (N=26)
Tymektomi inom 1 ar fran diagnos 3 (75.0%) 2 (100%) 11 (91.7%) - 2 (100%) 5/83.3%) 23 (88.5%)

Kirurgisk metod

Transsternal 0 (0%) 0 (0%) 2 (16.7%) - 1 (50.0%) 1(16.7%) 4 (15.4%)
VATS 1(25.0%) 0 (0%) 3(25.0%) - 0 (0%) 4 (66.7%) 8(30.8%)
Videoskopisk 1(25.0%) 1 (50.0%) 6 (50.0%) - 0 (0%) 0 (0%) 8(30.8%)
Transcervikal 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) - 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Data saknas 2 (50.0%) 1 (50.0%) 1(8.3%) - 1 (50.0%) 1(16.7%) 6(23.1%)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

D& MG é&r en kronisk, livslang sjukdom &r det en utmaning att en betydande andel har
diagnosticerats innan registerstart, vilket forsvarar uppdatering av registret utifran
arkiverade journaldata. Det storsta fokuset ligger darfor pd de som diagnosticerats
efter 2011 och att hir dven efterstriava uppgifter om antikroppsstatus, behandling,
inkluderande eventuell tymektomi, samt symtomstatus utifran kvantitativa
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muskeltestningar och/eller patientrapporterade skalor. Eftersom olika underformer av
MG skiljer sig &t i prognos och behandling kommer information om antikroppsstatus
samt debut- och diagnosdatum ocksa att vara viktigt for att kunna dra korrekta
slutsatser om behandlingssvar. Detta ror inte minst de som genomgar tymektomi, dar
god vard kidnnetecknas av hog andel som erbjuds tymektomi fér generaliserad EOMG
och TAMG, samt minimerad anviandning vid andra former.

Under 2020 har MG-registret, som det forsta delregistret inom Svenska neuroregister,
uppdaterats med en sé kallad PASS-fraga, som stér for Patient Acceptable Symptom
State. PASS har validerats for andra kroniska sjukdomar, t ex osteoartrit och
ledgingsreumatism. Férdelen med PASS-fragan ar att den kan anvéndas for att
faststilla troskelvarden for vad patienter uppfattar som acceptabel sjukdomsbild for
olika objektiva och subjektiva sjukdomsskalor. I en nylig studie genomf6rdes en sddan
validering gentemot flera av de skalor som redan anviands i MG-registret (Mendoza et
al, Neurology 2020).

PROM/PREM
PROM/PREM

Enbart Kvantitativt MG-status (QMG) eller MG-kompositskalan (MGC) ger inte en
heltdckande bild av sjukdomspaverkan vid MG och under senare &r har man darfor
utvecklat patientrapporterade skalor som battre kan spegla sjukdomspéverkan pa det
dagliga livet och livskvaliteten. I den randomiserade fas 3-studien med eculizumab for
MG anviandes MG-ADL (primért utfall), som speglar pdverkan pa det dagliga livet,
samt MG-QoL (sekundart utfall vid sidan om QMG och MGC), som kvantifierar
péverkan pa livskvalitet (Howard et al, Lancet Neurol, 2017). Samtliga senare fas 3-
studier har anvint ett liknande uppléagg, varfor vi bedomer att dessa skalor dven ar
lampliga att anvidnda hir. MG-ADL och MG-QoL introducerades i MG-registret 2016.
PASS-fragan introducerades 2020, som beskrivet ovan.

I tabell 30 redovisas datatithet for bade skalor som speglar objektiva
sjukdomssymtom (QMG/ MGC), patientrapporterade symtom (MG-ADL) samt
livskvalitetsmétt (MG-QoL) for varje behandlande enhet. Andelen med rapporterade
data skiljer mellan olika kliniker, varfor fortsatt arbete med att férbéttra
registreringsgraden ar nodvandigt. Styrgruppen for MG-registret har inte valt att
prioritera EQ-5D som generisk livskvalitetsskala i “minimal data set” i besoksmodulen,
vilket speglas av en hogre datatédthet for de MG-specifika livskvalitetsmétten MG-QoL
och PASS-fragan.
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Tabell 12 Datatdthet for QMG, MGC, MG-ADL samt MG-QoL for aktiva patienter for
samtliga enheter med 10 eller fler registrerade patienter

Solna 373 2579 4,85 244 0,46 596 1,12 563 1,06
Sahlgrenska 173 694 3,81 1260 6,92 67 0,37 59 0,32
Huddinge 128 378 2,45 30 0,19 55 0,36 47 0,31
Uppsala 106 88 0,65 0 0,00 23 0,17 22 0,16
Lund 94 0 0,00 0 0,00 22 0,22 17 0,17
Karlstad 71 59 0,79 2 0,03 36 0,48 28 0,37
Link6ping 68 36 0,47 0 0,00 26 0,34 23 0,30
Umea 68 412 5,28 0 0,00 15 0,19 15 0,19
Orebro 54 3 0,05 0 0,00 1 0,02 1 0,02
Gavle 42 7 0,13 1 0,02 10 0,19 5 0,09
Ostersund 40 155 3,44 4 0,09 6 0,13 4 0,09
Malmo 37 3 0,08 0 0,00 10 0,26 9 0,23
Ryhov 28 16 0,53 161 5,37 14 0,47 14 0,47
Danderyd 27 123 4,24 9 0,31 6 0,21 2 0,07
Sundsvall 26 27 1,04 2 0,08 0 0 0 0
Viasteras 13 2 0,13 0 0,00 0 0 0 0
Karlskrona 12 0 0,00 0 0,00 0 0 0 0
Ornskéldsvik 12 9 0,75 0 0,00 0 0 0 0
Kristianstad 10 50 4,55 2 0,18 0 0 0 0

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-29

Patientens Egen Registrering (PER)

Sedan 2020 finns mojlighet att registrera patientrapporterade skalor via
egenregistrering, vilket fram till slutet av 2022 har implementerats av dtta kliniker,
tabell 31. For att forbattra tdckningsgraden pa sikt dr 6kad PER-registrering
efterstravansvirt. Samtidigt ar en utmaning att en betydande andel hor till de dldsta
aldersgrupperna och darmed kan ha problem med digitala 16sningar.
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Tabell 13 PER-registreringar under 2022.

Totalt
Totalt antal PER Totalt antal
Enhet antal per totalt PER under
PER antal rapportaret
patienter
Centrum for neurologi 2 )
Stockholm
Huddinge 14 0,1 2
Landskrona 6 2
Lund 18 0,2 1
Malmo 8 0,2 6
Motala 1 1
Linképing 2 0
Solna 82 0,2 36
Umea 2 0
Total 135 0,1 45

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-29

Aterrapportering

Aterrapportering ir en viktig drivkraft for att forbittra bade anviindningen av registret
men framfor allt ocksa for att forbattra varden. Det finns olika mojligheter for
deltagande enheter att ta del av data och av resultat, bla via Patient6versikten och
Utdatafunktioner.

Patientoversikten
Patientoversikten ar de egenskaper i IT-grianssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.

Den grundliggande &terkopplingen i patientoversikten dr det grafiska grinssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbescket. Har ssmmanfattas den information som behandlande ldkare behGver
som utgangspunkt for bescket och for de beslut som behover tas. Detta ar troligen den
for sjukvérdspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som driver
anviandandet av MG-registret. Patientoversikten har ocksa den fordelen att data om
patienterna hela tiden anvinds och ddrmed granskas och foljaktligen kvalitetssékras.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information ar
en grundldggande funktion att ocksa kunna ha tillgang de egna data man har
registrerat. Vi har alltsedan starten arbetat efter malsittningen att ge deltagande
enheter maximal tillgéng till sina egna data och med &ren utarbetat en alltmer
sofistikerad arsenal av verktyg for atkomst av registerinformationen och den egna
enhetens resultat. Fran borjan var detta tankt for de som deltagit i registerarbetet men
med tiden har vi i 6kande utstriackning strivat efter att gora data tillgingliga dven for
patienter, beslutsfattare och intresserad allmanhet.
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Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell nivé
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 ir Neurodashboard 6ppen for alla pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns méjlighet
att vélja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sdtt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgingliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jamfora olika vardenheter.

Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgang till de data de sjdlva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullstiandigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt dr all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Effekten av registrets insatser pa varden

Ett av de viktigare syftena med MG-registret ar att med storre precision kunna folja
sjukdomsforloppet 6ver langre tid for att kunna identifiera prognostiska faktorer, som
motiverar olika behandlingsétgirder, samt att utvardera behandlingsresultat. Detta ar
grundliggande for att kunna jamfora olika behandlingsétgarder och styra varden mot
de behandlingsprinciper som uppvisar bést resultat. Som tidigare angivits ar
nuvarande behandlingspraxis mestadels baserat pa klinisk erfarenhet och mindre
studier av lagre kvalitet. I dag finns tre godkidnda likemedel for svarare former av MG,
varav endast ett fanns kommersiellt lanserat under 2022. P4 grund av de mycket héga
behandlingskostnader som dessa betingar forutses anviandningen bli mycket
begrinsad, atminstone initialt. I sin beddmning kommer NT-radet att understryka
behovet av uppfoljning av anviandningen av dessa lakemedel i kvalitetsregister for att
over tid kunna dra slutsatser om hilsoekonomisk nytta i ett svenskt perspektiv. S&
kallad off-labelanviandning av lidkemedel utanfor sin egentliga indikation &r
omdiskuterat, sarskilt nar det finns godkédnda ldkemedel for sjukdomen ifréga. Baserat
pé en observationell studie och en nyligen publicerad randomiserad klinisk prévning
har vi kunnat visa att rituximab &r en effektiv tilliggsbehandling vid nydebuterad
generaliserad MG och med en formodad effekt dven for refraktar MG (Brauner et al.,
JAMA Neurol 2020, Piehl et al., JAMA Neurol 2022). Detta gor att anvindningen av
rituximab vid MG kan motiveras, vilket tillgingliggor en effektiv och mycket
kostnadseffektiv behandling for en storre andel av MG-patienter. Patentutgang gor att
biosimilarer finns tillgdngliga, diar ldkemedelskostnaden per patient ligger kring 5000
kr per ar, vilket dr 0,17% av kostnaden for eculizumab. Vi har ocksé visat att behandling
med rituximab minskar behovet av sjukhusvard och behandling med
immunoglobuliner. I MG-registret har rituximab redan gtt om azathioprin i
anvandning, figur 95. Under 2021 registrerades 281 pagidende behandlingar med
rituximab (210 r 2019), varav 23 startades under aret. Detta visar pa en mycket snabb
implementering i klinisk praxis. Samtidigt foreligger en stark indikation for att
fortsitta att f6lja upp anvindningen, dels for att belysa regionala skillnader men ocksa
for att tillférsakra en gynnsam nytta-riskbalans 6ver langre tidsperioder. I en
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preliminér rapport baserat pA MG-registerdata och kliniska journaldata har en grupp
verksam inom VGR jamfort utfall vid videoskopisk och transsternal tymektomi, vilket
visar pa betydligt mindre komplikationsrisk vid den forra typen. Dessa resultat stodjer
ett fortsatt skifte mot att i forsta hand anvinda videoskopisk kirurgi.

Myastenia gravis
Férdelning av behandlingar (alla pdgaende)

rituximab
Pyridostigmin
Prednison
Prednisolon
Mykofenolatmofetil

Metylprednisolon

Svenska neuroregister - Myastenia gravis 2023-06-14

IVIG
Ciklosporin
Azatioprin
Ambenon
1 1 I 1 1
0 0.1 0.2 0.3 0.4
Andel
Figur 15 Vy fran Neurodashboard 2023-06-14. Fordelning av pdgdende behandlingar i

riket.

Vetenskapliga resultat

Den randomiserade kliniska provningen med rituximab med registrering av
behandlingsutfall i en for Andamalet specialdesignad modul i MG-registret
publicerades under 2022 (Piehl et al., JAMA Neurol 2022). Tre manader efter
publikation hade den lasts eller laddats ned mer &n 18.000 ganger och tillhorde
diarmed gruppen 5% mest uppmarksammade artiklar.

Vid Neurologiveckan i Uppsala april 2023 presenterade Sara Nordstrom och O16f
Eliasdottir frin Neurologen, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, den utvirdering av
utfall efter olika typer av tymektomi som de genomfoérde under 2022 och som visade pa
minskad komplikationsfrekvens vid videoskopiska ingrepp. Vid Neurologiveckan
presenterade Susanna Brauner, ME Neurologi, Karolinska Universitetssjukhuset,
resultat frin GEMG-studien, dar bade skyddande- och riskfaktorer identifierats, sdsom
alkohol, 6vervikt och vissa infektioner. Detta kommer dven att presenteras med en
muntlig presentation pé den arliga konferensen European Academy of Neurology som
hélls i Budapest i juli-23 (Petersson et al). Vidare kommer en studie som visar att redan
latt f6rhojd sjukdomsaktivitet paverkar livskvaliteten maitt via s& kallad utility vid MG
att presenteras som poster (dven hir Petersson et al).
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Ett 6vergripande mal &r att 6ka anvindningen av MG-registret for att stodja en mer
effektiv och jamlik vard 6ver landet. En 6kad anviandning av nya likemedel och
kommande uppdatering av behandlingsriktlinjer betyder att motivet for att anvinda
MG-registret stiarks. Véra resultat stodjer anvindning av rituximab sarskilt for
nydebuterad generaliserad MG. Aven tymektomi bor utforas tidigt i
sjukdomsforloppet, men da enbart f6r EOMG och TAMG. Tyngdvikten ligger darfor pa
att forbattra tackningen bland nydebuterade patienter, dar behandlingsvinsterna
beddms vara som storst i nuldget. Det betyder att fokus ligger pa hog tackning for
incidens snarare dn prevalens. For att kunna utvirdera behandlingsresultat 6ver langre
tid ar det darfor nodvandigt att hoja datatatheten i kvantitativa skalor och patient-
rapporterade utfallsméatt. Vi kommer hér att ocksé att uppmana till 6kad anvdndning
av PER. I ett pagdende arbete baserat pA MG-registerdata jamfors utfall for de olika
skalorna, vilket kommer att ligga tillgrund for beslut om eventuell forandring av de
utfallsmétt som anviands i "minimal data set”. Genom att mer regelbundet aterkoppla
jamforande resultat mellan olika regioner och vardgivare tror vi att motivationen till
detta forbattringsarbete starks.
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