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Forord

Svenska neuroregister med sina tio delregister 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 hélso- och sjukvard, samtidigt som det skapar en bas for ny
kunskap genom forskning.

I registret samlas information om patienter med kroniska sjukdomar i nervsystemet,
hittills multipel skleros, Parkinsons sjukdom, narkolepsi, myastenia gravis,
inflammatorisk polyneuropati, epilepsi, svar huvudvérk, motorneuronsjukdomar,
hydrocefalus och neuromuskulira sjukdomar. Vi forvintar oss att fler
sjukdomsgrupper ska ldggas till med tiden.

Registret, i forsta hand delregistret for multipel skleros (MSreg) som startades forst,
har ocksa bidragit till en rad viktiga upptickter genom de snart 200 vetenskapliga
rapporter som publicerats. Detta har varit mojligt tack vare registrets tdckning 6ver
hela Sverige men ocksé for att det gér tillbaka 20 ar i tiden. Som unikt
forskningsverktyg har MS-registret diarfor bidragit till att Sverige blivit ett av de
viktigaste landerna for MS-forskning i véirlden genom att dess kliniska uppgifter om
behandling och sjukdomsférlopp kunnat kombineras med information ur biobanker
och enkiter om livsstil och miljopaverkan. Under de senaste aren har detta resulterat i
forskningsanslag fran internationella organ pa 6ver 150 MSEK for nationella projekt,
vilket skulle ha varit omdjligt utan registret.

Svenska neuroregister anviands i neurovardens dagliga arbete 6ver hela landet, och
patienterna dr aktiva medskapare. Sammanstillda resultat ar tillgidngliga on-line i
realtid for virden och dven for patienter/anhériga for att méta informationsbehovet
nér det géller behandlingsresultat samt for politiker och tjansteméin i dess ledning och
verksamhetsutveckling av hilso- och sjukvarden:

- Svenska neuroregister kinnetecknas av att dess IT-granssnitt ar designat som ett
Kkliniskt beslutsstod som sammanfattar och visualiserar patientens centrala kliniska
uppgifter utveckling 6ver tiden. Den 6verblick som vardgivaren far mojliggor att
terapeutiska beslut baseras pa hela den komplexa bilden med nuvarande och tidigare
tillstdnd och behandling som utgéngspunkt.

- Svenska neuroregister ar designat att anvandas i kliniskt forbattringsarbete och

- Svenska neuroregisters patientoversikt och beslutsstodsegenskaper innebir att vi
riktar in oss pa data som ar kliniskt relevanta, dvs som anvidndarna har nytta av att &
in i registret vilket lett till en positiv spiral som gor data mer fullstindiga med tiden.

- Svenska neuroregister har en dashboard for varje delregister dar deltagande
véardgivare kan se sina egna patienters viktigaste resultat, sitt eget lans och rikets
resultat.

- Svenska neuroregister visar i realtid deltagande klinikers resultat fér en rad
kvalitetsindikatorer kopplade till Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for vard vid
multipel skleros och Parkinsons sjukdom.

3/23



Arsrapport 2019

- Svenska neuroregister visar med tiden alltmer av sina resultat helt 6ppet dels pa
hemsidan (neuroreg.se) och dels vad géller MS pa Vérden i Siffror (ViS)

-Svenska neuroregister skickar varje kvartal skraddarsydda rapporter till medverkande
kliniker med deras resultat pa ett antal kvalitetsindikatorer for MS och vi kommer att
inkludera data ur alla delregister med tiden.

-Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya
utmaningar vilket vi visat under 2020 genom att pa kort tidutveckla och infora en
mekanism for att samla in data pa Covid19 bland véra patienter, vilket framférallt visat
sig relevant for MS. I veckan hade 203 MS-patienter med Covid19 registrerat och vara
data var avgorande for att ett internationellt forskningsnétverk pa kort tid kunnat
identifiera risker med vissa MS-behandlingar — information som varldens MS-ldkare
nu kan anvinda vid behandlingsbeslut.

Fran detta ar har vi valt att i vira Arsrapporter gi 6ver fran brutna ar (juli-juni) till att
istéllet redovisa kalenderar. Denna arsrapport, for 2019, kommer saledes att Gverlappa
6 ménader med foregdende Arsrapport 2018-2019.

Vi uppmuntrar den intresserade ldsaren att bestka var hemsida https://neuroreg.se for
att ta del av nyheter, och varfor inte undersoka registerarbetets resultat via var
offentliga sokfunktion VAP! Svenska neuroregister med sina delregister har kommit fér
att stanna som ett centralt kvalitetsverktyg for neurologisk vard i hela landet. Vi ser
med tillforsikt och forvintan pa de kommande aren.

September 2020

Jan Hillert
Registerhallare
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

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 st6d 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 st6d frén Socialstyrelsen/SKL ar 2000.

Utvecklingen av MS-registret och erfarenheten av fordelarna for anvindarna att arbeta
registerbaserat vickte s sméningom 6nskemaél bland neurologer att arbeta pa ett
likartat vis aven med andra sjukdomar. Fordelen med den struktur som MS-registret
utvecklat dr att det med mattliga arbetsinsatser och ekonomiska medel gar att utveckla
register for andra sjukdomar — det viktigaste &r att vilja sjukdomsspecifika matt pa
sjukdomsaktivitet och funktionshinder och att anpassa listan 6ver medicinska och
andra behandlingar. 2009 paborjades darfor arbetet med andra sjukdomsgrupper
inom MS-registret och idag samlas 10 sjukdomsgrupper under Svenska neuroregister
med sina respektive delregister: multipel skleros (MSreg), myastenia gravis (MGreg),
narkolepsi (NARKreg), Parkinsons sjukdom (PARKreg), epilepsi (EPreg), svar
neurovaskular huvudvark (HVreg), inflammatorisk polyneuropati (INPreg),
motorneuronsjukdom (MNDreg), normaltryckshydrocefalus/likvorshunt (NKHreg)
samt den stora gruppen neuromuskuléra sjukdomar med exempelvis muskeldystrofier
och spinal muskelatrofi (SMA).

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 neurovaskulir huvudvirk, hydrocefalus efter
anlidggande av avlastande likvorshunt och neuromuskuléra sjukdomar.

e Bidra till att neurologisk sjukvard i Sverige ar av hog kvalitet och har en jamn
fordelning

e Tillférsédkra att riktlinjer fér vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbattringsarbete

e Mojliggora utvardering av vardens och behandlingars effekt pa
funktionshinder och livskvalitet

e Skapa en bas for neurologisk forskning pa en nationell niva

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

Svenska neuroregisters organisation framgar av figur 1. Principen ar att varje
delregister genom sin styrgrupp har ansvar for sitt innehall och utveckling. Svenska
neuroregister har en gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken representanter
for varje delregister, kallade "delregisterhallare”, ingér tillsammans med
patientforetradare.

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 4r 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 Inflammatorisk Motorneuron- Multipel Neuromuskulara
polyneuropati sjukdom skleros sjukdomar
Karolinska
QRC Stockholm :
- . <~ sjukhuset
Stédfunktion Sve n S ka U
L
Carmona neuroregister Nationella
[T-plattform - <& Kvalitetsregister
g Finansidr
Myastenia : Parkinsons Svar neurovaskular
gravis Narkolepsi Sl huvudvark Hydrocefalus

Figur 1. Organisationsschema

Huvudmannaskap

Sedan 2013 har Karolinska Universitetssjukhusets styrelse accepterat det centrala
personuppgiftsansvaret (s.k. CPUA) for det utvidgade Svenska neuroregister.

Inomprofessionell forankring

Svenska Neurologforeningen (SNF) har accepterat ett 6vergripande ansvar for Svenska
neuroregister och utser en styrgruppsledamot. Svenska MS-Sillskapet (SMSS), bildat
pa direkt initiativ fran MS-registrets styrgrupp, tillsatter MS-registrets styrgrupp.
Arbetet med delregistret for Parkinsons sjukdom leds av féreningen SweMoDis
(Swedish Movement Disorder) medan féreningen SwePar (Swedish Parkinson’s
Disease) ansvarar for den vetenskapliga forankringen. Epilepsiregistret har forankring
i Epilepsisillskapet. Svenska neuromuskuldra arbetsgruppen (SNEMA) star bakom
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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 Neuromuskulira sjukdomar drivs av den tidigare
styrgruppen frén tiden dé registret var ett sjalvstandigt kvalitetsregister fram till hosten
2018, under namnet Neuromuskulara Sjukdomar i Sverige (NMiS).

Nedan i tabell 1 visas antalet patienter som 7:e december 2019 fanns registrerade i de
olika delregistren.

Tabell 1. Antal patienter i Svenska neuroregister 2019-12-07. (Medan nio av
delregistren fokuserar pa kroniska tillstand s& avser NKHreg uppf6ljning av resultatet
av shunt-behandling av hydrocefalus varfor de relevanta variablerna skiljer sig &t vilket
forklarar de tomma félten i tabellen.)

Svenska Neuroregister Sendd e Scarmona
Datauttag: 2020-09-01

Antal MSreg PDreg EPreg HVreg MGreg MNDreg NMiSreg NARKreg IPNreg NKHreg
Registrerade aktuella patienter 18341 6929 5004 2920 1429 569 1018 852 464 372§|
Totalt antal MSreg PDreg EPreg HVreg MGreg MNDreg NMiSreg NARKreg IPNreg NKHreg|
Registrerade patienter 21516 8593 5121 2935 1644 1332 1077 883 512 6387
Besok 168468 17912 8417 5156 3667 3504 580 2266 820

Patienter med besdk 19965 5256 2777 1385 673 679 383 647 295
Behandlingar 39584 16479 4908 4619 1893 1510 250 1637 681

Patienter med behandling 16523 4577 2598 2351 604 927 105 626 317

Pagaende behandlingar 11888 11500 3812 3311 931 633 208 1052 233

Msreg - Multipel skleros-registret (1 diagnos)
PDreg-Parkinson-register (57 diagnoser)

MGreg - Myastenia Gravis-registret (1 diagnos)

NARKreg - Narkolepsi-registret (1 diagnos)

EPreg-Epilepsiregister (30 diagnoser)

MNDreg - Registret for Motorneuronsjukdomar (6 diagnoser)

IPNreg - Registret for Inflammatoriska Polyneuropatier (4 diagnoser)
HVreg - Huvudvarks-registret (11 diagnoser)

NMisreg - Neuromuskuldra sjukdomar i Sverige

NKHreg - Hydrocetfalusregistret

Kvalitetsregister och Beslutsstod

Svenska neuroregisters barande idé ar att motivera varden till registrering av
strukturerad varddata genom att erbjuda klinisk nytta:

- ett granssnitt som underlattar det kliniska arbetet,

- enkel tillging till egna data for forbattringsarbete i varden, och att

- erbjuda en plattform f6r patientmedverkan i virden for PROM och PREM

Svenska neuroregisters IT-gréanssnitt, som samlar in data frin det kliniska arbetet som
lokal virddokumentation, dr designat som ett stod for det patientrelaterade arbetet
men gor det ocksa mojligt att lokalt skéta saval kvalitetskontroll som
verksamhetsuppfoljning.

o Genom att sammanfatta och grafiskt visa den enskilde patientens
sjukdomsforlopp far virdgivare och patient ett effektivt verktyg nar beslut ska
fattas om den fortsatta varden.

o Svenska neuroregister inbjuder patienten att bidra med patientrapporterade
maétt och patienten kan sjilv se och folja viktig information om den egna
sjukdomen.

Varje klinisk enhets data hanteras separat och halls avskild.
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Data frén patienter i det lokala beslutsstédet, som fatt patientinformation om Svenska
neuroregister, inkluderas i Svenska neuroregister nationella databas. Data for patienter
som efter information avbdjt medverkan i Svenska neuroregister 6verfors inte till den
nationella databasen och anvands inte i Svenska neuroregister statistik eller rapporter.

Deltagande enheter

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

Totalt fanns i december 2019 information om néstan 34 000 patienter i Svenska

neuroregister, se tabell 2. Flest patienter hade MS-registret och darefter NKH-
registret och Parkinsonregistret. For tickning, se rapport fran respektive delregister.

10/23



Antal register Antal

. " o Parkin- Huvud- Narko- Epi- Hydro- o . Antal
Region Klinik/Enhet . " . ALS NMIS som anvands registrerade o
son vark  lepsi lepsi cefalus N anvindare
pa enheten patienter
1 Norra Jamtland Ostersund 1 1 1 1 1 1 1 7 684 433
Ostersund, Barn och
2 Ungdomsmedicin 1 1 1 1
Tabell 2. 3 Vasternorrland  Ornskoldsvik 1 1 1 1 1 11 7 205 9
4 Sundsvall 1 1 1 1 4 275 24
Deltagande 5 Solleftes 1 1 2 70 1
. 6 Vasterbotten Umed 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 10 1647 78
enheter Samt Vllka 7 Norrbotten Sunderbyn 1 1 1 3 377 16
. 8 Kalix 1 1 25 1
dGII'EngteI' de 9 Gévleborg Gavle 1 101 1 1 101 1 8 705 30
. . 10 Bollnas 1 1 1 1 1 1 6 119 3
registrerade i
11 Barnkliniken i Hudiksvall 1 1 8 2
31/12 2019' 12 Dalarna Mora 1 1 2 2
13 Falun 1 1 1 1 1 1 6 956 28
14 Vastsvenska Vastra Gotaland Trollhattan 1 1 1 1 1 5 672 48
15 Boras 1 1 1 1 1 5] 628 19
16 Skovde 1 1 1 3 396 18
Barn- och ungdoms-
mottagning Mariestad,
17 Skaraborgs sjukhus 1 1 1 1
18 Angered 1 1 1 3 207 11
19 Sahlgrenska 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 4623 136
20 Frélunda 1 1 2 414 21
Barnkliniken
21 Sahlgrenska 1 1 2 120 8
GHP Neuro Center
22 Goteborg 1 1 2 5
Aleris specialistvird
23 Axesshuset 1 1 1 1 4 147 4
24 Barnkliniken NAL 1 1 1 2
25 Kungélvs Sjukhus 1 1 4 0
26 Alingsas Lasarett 1 1 1 0
27 Uppsala-Orebro Sédermanland  Nyképing 1 1 1 1 1 1 1 1 8 570 14
28 Eskilstuna 1 1 1 1 1 1 1 8 431 28
29 Orebro lan Orebro 1 101 1 11 1 1 1 9 2790 66
30 Karlskoga 1 1 4 1
31 Barnkliniken Orebro US 1 1 2 3 3
32 Védstmanland Vasteras 1 1 1 1 1 1 1 7 605 27
33 Barnkliniken Vasteras 1 1 2 6 5
34 Varmland Karlstad 1 1 1 1 1 5 692 31
35 Uppsala lén Uppsala 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 10 3616 85
Barnkliniken Akademiska
36 Sjukhuset 1 1 7 9
37 Sodra Skéne Héassleholm 1 1 1 1 1 5 165 15
38 Ystad 1 1 1 3 198 10
39 Trelleborg 1 1 2 180 12
40 Landskrona 1 1 1 1 4 41 9
41 Angelholm 1 1 1 1 1 5 348 19
42 Malmé 1 1 1 1 1 5 743 45
43 Lund 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 2692 70
44 Kristianstad 1 1 1 1 1 1 6 391 22
45 Helsingborg 1 1 1 1 1 1 6 683 23
46 Barnkliniken Lunds US 1 1 4 3
47 Barnkliniken Malmo 1 1 2 30 1
Stortorgets
Neurologmottagning,
48 Helsingborg 1 1 2 51 2
Neurologen
Privatmottagning,
49 Helsingborg 1 1 70 3
50 Halland Kungsbacka 1 1 1 1 1 1 1 7 223 12
51 Varberg 1 110 7
52 Halmstad 1 1 1 1 1 1 6 339 14
53 Barnkliniken Halmstad 1 1 1 3 ) 2
54 Blekinge Karlskrona 1 1 1 1 1 1 6 289 2
55 Karlshamn 1 1 2 61 2
56 Sydostra Ostergdtland Norrképing 1 1 1 1 4 348 18
57 Motala 1 1 1 1 1 5 433 21
Neurologiska kliniken
58 Linkoping 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 2202 74
Barnkliniken
59 Vrinnevisjukhuset 1 1 3 4
60 Barnkliniken Linkoping 1 1 6 3
GAVA - Medicinska och
geriatriska akutkliniken
61 Linképing 1 1 78 7
62 Kronoberg Ljungby 1 1 2 6 6
63 Véxjo 1 1 1 1 1 5 312 21
64 Kalmar lén Vastervik 1 1 1 1 4 154 8
65 Kalmar 1 1 1 1 4 243 10
66 Kalmars Barnklinik 1 1 2 9 1
67 Vésterviks Barnklinik 1 1 3 1
68 Oskarshamn 1 1 1 1 4 54 1
69 Jénkopings ldn  Varnamo 1 1 1 1 1 5] 314 27
70 Ryhov 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 679 39
71 Eksjo 1 1 1 1 1 5 374 44
72 Barnkliniken Ryhov 1 1 4 3
73 Stockholms region Gotland Visby 1 1 1 3 134 8
74 Stockholms ldn  Solna 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 10 2418 125
75 Huddinge 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 3109 132
76 Barnkliniken ALB 1 1 2 21 8
77 StockholmPriv 1 1 2 0
78 Danderyd 1 1 1 1 1 1 1 7 849 41
Barnkliniken
79 Sodersjukhuset 1 1 2 1
Neurology Clinic,
80 Sophiahemmet 1 1 1 1 1 5 439 16
West medic vid Neuro
81 Center S 1 1 1 2 32 1
82 Capio St:Gorans Sjukhus 1 1 2 173 24
Aleris Fysiologlab
83 Stockholm 1 1 4 1
Centrum for neurologi
84 Stockholm 1 1 1 1 1 1 1 7 2365 56
85 Véllingby Neuro 1 1 1 3 66 5
Neuroenheten Lakarhuget,
86 Utsikten }—""1 / 23 1 1 2 28 3

Hela riket 2019-12-31 61 52 22 29 38 45 27 34 28 7 343 42505 1772,
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Viktig utveckling och aktuella fragor under
2019

Tillvaxt

Under 2019 har det tidigare sjilvstindiga kvalitetsregistret Neuromuskuléra
sjukdomar i Sverige (NMiS) tagit sitt nya IT-granssnitt i bruk. Darmed bestar Svenska
neuroregister av 10 delregister, vart och ett med en egen nationell organisation, egna
patientforetriadare, egen inomprofessionell forankring och eget ansvar for sin
utveckling som alla samlar data pa samma tekniska plattform med stora likheter
mellan varandra. Dartill ser vi en stadig 6kning av anslutningsgrad och tackningsgrad
for flertalet register, varav somliga utvecklas mycket hastigt.

Ekonomi

Det dr en utmaning att med de ekonomiska ramar som stér till buds bygga upp en sé
omfattande verksamhet och dels utveckla IT-tjansterna fortlopande, nar bara det
lopande arbetet kréver resurser. Darfor har vi borjat ett aktivt arbete att finna nya
inkomstkéllor. Under 2019 har tva avtal tecknats avseende stora internationella
sdkerhetsuppf6ljningar, s.k. post authorization safety study (PASS) av nya MS-
lakemedel. Dessa projekt 4r méngariga och bygger pa data fran Svenska
neuroregister/MS-registret. Principen att vetenskapliga studier med extern
finansiering skall bidra till registrets drift nar de bygger pa prospektiv datainsamling
som medfor kostnader for registrets drift och utveckling.

For tva delregister, huvudvarksregistret (HVreg) och neuromuskuléra sjukdomar i
Sverige (NMiS), hoppas vi att nya mdjligheter till finansiering kan uppsta i samband
med att nya lakemedel registreras vars ersittning via likemedelsforménen villkoras av
en uppfoljning i Svenska neuroregister. Redan har utvecklingen av nya
registerfunktioner for detta aindamal kunnat betalas av extern part och dértill har
Likemedelskommittén i Stockholm bidragit med ett avsevart belopp for
Huvudvarksregistrets del. For Huvudvarksregistrets har pé detta sétt ett system med
SMS-paminnelse och anfallsdagbok kunnat etableras under det senaste aret vilket
behovs under de perioder en ny migranbehandling behver utvirderas hos den
enskilde patienten for att identifiera terapisvar. For detaljer se respektive delregisters
rapporter.

Trots nya inkomstmojligheter forblir den finansiella kostymen den viktigaste
begransningen for var fortsatta utveckling.

Utdata och forbattringsarbete

En biarande tanke i vart arbete har fran borjan varit att deltagande enheter ska fé
tillgang till sina egna data vid behov. Med tiden har vi utvecklat en rad sofistikerade
vagar for datadtkomst, inklusive sokfunktioner och mgjlighet till data-export av egna
data i Excel-format, dashboard, fordesignade diagram och tabeller samt vér avancerade
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funktion VAP (visualiserings och analys-plattform) dir anvindaren kan vélja
parametrar och begriansa urval enigt behov.

Under 2019 har vi tagit ett nytt steg i vart forbattringsarbete genom att tillhandahalla
”Kvartalsrapporter” for deltagande enheter, dir enheternas resultat avseende de
nationella riktlinjerna fér vard vid MS skickas till verksamhetsansvariga fyra ganger
per 4r. An sé linge har tvi sidana utskick gjorts. Tanken ir att klinikerna pé detta sitt
ska kunna anvianda registerdata i verksamhetsuppfoljning och -utveckling och till
administrativa uppgifter. Detta &r sarskilt pakallat for MS dar ménga kliniker har
lakemedelskostnader pa tiotals miljoner kronor och pa detta sitt far ett verktyg att folja
upp den investeringen.

Samverkan med Nationella programomradet Nervsystemets sjukdomar, NPO
Eftersom Svenska neuroregister ticker stora delar av det neurologiska omradet ar
registret viktigt for vart NPO och vice versa. Under aret har darfor kontakter och moten
dgt rum mellan registerhéllaren och NPO samt vid ett halvdagsmote med samtliga
delregisterhéllare i en workshop. Det &r sjidlvklart viktigt att vi har en stor forstéelse for
varandras uppdrag, forutsdttningar och arbetssétt och en tét kontakt efterstrivas.

Framtidsplaner 2019-2020

Svenska neuroregister befinner sig i en viktig fas dir vi haller pa att etablera flera
delregister pa allvar i den kliniska vardagen. Lyckas vi med detta kommer det att leda
till av registret pa allvar blir en omistlig del av neurovarden dven utanfor MS.

Finansiering

Avgorande for var framgang blir den fortsatta finansieringen, dels frdn SKR men &ven
andra mojliga inkomstkallor. For det sistndamnda ar det viktigt att visa att registrets
data duger for vetenskapliga analyser — forst genom publikationer i vetenskapliga
tidskrifter kan vi bevisa detta vilket i sin tur gor att externa intressenter vill narma sig
oss for samarbetsprojekt. Forskningsverksamhet baserad pa registerdata ar darfor ett
prioriterat omréde. Fortsatt fortroende fran SKR ar sjdlvklart grundldggande.

Svenska neuroregister inkluderar flera diagnosgrupper dar nya och stundtals mycket
kostsamma ldkemedelsbehandlingar redan godkénts eller kom mer att godkénnas
under de kommande aren. Fran Tandvérds- och Likemedelsférmansverkets (TLV) och
NT-rédets (for nya terapier) har principer om s.k. ordnat inférande beslutats om vilket
i minst ett fall inneburit en forvintan pd varden att de nya terapiernas sikerhet och
effekt ska foljas i befintliga kvalitetsregister, hittills i Huvudvarksregistret. Nar sidana
resultat forvintas rapporteras baserat pa data fran uppkommer ocksé en méjlighet till
finansiering av kvalitetsregisterutveckling

Forbattringsarbete

Socialstyrelsen har sedan nagra ar utfardat Nationella riktlinjer for vard vid MS och
Parkinsons sjukdom och vi ar fardiga med realtidsrapporter for de indikatorer som
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avspeglar uppfyllelsen av dessa riktlinjer pa klinikniva for MS. For Parkinsons sjukdom
har fem av sex realtidsrapporter for de nationella riktlinjerna utarbetats. Under 2019
antogs Nationella Riktlinjer for véird vid epilepsi och dven har kommer indikatorerna
att rapporteras i Svenska neuroregisters utdatafunktion. Vi avser att f6lja upp denna
utveckling med aktiv rapportering till deltagande enheter om deras respektive
uppndadda resultat i form av Kvartalsrapporter som vi redan implementerat fér MS.
Registerdeltagande far dirmed en direkt relevans for forbattringsarbetet pa de kliniska
enheterna vilket vi forvantar oss starka rapporteringsviljan och -kvaliteten ytterligare.

Patientmedverkan

Svenska neuroregister har redan en patientportal for inrapportering av
patientrapporterade matt for sju av véra tio delregister (IPNreg, MSreg, MNDreg,
PARKreg, NARKreg, MGreg och HVreg). Arbetet for att utveckla och fordjupa detta ar
centralt for var framtid och patientmedverkan och patientforetradarnas roller ar
vésentliga och arbete pagér, t ex med att utveckla datorstodda frageformular i form av
NEURO-QoL pa svenska, dir vi hittills har implementerat en skala for trétthet men
oversatt fem andra som ska sjoséttas inom kort. Utveckling av andra
patientrapporterade matt dr ocksa en prioriterad uppgift.

Granssnitt gentemot datajournaler

Vi har lidnge vintat oss att flera av de funktioner som stédjer strukturerad
dokumentation av kliniska uppgifter i vardarbetet skulle komma att implementeras i
nasta generations datajournaler. Det tycks oss dock nu som om detta inte kommer att
forverkligas i ndgon storre utstriackning i de pagdende upphandlingar av datajournaler
som pagér i de tre storsta regionerna. Ddrmed ser vi att behovet av specialiserade IT-
I6sningar for kvalitetsregister av den typ som Svenska neuroregister erbjuder kommer
att kvarstd under manga ar dn. Det blir viktigt att underlétta integrering av systemen,
t.ex. i form av direkt "uthopp” frén datajournal till patientens registerfil av den sort
som vi implementerat inom flera landsting. Att gora registerverktyget nabart genom en
eller tvd "musklickningar” kan vara det som leder till en 6kad fullstindighet i
rapporteringen.

Sammanfattningsvis tror vi att Svenska neuroregister med tiden kommer att bli allt
viktigare for utvecklingen av svensk neurologisk vard.
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Neuromuskulara sjukdomar

Bakgrund och syfte

Neuromuskulédra sjukdomar (NMS) dr en grupp av olika sjukdomstillstand som
drabbar nigon del av den motoriska enheten, dvs sjukdomar som péaverkar antingen
framhornsceller i ryggmairgen, perifera nerver, 6vergangen mellan nerv och muskel
eller muskulaturen. Till de vanligaste NMS riaknas bland annat dystrofia myotonika,
Duchennes muskeldystrofi och spinal muskelatrofi. Darutover finns 4ven andra mindre
vanliga tillstdnd sdsom limb-girdle muskeldystrofi, facioscapulohumeral
muskeldystrofi, olika former av kongenitala muskeldystrofier och kongenitala
myopatier.

Vad géller tillforlitliga prevalens- och incidenssiffror for hela gruppen NMS i Sverige
finns inga sédkra siffror idag men uppskattas till cirka 3500. NMS ar en ytterst
heterogen grupp och man beréknar idag att minst 600 diagnoser finns inom
sjukdomspanoramat. Denna siffra 6kar dock stadigt da allt fler patienter erhéller en
genetisk verifierad diagnos. De flesta av de neuromuskulira sjukdomarna ar att
betrakta som séllsynta, och flera av de i gruppen ingéende tillstdnden ar till och med
mycket sillsynta (ultra-rare disorders). Forekomst i Sverige for sdllsynta sjukdomar
definieras som 1 patient pd 10 000 invanare men i Europa brukar siffran 1 pd 2 0oo
anvindas. For de mycket séllsynta tillstdnden har foreslagits en pa 2 000 000.

NMiS (neuromuskuldra sjukdomar i Sverige) ar ett nationellt register for personer med
arftliga neuromuskulira sjukdomar, bade barn, ungdomar och vuxna. NMiS var fram
till 2012 ett register framst avsett att registrera dystrofinopatier. Under 2012—2013
utfordes forsta omarbetningen av registret, fick ny design och kunde darefter hantera
alla arftliga neuromuskuléra sjukdomar. Under ar 2017 och 2018 har ett omfattande
forandringsarbete skett med registret. NMiS har bytt registerplattform fran RC Syd till
Svenska neuroregister, vilket mojliggjort samarbete med IT-foretaget CARMONA for
genomforande av det tekniska forandringsarbetet samt support.

I samband med att registret 6verflyttats till en ny plattform har justeringar av sub-
moduler per sjukdom skett. Bland annat har modulen som registrerar SMA justerats
och adapterats for att kunna tillgodose behovet av att sikerstélla adekvat uppfoljning
av de SMA patienter som behandlas men Spinraza. Riktlinjer for att en nationell
registrering finns specificerat i NT- radets yttrande fran 20 dec 2017.

Det 6vergripande syftet med registret &r att forsoka forhindra uppkomst av olika
former av komplikationer genom att kontinuerligt och langsiktigt f6lja upp patienter
med neuromuskuléra sjukdomar, och darigenom optimera funktion och livskvalitet for
barn, ungdomar och vuxna med neuromuskuldra sjukdomar. Syftet ar vidare att
forbattra kommunikationen och samarbetet mellan olika yrkeskategorier samt ge
mojlighet for patienter i Sverige att inkluderas i internationella behandlingsstudier,
genom lankning till internationella patientregister. Registret avser ocksa att ge
information om patienternas egen uppfattning genom sjalvskattning av livskvalitet och
hilsa samt om de uppfattar att de far den vard de 6nskar och behover for sin sjukdom
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eller funktionsnedséttning. Slutligen dr syftet att kunna Identifiera personer med
genetiskt bekraftad NMS som skulle kunna vara aktuella for nya behandlingsmetoder.

Anslutning och tackning

Anslutning och deltagande enheter

Under 2019 har 29 enheter i 16 av 20 landsting i samtliga 6 sjukvardsregioner
registrerat patienter. De landsting som inte registrerat patienter a&r Sormland,
Gévleborg, Dalarna och Gotland. Patienter fran dessa landsting ar troligtvis
registrerade via specialistenheter i Uppsala for Sormland, Gévleborg och Dalarna och
Stockholm for landstinget Gotland. Antalet enheter har 6kat frén 17 2018 till 29 2019.
Antalet registrerande landsting har dock inte 6kat.

De diagnoser som ingér i kvalitetsregistret ar sillsynta dar diagnostik, uppf6ljning och
behandling kriaver expertkunskap. De variabler som ingér i kvalitetsregistret och som
ska foljas dr direkt kopplade till internationella och nationella guidelines for respektive
sjukdom. Detta innebar att expertteam framforallt finns vid de storre regionsjukhusen
och dessa team har ocks4 hittills gjort de flesta registreringar.

For SMA har ett omfattande forandringsarbete skett under 2017 samt 2018 for att
revidera SMA-modulen i NMiS for att anpassa kommande och framtida behov av
registrering. Vad giller behandling med likemedlet Spinraza &r det enbart tva sjukhus
(Sahlgrenska Universitetssjukhuset och Karolinska Universitetssjukhus) som far
initiera och utvardera behandlingen.

Tackningsgrad
NMS ir en heterogen grupp och de flesta tillstanden ar ocksa sillsynta. For att fa
mojlighet att faststélla tickningsgrad har vi gjort en ansékan till Socialstyrelsens

diagnos och besoksregister avseende antalet patienter med olika neuromuskulara
diagnoser. Till 2019 ars sammanstillning har vi tyvirr inte hunnit fa fram dessa data.

Man berdknar idag att cirka 600 diagnoser finns inom sjukdomspanoramat och denna
siffra 6kar da allt fler patienter erhaller en genetisk verifierad diagnos. Darfor saknas
idag tillforlitliga nationella prevalens- och incidenssiffror for antal individer med NMS.
Detta gor berdkningsgrunden osiker avseende tackningsgrad. Utifran tidigare
skattning har en modifiering gjorts till att antalet nu uppskattas vara totalt 3500
individer i Sverige med NMS. P4 nuvarande tidpunkt har registret en skattad
tdckningsgrad motsvarande 20 %. Detta far dock verifieras nar data fran
Socialstyrelsen foreligger.

Man bor ocksé notera att registret omfattar fyra olika diagnosmoduler som i sig ar olika
subregister, som sinsemellan har mycket olika tickningsgrad. De fyra subregistren
innehéller diagnoserna spinal muskelatrofi, dystrofinopatier, dystrofia myotonika och
ovriga NMS.
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Vad géller spinal muskelatrofi ar forekomsten for denna sjukdom okénd. Varje &r
insjuknar mellan 4—8 barn i Sverige med den svaraste formen av SMA (SMA 1) och lika
ménga med de mildare formerna SMA 2 och 3. Tidigare avled barnen med SMA 1
under de forsta levnadsaren da behandling saknades. Detta har dndrats de senaste aren
efter godkdnnande av behandling med Nusinersen. Antalet individer i Sverige med alla
former av spinal muskelatrofi uppskattas idag till cirka 400, men i registret har framfor
allt barn och ungdomar registrerats — totalt 78 individer. I &ldersspannet 0 — 18 ar
uppskattar vi att det kan finnas cirka 120 levande patienter, vilket ger en tackningsgrad
motsvarande 65 %.

Vad giller dystrofinopatier, som omfattar Duchennes och Beckers muskeldystrofi, ar
ocksa det totala antalet i Sverige okdnt. Férekomsten for Duchennes muskeldystrofi
uppskattas dock till 3 pd 100 000 invanare och for Beckers muskeldystrofi 2 pa 100
000 invanare. Detta ger ett skattat antal motsvarande 500 individer. Antalet individer
iregistret ar 214, vilket ger en tdckningsgrad pé 43 %.

Dystrofia myotonika ar den vanligaste neuromuskuldra sjukdomen bland vuxna, med
en forekomst i Europa motsvarande 8—12 personer per 100 000 invanare. For barn ar
denna sjukdom betydligt ovanligare med en férekomst pa 5 pa 100 000 invanare. Detta
ger ett uppskattat antal pé cirka 1000 individer i Sverige. I registret finns 217 patienter
vilket ger tdckningsgrad motsvarande 22 %.

Modulen for 6vriga NMS omfattar flera mycket séllsynta diagnoser med okénd
forekomst i Sverige. De ar darfor svart att uttala sig om tdckningsgraden for denna
modul.

Tabell 36. Kategorier och antal av patienter i Svenska Neuroregister med

neuromuskulédra sjukdomar.
Tid sedan

Antal S — Duration Alder vid Alder vid Alder vid
aktiva _“; l:s'lon :‘ (median ar sedan|sjukdomsdebut diagnos rapportarets
patienter reglstret (median sjukdomsdebut) (median) (median) slut (median)
Dystrofia
myotonika 217 4,2 4,0 25,5 13,1 48,4
Dystrofinopati 214 6,3 7,8 2,5 3,0 20,3
SMA 78 3,6 10,8 1,0 2,4 12,5
Ovrig
Neuromuskular
sjukdom 188 4,8 14,7 8,0 25,9 26,7
Totalt 697 4.4 8,5 2,5 8,8 26,5
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Datakvalitet

De variabler som ingér i registret baseras pé internationella vardprogram for
respektive diagnos. Ingéende variabler har ocksé tagits fram i samarbete med
internationella forskargrupper inom respektive omréde. Detta for att kunna ha ett
internationellt utbyte av data, for att ka kunskapen om dessa séllsynta tillstind och
forbattra omhindertagandet av patienter med NMS. I dessa vardprogram har
undersokningsmetoder valts ut som &r valida och reliabla. Evidensbaserade metoder
och behandlingar saknas i vissa fall, men omfattande klinisk forskning pagar savil
inom som utanfor landets granser.

I samband med lanseringen av den nya registerplattformen har information getts till
alla anvandare. I registret finns ocksa manualer tillgdngliga for att i md&jligaste mén
sikerstilla datakvalitén. Hittills har arbetet med registret fokuserat pa att f4 6ka
tackningsgraden. Under 2019 har ingen validering eller monitorering skett. I dagsliaget
ar forslaget till validering och monitorering att styrgruppsledamoterna gor platsbesok i
andra sjukvardsomraden dn dar de tjanstgor.

Rapporteringsgrad

Rapporteringsgraden skiljer sig sévil inom som mellan olika kliniker. For vissa
patienter har enbart basdata registrerats medan for andra har savil basdata som
uppfoljningsdata registrerats. I samband med plattformsbytet har vi fatt fler
uppfoljningsbesok registrerade. 19,8 % av registrerade patienter har haft
uppfoljningsbesok under 2019.

I registret ar det i nuldget fa obligata data och nigot mini-data core set for de olika
diagnoserna har inte heller &nnu utvecklats. Vad géller detta kommer registret att
tillsammans med 6vriga internationella register utveckla detta.’

Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

Kvalitetsindikatorer kommer att vara gemensamma for de olika diagnosmodulerna,
dven om dessa inriktas pé specifika komplikationer, behandlingar och praktiska
variationer:

e Tid frn symtomdebut till diagnos

e Regelbunden uppf6ljning av expertteam: andel patienter

e Overlevnad

e Foljsambhet till virdprogram: antal registrerade uppfoljningsbesok

e Livskvalitet: andel ifyllda livskvalitetsformular

e Nutritionsstatus: andel patienter med antingen 6ver- eller undervikt

Ett av syftena med registret ar att motverka eller bromsa uppkomst av komplikationer
genom noggrann uppfoljning, kontroll och tidig behandling och da sérskilt hjart-
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andnings- och ortopediska komplikationer. Da detta varierar mellan de olika
neuromuskulira sjukdomarna behover man utveckla diagnosspecifika indikatorer.
Naturalforloppet liksom effekterna av olika insatta behandlingar i syfte att motverka
komplikationer eller forsdmring, &r i dagens lige, ofullstédndigt kinda for flera av
sjukdomarna i registret. Nya behandlingsindikationer vid hjartsvikt,
andningsinsufficiens etc., har inneburit en pataglig forandring av
overlevnadsmojligheterna vid olika sjukdomar, inte minst vid Duchennes
muskeldystrofi. Darfor behover detta foljas systematiskt.

Vi bibehaller ovanstaende kvalitetsindikatorer, men har under 2019 inte fatt in
tillracklig mangd data for att kunna analysera och presentera resultat.

Effekten av registrets insatser pa varden

Manga av NMS ér allvarliga och kroniska sjukdomar med forkortad livslangd som
f6]jd. Kunskapen ir i regel stor hos de personer som regelmaissigt arbetar med
patientkategorin, men sannolikt relativt 1&g hos andra ldkare, sjukvardspersonal och
aven assistans-personal som dagligen kommer i kontakt med enstaka patienter. I syfte
att forbattra kunskapsliget och sprida information till allmédnhet och profession, har
vardprogram tagits fram. Internationella virdprogram finns idag utarbetade for
Duchennes muskeldystrofi, dystrofia myotonika och spinal muskelatrofi. Nya
diagnostiska metoder och framfor allt nya behandlingsmetoder utvecklas stéandigt.
Frén att ha inneburit en nést intill enbart diagnostisk utmaning, har fokus skiftat till
aktiva behandlingar, vad giller medicinska behandlingar, dtgirder mot komplikationer
och triningsinsatser.

Ett kvalitetsregister ar av storsta betydelse for att tillforsdakra patienter och anhoriga att
insatserna kommer alla drabbade till del, oavsett var i Sverige man &r bosatt. Patienter
med NMS har sina vardkontakter i férsta hand inom neurologi och habilitering, savil
barn- som vuxen, dar manga olika yrkeskategorier ar inblandade, men ocksa av ménga
andra specialiteter: kardiologi, lungmedicin, ortopedi, 6ron-nésa-hals med flera.
Antalet patienter med samma diagnos ar litet, darfor kravs expertkunskap. Detta
kraver att teamen far traffa manga patienter med dessa séllsynta diagnoser.
Patientvolymerna gor det ocksa viktigt med internationellt samarbete for
kunskapsutveckling, men ocksa for att kunna rekrytera patienter till olika
behandlingsstudier. Sverige ligger langt framme i internationell forskning inom
omréadet och det dr viktigt att vara patienter ocksa far ta del av nya internationella
landvinningar.

For NMS har registermodulerna fortsatt reviderats for att sikerstilla att information
samlas pé ett strukturerat sitt och baseras pa behov idag och aven for framtiden.
Sarskilt viktigt har det just nu visat sig vara viktigt for gruppen patienter med spinal
muskelatrofi dir alla patienter i hela landet behover registreras och f6ljas i samband
med inférandet av nya, ibland dyra 1akemedelsbehandlingar. Infér godkédnnandet av
denna typ av lakemedel har kriavts och kommer sannolikt ocksa fortsattningsvis att
krivas att alla patienter som erhaller behandling ska f6ljas pa ett strukturerat satt.
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Skillnader mellan olika landsdelar kan indikera behov av utbildning och information
for att optimera omhéandertagandet. Kvalitetsregistret har en central roll att spela i
utvecklingen av den hogspecialiserade virden av neuromuskuléra sjukdomar.

PROM och PREM

Vi har nu lagt in EQ-5D (vuxen) och EQ-5D-Y (for barn) som PROM matt for samtliga
moduler. Vi har ocksa inkluderat en variabel dar vi samlar in information om
patientens uppfattning om sjukdomsutvecklingen de senaste 6 manaderna. I flera av
modulerna ligger ocksd EK2 —skalan som ett PROM-matt. Internationellt pagar just nu
ett intensivt arbete for att faststélla relevanta diagnosspecifika PROM och PREM matt,
som kommer att inkluderas nar detta arbete fardigstallts.

Planer for kommande ar

Vi rdknar med att de nu aktuella modulerna kontinuerligt kommer att revideras men i
huvudsak behalla strukturen.

Vi har varit i ett fortsatt intensivt forbattringsarbete av vart register. Vi har under 2019
haft informationstraffar for lansering av det nya registret, men inte i den omfattning
som planerats och behéver dirfor fortsitta med detta under kommande ar. Detta
planeras att goras genom till exempel nationella och regionala méten for
registeranvandare/rapportorer. For att sikerstélla datakvalitet och inmatning av data
har vi valt att ha tva ansvariga fran varje sjukvirdsregion, en pa barnsidan och en fran
vuxensidan. Vi har nu ansvariga personer fran de flesta sjukvardsregioner men behover
fortsdtta denna rekrytering, eftersom négra platser 4nnu inte kunnat fyllas.

Vi kommer ocksa att fortsitta att arbeta med att f4 till en s kallad “back-log” av
patientdata for att komplettera och forbattra datakvalitén i det nya registret. Forslag
har diskuterats att som ett forsta steg utse personer inom varje sjukvardsregion som
skulle kunna utfora detta arbete. Detta forutsitter dock att vi for registret far
ekonomiskt bidrag for att kunna finansiera denna aktivitet.

Korrekt variabellista kommer att utformas och presenteras pa Socialstyrelsens
Registerservice samt pd hemsidan for NMiS. Tillsammans med Carmona kommer
ocksd arbete att ske med utveckling av funktioner for utdata till deltagande enheter i
tillagg till att Oppen redovisning av resultat tas fram och presenteras pa Svenska
neuroregisters webbaserade plattform for live-visualisering och interaktiv statistisk
analys (VAP). Bidra med registerdata frin NMiS avseende neuromuskulédra sjukdomar
till NPO for Nervsystemets sjukdomar, Barn och ungas Hilsa samt Sillsynta diagnoser.

Underlag fran NMiS kan bidra med information infor forslag pa nivastrukturering av
varden for neuromuskulira sjukdomar.

Fortsatt arbete kommer ocksa att ske med att utveckla hemsidan som nu ligger 6ppen

pa Neuroregistrets hemsida med foljande adress:
http://neuroreg.se/sv.html/neuromuskulara-sjukdomar-nmis
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Facilitera registeranviandning i de sex sjukvardsregionerna genom fysiska -
eller skype-méten

Utveckla minimala dataset for att mdjliggora uppfoljning av behandling och
hilsoutfall

Utveckla rutiner for validering av data

Genomfora relevanta bortfallsanalyser och forslag pa atgird vid bortfall
Fortsatt revidering av de fyra modulerna

Ta fram korrekt variabellista for presentation pé Socialstyrelsens
Registerservice samt pa hemsidan for NMiS

Utveckla presentation av ut-data for 6ppen redovisning

Fortsatt utveckling av NMiS hemsida

Stimulera anvindningen av PROM och PREM-maétt
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