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Forord

Svenska neuroregister med sina elva delregister ar efter 16 ar ett viktigt nationellt
verktyg for att utviardera vardinsatser och sikerstilla god vérd 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
har sitt eget avancerade kvalitetsregister i Riksstroke, ryms huvuddelen av neurologins
sjukdomsgrupper bland Svenska neuroregisters delregister; multipel skleros,
Parkinsons sjukdom, narkolepsi, myastenia gravis, inflammatorisk polyneuropati,
epilepsi, epilepsikirurgi, svar vaskuldr huvudvérk, motorneuronsjukdomar,
hydrocefalus och neuromuskuldra sjukdomar. Det skapas underregister till MS
registret som omfattar NMOSD/MOGAD och snart dven autoimmuna encefaliter.
Aktuell ansoks det dven om utvidgning av Svenska neuroregister for nya relevanta
delregister. Det finns ett uttalat intresse att fler sjukdomsgrupper ska laggas 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-
godkianda registergrianssnittet COMPOS DS erbjuder en patientéversikt, ett for
vardgivaren attraktivt verktyg som kvalitetssikrar det dagliga kliniska arbetet.
Vérdgivaren fér en 6verblick av patientens forlopp och behandling, far dterkoppling av
viktiga sjukdomsspecifika skalor och far hjilp att kvalitetssidkra informationen genom
olika kontrollfunktioner och far dessutom tillgang till de sjukdomsspecifika
patientrapporterade méatt som patienten genom registrets Patientportal har
rapporterat.

Innan registerarbetet inleddes var f& skattningsskalor i kliniskt bruk,
patientrapporterade métt samlades inte in och informationen i patientjournalerna var
ostrukturerad och bristfillig. Arbetet med Svenska neuroregister har tydligast drivit pa
utvecklingen av varden for multipel skleros, ALS och parkinsons sjukdom och vi ar
overtygade om detta snart kommer all gélla dven 6vriga sjukdomsgrupper.

En annan central princip i vart arbete ar att med hjalp av flera olika utdatatjanster gora
alla data och dartill statistik standigt uppdaterad och tillganglig for rapporterande
enheter, som pa sa sitt kan folja utvecklingen av sitt kliniska arbete i jamforelse med
nationella riktlinjer och vardprogram. Vi bidrar med rapporter till Varden i Siffror och
skickar fyra gnger om &ret skraddarsydda Kvartalsrapporter till varje rapporterande
enhet med enhetens senaste resultat i jimforelse med andra enheter.

Vara delregister ar framgangsrika ocksa ur ett internationellt perspektiv: MS-registret
ar ett av de ledande i virlden tack vare sin unikt hoga tackningsgrad pa over 85 % av
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den prevalenta populationen men ocksé genom sin langa uppf6ljningstid pa i
genomsnitt 10 &r och sin rika variabelsamling som bland annat innehéller 6ver 230
900 besok, ver 46 00 behandlingsepisoder, 6ver 293 000 patientrapporterade métt
och 6ver 103 600 kognitiva skattningar. MS-registret har bidragit med data till 345
vetenskapliga publikationer och bidragit till att svenska MS-forskare ar ledande i
internationella forskningssamarbeten i MS-filtet. Aven 6vriga delregister star sig vil
internationellt. Parkinsonregistret med 6ver 11 000 vil karaktiriserade patienter &r ett
av de storsta i varlden och dven Ovriga delregister ar stora inom sina respektive falt.

Vi uppmuntrar den intresserade ldsaren att besoka var 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 lever
upp till det nya tillgénglighetsdirektivet och innehaller 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 férvintan
pé de kommande aren
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Svenska neuroregister

Bakgrund

Svenska neuroregister ar 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 gar 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 (IPNreg), 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 https://neuroreg.se/epilepsikirurgi/arsrapport/
).

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, neuromuskuldra
sjukdomar sdsom spinal muskelatrofi och muskeldystrofier, hydrocefalus efter
anldggande av avlastande likvorshunt och patienter med kirurgiskt atgirdad
pé grund av epilepsi.

e Bidra till att neurologisk sjukvard i Sverige ar av hog kvalitet och har en jamn
fordelning
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o Tillforsékra att riktlinjer for vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbattringsarbete

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

e Skapa en bas for neurologisk forskning pd en nationell nivi

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

Organisation

Svenska neuroregisters organisation framgar av Figur 1. Svenska neuroregister har en
gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken de ansvariga for varje delregister,
kallade “delregisteransvariga”, ingar tillsammans med patientforetriadare. Varje
delregister har i sin tur en styrgrupp med nationell och flerprofessionell representation
samt patientrepresentanter. Varje delregister har genom sin styrgrupp ansvar for sitt
innehall och utveckling. Beslut om utlimnande av data for forskningsandamal tas av
registerhillaren efter férankring hos varje delregisters styrgrupp eller sarskilt inrattad
Forskningsnimnd.

Det ar en barande princip att varje delregister ska ha nationellt stéd i ett natverk av de
specialister som arbetar med respektive sjukdomsgrupp och att konsensus ska sokas
for definitioner och val av parametrar.

Epilepsi Epilepsikirurgi Hydrocefalus l;g;’:\‘:ﬁ;‘;’gﬂ( Mosﬁ?)‘(r:j?nzon_ Tl:llleﬂrgil
Karolinska
QRC Stockholm :
Stédfunktion S k <9 uCkFt]Ll/JASGt
neuroregister Nationela

IT-plattform ~ < K"a:_l}‘:;;';g':ter

Myastenia | Neuromuskuldra Parkinsons Svar neurovaskular
gravis le S 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 sjilvstéandigt kvalitetsregister fram till hosten
2018, under namnet Neuromuskuldra Sjukdomar i Sverige (NMiS).

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 2024 information om 75 210 patienter i Svenska neuroregister.
Flest patienter hade MS-registret, epilepsi-registret och darefter NKH-registret och
Parkinsonregistret. For tdckning, se rapport fran respektive delregister.

Tackningsgrad

Det finns inte nigon strikt definition for tickningsgrad for ett kvalitetsregister, den
narmaste 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 sdga hur val uppgifterna i
kualitetsregistret 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 dtgirder eller akuta
sjukdomsfall med vil definierade kriterier inom den specialiserade vérden finns goda
forutsattningar att anvinda Socialstyrelsens patientregister som jamforelseregister.
For kroniska sjukdomar eller tillstdind som behandlas inom primérvérden ar det
svarare att gora tickningsgradsjamforelse da det inte finns nagot nationellt register for
den vardnivan.

I och med att forutsdttningarna inte 4r desamma for alla kvalitetsregister ar

tackningsgrader for olika egentligen inte jamforbara, icke desto mindre ar
tdckningsgrad ett méatt som anvinds for att avgora ett kvalitetsregisters
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certifieringsgrad. Man bor dock vara medveten om tickningsgraders begrénsning for
att gora en heltickande bedomning av ett registers varde.

Tackningsgrad for Svenska neuroregister

Under 2022 och 2023 har registercentrum QRC Stockholm dit Svenska neuroregister
ar ansluten pdborjat tickningsgradsjamforelser med ett antal delregister som tidigare
inte gjort jaimforelse mot Socialstyrelsens patientregister (PAR). For de som fatt
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
med motsvarande datamingd i patientregistret. For ett register som registrerar
atgiarder, exempelvis kirurgiska ingrepp, gors en jimforelse matchad pa
personnummer, operationskoder och operationsdatum. For sjukdomsfall gors
motsvarande jamforelse matchad pa personnummer, diagnoskod och ungefirlig
tidpunkt for vardtillfille.

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

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

Figur 2 Berdkning av tdckningsgrad.

Viktig utveckling och aktuella fragor under
2024

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
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Darfor har beslutet fran SKR som meddelades i beslutsbrevet om anlag for 2023, att
det som kan definieras som beslutsstod i registrets IT-plattform maéste skiljas fran “det
egentliga kvalitetsregistret” som en stor utmaning, fr a eftersom det kravdes att alla
sjukvirdsenheter maste ingé avtal med IT-leverantoren vilket innebar en upphandling.
Uppbyggnaden av IT-plattformen dr dock sédan att detta &ar full mojligt, och har féljer
en beskrivning av hur Svenska neuroregisters plattform ar designad:

Svenska neuroregisters IT-granssnitt, som samlar in data frin det kliniska arbetet som
lokal varddokumentation, ar designat som en patientoversikt och tiankt som ett stod for
det patientrelaterade arbetet men gor det ocksa mdjligt att lokalt skota savél
kvalitetskontroll som verksamhetsuppfoljning. Genom att sammanfatta och grafiskt
visa den enskilde patientens sjukdomsforlopp far vardgivare och patient ett effektivt
verktyg nir beslut ska fattas om den fortsatta varden. Svenska neuroregister inbjuder
patienten att bidra med patientrapporterade matt och patienten kan sjélv se och félja
viktig information om den egna sjukdomen. Savél patientéversikten som
patientportalen dr designade att anvdndas i varden av den enskilda patienten och utgor
pé det viset "beslutsstod” och omfattas av beslutet fran SKR som beskrivs ovan.

Det IT-verktyg, COMPOS DS, som anvinds i varden av patienter, hir kallat det lokala
beslutsstodet, har utvecklats i samarbete med tidigare Carmona AB, numera Omda
Health Analytics, 4r CE-méarkt och disponeras av de deltagande enheterna enligt avtal
mellan sjukvardshuvudmannen och Omda. Varje klinisk enhets data tillhor séledes
Kkliniken och lagras och hanteras separat och ar tillgdngligt for kliniken for statistik och
analys. Patienter som avbdjer medverkan i det nationella registret gér darfor inte miste
om den vardkvalitetssikrande funktionen i IT-verktyget.

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

Av detta foljer att om bara avtal upprittas mellan vardgivare och IT-leverantéren och
om varden betalar for tjansten, sd kan arbetet med beslutsstod fortsétta som hittills och
dnda vara i harmoni med géllande lagstiftning. Det har dock under 2023 gatt langsamt
att fa till avtal och vid utgangen av aret hade endast ett fatal regioner tecknat avtal. I
skrivande stund, maj 2024, har situationen forbéttrats och drygt hélften av landets
neurosjukvard ticks av avtal och fler dr under upphandling.

Vi ser dock med fortsatt oro pa kravet av upphandling, speciellt som det &r
upphandling av ndgot som redan varit i drift i varden i 6ver ett decennium, och befarar
att det kommer att leda till en minskning i tickningsgrad eftersom de enheter som inte
far till avtal troligen kommer att minska sin rapportering nar det férlorar
patientoversikt och patientportal.
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Ekonomi

Svenska neuroregisters ekonomi utgors till 75 % av anslaget fran SKR frén
6verenskommelsen med staten. Diarut6ver finns mindre anvandaravgifter for tva
delregister, ersittning for utfort arbete i samband med datauttag for forskning och ett
par exempel pa erséttning for arbete i samband med forskningsprojekt med
kommersiell sponsor (se nedan)., Det ar en utmaning att med de ekonomiska ramar
som stér till buds att dels bygga upp en s& omfattande verksamhet och dels att utveckla
IT-tjansterna fortlopande, nir bara det 16pande arbetet kraver resurser. En fortsatt
utveckling begransas av de ekonomiska forutsattningarna. Darfor fortsitter ett aktivt
sokande efter nya inkomstkéllor, dar mojligheterna dock begriansas av vad som ar
pabjudet i avtal mellan SKR, LIF m.fl.

Sedan 2019 har pagar stora internationella sidkerhetsuppfoljningar, s.k. post
authorization safety study (PASS) av nya MS-likemedel. Dessa projekt 4r mangariga
och bygger pa data fran Svenska neuroregister/MS-registret. I avtalen mellan
Karolinska Institutet och respektive sponsor ingar ett stod till Svenska neuroregister.
Argumentationen &r att vetenskapliga studier med extern finansiering kan bidra till
registrets drift nar projektets framgang ar villkorat av en fortsatt utveckling av registret
som garanterar fortsatt datainsamling av hog kvalitet. Detta géller i synnerhet Svenska
Neuroregister dir de data som krivs for forskningsstudierna skapas just av registrets
existens — utan registrets design skulle data av denna kvalitet inte kunna hamtas
varken ur journaler eller andra virddokumentationssystem. Méark séledes att dessa
avtal ar tecknade mellan respektive foretag och Karolinska Institutet som har
arbetsgivaransvaret for flera av Svenska neuroregisters medarbetare.

Forbattringsarbete

Svenska neuroregister tillhandahaller “Kvartalsrapporter” for deltagande enheter, déar
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 pa detta sitt ska uppmuntras att
anvinda registerdata i verksamhetsuppf6ljning 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.

Samverkan med Nationella programomradet Nervsystemets sjukdomar, NPO

Eftersom Svenska neuroregister ticker stora delar av det neurologiska omradet ar
registret viktigt for vart Nationella programomrade (NPO) och vice versa. Under aret
har darfor fortsatta kontakter dgt rum mellan registerrepresentanter och NPO. Svenska
neuroregister har levererat viktiga data som behovts for NPOs forsta rapport som
lamnades under aret, https://vardenisiffror.se/Rapport/nervsystemets-sjukdomar-
nationellt-programomrade.
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Framtidsutsikter infor 2025

Aven om vi oroar oss for minskad tickningsgrad, och kanske rent av anslutningsgrad,
som resultatet av avskiljandet av beslutsstod frin det egentliga kvalitetsregistret sé ser
vi positiva tecken pé att Svenska neuroregister kommer att vara fortsatt viktigt i virden
och kvalitetsarbetet inom neurologi eftersom behandlingsmdjligheterna for
neurologisk sjukdom nu snabbt forbattras. MS-registret fick sin starka utveckling just i
det skede nir 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 frén vart 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 flera av vara delregister i takt med att nya behandlingar
tillkommit eller kan férvintas tillkomma inom de ndrmaste aren. Det forsta exemplet
pé detta var behandling av kronisk migrian dar de forsta nya, effektiva men dyra
behandlingarna etablerades for négra ar sedan och dir uppf6ljning av deras
anviandning och effekt var pabjuden av TLV och NT-radet. Vi ser nu &ven nya och
livsavgorande behandlingsmdjligheter for tidigare icke behandlingsbara sjukdomar
som spinal muskelatrofi och muskeldystrofier. Hir 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 kriva ordnat inforande med en adekvat utviardering och dé blir
Svenska neuroregister ett oundgéngligt hjalpmedel.

De ovan ndmnda PASS-projekten for MS ar dartill exempel pa att
lakemedelsmyndigheter, bAde EMA och Food and Drug Administration (FDA), ser
sdkerhetsuppf6ljningar med patientregister som mer fordelaktiga dn traditionella fas-
4-studier som har problem med higa kostnader och daligt extern validitet.
Registerhallaren medverkar sedan 2023 som partner medverka i ett femérigt 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 lakemedel inom
neurologin har Svenska neuroregister en given plats.
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Utvecklingsplaner omfattar:

Stod till enheterna

Identifiera patienter i lokala databaser och vagleda enheter att inkludera dem i registret.

Kontrollfunktion
Automatisk kontroll av datakvalitet och paminnelse om att inkludera patienter.

Forbattrad prevalensbedomning
Utveckla ny metod for att battre uppskatta faktisk tackningsgrad trots felaktiga ICD-koder.

Datatdthet

Oka mangden och kvaliteten pa data genom attraktiva funktioner och aterkoppling.

Kvartalsrapporten
Visa resultat och stimulera férbattringsarbete via riktlinjeindikatorer.

Figur 3 Utvecklingsplaner

Patientmedverkan

Svenska neuroregister har sedan 2014 en patientportal dir vi erbjuder Patientens Egen
Rapportering (PER) eller motsvarande for inrapportering av patientrapporterade matt,
hittills for tio av véra elva delregister (EPreg, HVreg, IPNreg, MNDreg, MGreg, MSreg,
NARKreg, NKHreg, NMiSreg och PARKreg). Arbetet for att utveckla och férdjupa detta
ar centralt for var framtid och patientmedverkan och patientforetrddarnas roller ar
visentliga. Aven detta har en utmaning i kravet pa avskiljande av beslutsstéd fran
kvalitetsregister.

Det héavdas fran vardforetradares héll att det dr vardens uppgift, och inte
kvalitetsregisters, att samla in patientrapporterade matt, s.k. PROM/PREM. Vi héller
med om att detta rent juridiskt maste ske inom system f6r den lokala
varddokumentationen. Svenska neuroregister foljer denna princip med hjélp av
COMPOS DS genom att den ingdende Patientportalen samlar in data som importeras
till de deltagande enheternas databas och forst dérefter tillfors dessa data Svenska
neuroregister, om patienterna inte valt att avboja.

Men vad som &r viktigt att vara medveten om &r att utvecklingen av PROM/PREM ar
dynamisk nir det géller sjukdomsgruppsspecifika instrument. Endast ett begrénsat
antal PROMs/PREMs ér generiska och fungerar vél 6ver flera diagnosgrupper.
PROM/PREM ir definitionsméssigt patientcentrerade och blir allt viktigare som
utfallsmétt, dd de har en hog klinisk validitet. Vi havdar att sjukdomsspecifika
PROMSs/PREMs bist utvecklas och koordineras av kvalitetsregister som har en hog
kompetens om respektive sjukdomsgrupp och vars medarbetare ofta dr med och
utvecklar omrédet bade nationellt och internationellt. Det 4r mindre rationellt att véira
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datajournalsystem skulle etablera och uppdatera alla dess skalor for olika
sjukdomstillstind. Kvalitetsregister bor ha en given roll d&ven for insamling av
PROM/PREM.

Arsrapport — fran data till férbattring

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. Vi hoppas ocksa pa 6kad forstéelse for och
uppskattning av den patientoversiktsbaserade design som vi arbetar efter baserat pa
COMPOS DS, ett arbetssitt som vi uppfattar som innovativt och direkt
kvalitetshGjande i den dagliga vérden.

Sammanfattningsvis hoppas och tror vi att Svenska neuroregister med tiden kommer
att bli allt viktigare for utvecklingen av svensk neurologisk vard.
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateral skleros

Arsrapport i korthet

Kvalitetsregistret for motorneuronsjukdomar &r &mnat att gora virden av patienter
med dessa sjukdomar likvirdig, hogkvalitativ och jamforbar i hela Sverige. Registret
anvinds ocksa i forskning for att 6ka kunskapen om dessa sjukdomar. Fér narvarande
ar ca 80% av alla patienter med motorneuronsjukdomar i Sverige med i registret.
Basinformation om patienterna (tid for insjuknande, remissdatum, diagnosdatum etc.)
registreras samt dven information frén varje besok (fysisk funktion, lakemedel, vikt
etc.). Det ar ocksd mojligt att 14gga in skalor for till exempel depression, dngest och
kognitiv funktion. Den grafiska framstéllningen gor det mojligt for vardgivaren att 1att
fa en snabb 6verblick 6ver patientens sjukdomsférlopp och 6ver vilka insatser som kan
behovas. Via Patientens Egen Registrering (PER) kan patienten sjalv fora in
information i registret och pé sa vis kan bescket hos vardgivaren snabbare riktas mot
det som patienten behover hjalp med.

Under 2024 6kade antalet styrgruppsmoten samt deltagare for att spegla hela landets
ALS-vard.

Bakgrund och syfte

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) ar en gemensam beteckning for en grupp
motorneuronsjukdomar (MND) dar de nervceller som styr skelettmusklerna dor. Med
data frén registret visar en svensk studie 6kande incidens 6ver tid i Sverige. I denna
studie verkar incidensen skilja sig i olika delar av landet, med hogre incidenser i norra
Sverige. Incidensen av ALS/MND i Sverige uppskattades i studien till 4,1 personer per
100 000 per ér, figur 22 och figur 23.

P& Karolinska Universitetssjukhuset dr det ca 70—-100 personer/ar som far ALS-
diagnos, varav 13% har genetisk verifierad variant dar Coorfy2 ar den vanligaste
forekommande mutationen. ALS kan visa sig i alla aldrar, men de flesta insjuknar
mellan 45 och 75 ars alder. Eftersom det finns manga olika varianter av sjukdomen kan
symtomen variera, liksom hur snabbt férloppet ar.
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Figur 4 Huvudtyper av MND i Sverige (rod firg indikerar nedre motorneuronpdverkan, bld firg
ovre motorneuronpdverkan, svart firg indikerar évre och nedre motorneuronpaverkan).

Den genomsnittliga 6verlevnadstiden dr omkring tre ar. Det idag saknas botande

behandling. Utéver detta mérks en varierad vrd pa olika hall i landet och darfor

utarbetas for narvarande ett nationellt standardiserat vardférlopp inom ALS, som

syftar till att 6ka jamlikheten 6ver landet.

Det 6vergripande syftet for registret ar att géra ALS-sjukvarden likvardig och
hogkvalitativ och framfor allt utvarderingsbar. Darutover syftar registret till att:

Etablera/6ka samarbetet mellan samtliga svenska neurologiska
universitetskliniker och gemensamt bygga upp en struktur fér utredning och
hantering av patienter med MND/ALS.

Sakerstilla att behandlingsriktlinjer f6ljs nationellt och majliggora for sa
manga svenska ALS/MND patienter som majligt att fa tillgang till
lakemedelsstudier.

Sakerstilla en bas for forskning pa nationell niva.

Parametrar och skalor

O 0 0o 0O 0O O o oo o o o o

demografi

diagnostiska kriterier

forskningskriterier

spridningsmonster

behandlingar

funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)

skalor for angest och depressiva besviar (HADS)
halsorelaterad livskvalitet (LISAT, EQ-5D)
kognitiva skalor (ECAS, MoCA)

utvalda lab inkl biomarkorer for diagnos och progress och mutationsstatus
BMI, vikt

varningar for vardgivare om avvikande virden
livsuppehallande atgirder
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ALS-registret dr utformat sé att skalorna reflekterar de viktigaste medicinska
omrédena for bevakning och dtgiard under sjukdomens progress. Dels ger de ett
dagsvarde som ligger till underlag i patient-likarmatet, dels dven ett trendvarde for hur
just den patienten kommer eller har utvecklats under tid, vilket kan ge vardgivare och
patient mojlighet till preliminér prognos.

ALS ar en sjukdom dér fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika individer) varierar
stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dir sjukdomen startar. Det 4r vanligt
att uttrycka progressionshastighet i antal poang av ALSFRS-R (ALS Functional Rating
Scale — Revised; en funktionsskala framtagen for ALS-patienter) som forloras per
maénad. Ju snabbare progressionshastighet (uppmatt vid diagnos) desto snabbare
sjukdomsforlopp, figur 5. Ett annat sétt att bedéma progressionshastighet ar att dela
upp patienterna utifran kognitivt status vid diagnos, dér vi tydligt ser ett snabbare
forlopp vid samtidig kognitiv paverkan, figur 6.

Figur 5 Patienters dverlevnad baserat pd
ALSFRS-R vid diagnos. Linjerna
representerar progressionshastigheter (gron
linje: langsam progress; bla linje:
medelsnabb progress (en typisk patient); réd
linje: snabb progress).

0 12 24 36 48 60 72

Disease Duration [months)

Figur 6 Patienters dverlevnad baserat
pd kognitivt status vid diagnos (orange
e lm_/e:.l.ngelz kognitiv pdverkan, bld linje:
kognitiv paverkan).

Overall survival probability
o

0.25

0 52 104 156
Weeks

Cognitive impairment No Yes
AtRisk (Events)

no 133 (0) 84(22) 38 (56) 20 (65)
yes 83 (0) 42(28) 12(54) 2(62)
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Patientoversikt

Patient6versikten ger en 6verblick som kan anvéndas i vrdmotet tillsammans med
patienten. Se figur 7 for en langsamt progredierande ALS med god livskvalitet och fa
varningar. I figur 8 ser vi i stillet en patient som forsdmras hastigt, har svart att hélla
vikten och tappar sin styrka. Det som ar viktigt att notera i figur 8 &r ocksa den
vanstra delen av bilden. De roda markeringarna representerar varningar for
véardgivaren. I varje skala har cut-off-virden inkorporerats for att vigleda vardgivaren i
vad som behover dtgiardas. De grona markeringarna ar varningar som har atgardats.

Genom skalorna och varningarna kan dven en oerfaren vardgivare kénna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgirdas vid rétt tidpunkt.
Genom att jaimfora dessa tvé figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienten
kommer att leva ldngre dn den nedre. Patienten under har en kortare 6verlevnadstid
och vi kan nu guida patienten och de anhériga i ungefarlig sjukdomstid och
resonemang kring arbete/sjukskrivning, resor, bostadsbyte, bostadsanpassning etc. Vi
kan séledes hjilpa patienterna att leva det livet som de vill baserat pd méngden tid de
har kvar. Vi anvander oss av ett prognostiskt index, som ar ett vedertaget index i ALS-
forskningen, ALSFRS-R vid debut (dvs 48 podng) minus ALSFRS-R vid diagnos
dividerat med antalet manader som forflutit fran symptomdebut. Index pé 1 indikerar
att patienten har tappat 1 podang per manad pa skalan och att den genomsnittliga
6verlevnadstiden ar ca 2—4 ar. Hogre index indikerar kortare livslangd.

= % Basdats —————————————————— |, Ragcortens feiindrng 3, 5ok patent - Ligg bl Sagnos ; PER-regatreringar £y Mnsida  Information om frtinringar *compos
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Figur 7 En patient som levt linge med sin ALS. Patienten har inga varningar och den gula linjen
speglar muskelfunktionstappet, som gdr ned langsamt. Den bld linjen representerar patientens
stabila vikt och den gréna linjen representerar patientens livskvalitet.
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 B— Tdsspam. 2008-00.03 - 20330813
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Figur 8 Den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gdr ned relativt snabbt. Den bla linjen
representerar patientens viktforlust, den grona linjen representerar patientens livskvalitet. Roéda
varningar avseende kognition (MoCA och ECAS) samt tecken till emotionell inkontinens och
hypoventilation (som dock dr atgdrdad).
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Effekten av registrets insatser pa varden

Livskvalitet samt depression och angest

De foranderliga skalorna for dngest och depression har markbart dndrat var
handldggning av patienternas psykiska méende. Eftersom ALS dr en svér sjukdom,
forviantas det néstan av patienterna att vara ledsna och/eller nedstdmda, men ofta ar s&
inte fallet. Depressiva besvir ar 6kat forsta aret efter diagnos (4ven 6kad risk for suicid
forsta aret), men dérefter sannolikt inte mycket hdgre dn hos befolkningen i Gvrigt. Nar
patienterna via Patientens Egen Registrering (PER) fyller i sina &ngest- och
depressionsskalor infor varje besok, kan lamplig medicin och/eller stodsamtal séttas
in. I en opublicerad studie som inkluderar alla nyinsjuknade ALS-patienter i Stockholm
s var svarsfrekvensen for skattning av dngest och depression med HADS-skalan
forhallandevis 1ag (ca 50%).

Pé en ALS-anpassad HADS var medianen for angest 6 podng (interquartile range 3—8),
vilket dr precis under skarningsgransen for mojlig dngest, och for depression 2 poiang
(interquartile range 1—6), vilket indikerar att depression ej foreldg. Gibbons CJ, Mills RJ,
Thornton EW, et al. Rasch analysis of the hospital anxiety and depression scale (HADS) for use in

motor neurone disease.

Kognition

Som beskrivits ovan drabbas ungefar varannan patient av kognitiv paverkan, som
forutom att paverka sjukdomens uttryck dven ger en kortare 6verlevnadstid. Som
screeninginstrument for att detektera denna kognitiva paverkan sa anvinds ofta
Edinburgh Cognitive and Behavioural ALS Screen (ECAS). Denna har validerats pa
svenska och legat till grund for vardens forstaelse for patienters kognitiva utveckling
over tid. Den har fétt konsekvenser f6r hur vi inom varden kan screena patienters
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kognitiva maende. Skalan vigleder varden infor val av insatser sdsom eventuell
gastrostomi och ventilation.

Lakemedelsbehandling

Alla patienter ska erbjudas bromsande behandling med riluzole, som i flertalet studier
visats 6ka 6verlevnaden. Preparatet har biverkningar och en del av patienterna valjer
darfor att satta ut behandlingen.

Se tabell 1 for de likemedel som patienterna behandlas med. Viktigt att notera att alla
lakemedel inte registreras regelbundet och konsekvent i alla regioner.

Tabell 1 Olika preparat som ALS-patienter behandlas med.

e Andel p?géende vid Andel startaden Andel avslutadf
rapportarets slut under rapportaret under rapportaret
Acetylcystein 3,4% 2,2% 4,3%
Annan behandling 9,9% 2,2% 4,3%
Atropindroppar 0,6% 2,2% 1,1%
Baklofen 3,2% 0,7% 3,3%
Botox 0,5%
Citalopram 3,4% 1,5% 2,7%
Egazil 0,2%
Emgesan 5,4% 2,2% 3,8%
Kosttillskott 1,3% 0,5%
Mirtazapin 1,1% 1,5% 2,7%
Riluzole 68,9% 83,0% 73,4%
Scopoderm, depaplaster 1,3% 2,2% 2,2%
Studieldkemedel
Teglutik 1,3% 2,2% 0,5%
amitryptilin 0,5%
Total 466 135 184

Datauttag NEURO/MNDreg 2025-03-07

BMI och gastrostomi

BMI-kurvan anvands for att i siffror (vikt och viktminskning i %) och trend tydligt visa
for patienterna om de dr i behov av 6kat dietdrt understod. Denna kurva har visat sig
vara mycket anvindbar, da patienten gérna 6nskar vinta med gastrostomi, medan
litteraturen visar 6kad 6verlevnadstid och minskade komplikationer i samband med
operationen, vid tidigt inférande.

Andel patienter med ALS, progressiv spinal muskelatrofi (PSMA) och ospecificerad
motorneuronsjukdom som har erhallit gastrostomi inom 18 ménader fran diagnos har
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minskat 6ver tid sedan forsta registreringen 2015 figur 9. Det verkar ocksa som att
kvinnor i storre utstrackning dn mén far gastrostomi tidigt i sjukdomsférloppet
(mojligen pga. 6verrepresentation av bulbara symptom hos kvinnor). Vid en jamforelse
mellan sjukvardsregioner s utmarker sig Stockholms sjukvardsregion samt Vistra
sjukvardsregionen med hégre andel gastrostomier inom 18 méanader fran diagnos,
vilket méjligen kan bero pa underrapportering av gastrostomier i 6vriga regioner figur
10. I fyra av sex regioner far kvinnor gastrostomi tidigare 4n mén.

Andel patienter* med gastrostomiinom 18 ménader efter diagnos per ar
35%

20%
15% l .
0%

2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023

S
B

a
B

mKvinnor ®mMan

Figur 9 Andel patienter med gastrostomi inom 18 manader efter diagnos 2015-2023. Patienter*
diagnostiserade med ALS, PSMA eller MND

Andel patienter* med gastrostomiinom 18 ménader efter diagnos per sjukvardsregion
30%

25%
20%

15%

: L .
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Norra Stockholms region Sydostra Sodra Uppsala-Orebro Vastsvenska

@
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W Kvinnor ®Man

Figur 10 Andel PEG inom 18 manader per region. Patienter* diagnostiserade med ALS, PSMA
eller MND.

22/35



Motorneuronsjukdom

Provsvar

Efter lumbalpunktion kan provsvar pa tex neurofilament light (NfL) foras in. NfL kan
anvandas i diagnostiskt syfte men kan dven bidra for att forutsaga sjukdomens
progression. Tillsammans med andra prognostiska faktorer som vi far fran registret,
sésom alder, debutsymtom, tid frén symptomdebut till diagnos, kognition (bedémd
med skalan ECAS), funktionsskalan ALSFRS-R, BMI, eventuell genetisk mutation (som
fors in under lab-fliken) s kan NfL anvéndas i diskussion med patienter som 6nskar
veta mer om i vilket hastighet sjukdomen forvintas utvecklas. Héga viarden av NfLL
indikerar snabbare progress medan ldga viarden indikerar langsammare progress,
figur 11.

Kaplan-Meier survival estimates

1.00
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[=]
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@
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0.00 Log-rank test p <0.001 =1
T T T T T T T
0 1 2 3 4 5 6

Years since diagnosis
Number at risk

Low: 64 54 35 19 7 1 1
Medium: 64 45 24 7 4 1 1
High: 64 31 16 6 2 2

Figur 11 Overlevnad hos patienter med olika nivier av Neurofilament light (NfL) i likvor (fordelat i
ldag, medium och héga koncentrationer).

Registrets betydelse vid lakemedelsstudier

Ett 1angsiktigt m&l med MND-registret ar att alla ALS-patienter i Sverige som ar
registrerade ska fi mojlighet att screenas for pagiende likemedelsstudier. Dels
behover kriterier for studiedeltagande utviarderas och dels eventuella pagaende
behandlingar noteras. Detta underléttas av en modul i registret dar anviandare kan
notera om patienter redan deltar i studier. Nasta steg blir att skapa moduler med de
vanligaste kriterierna som ofta krivs av likemedelsbolagen, sé att det blir en mer
jamlik urvalsprocess 6ver landet. Data fran registret har bidragit till en 6versiktsartikel
i detta syfte. (Foucher J, Azizi L, Oijerstedt L, Klippe U, Ingre C. The usage of
population and disease registries as pre-screening tools for clinical trials, a systematic
review. Syst Rev. 2024 Apr 23;13(1):111.)
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PROM

Patienter kan registrera fysiskt och psykiskt maende i PER, dven kallat PROM (Patient
Reported Outcome Measures), se figur 12 som visar patientens vy. Varje skala
motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.
De viktigaste kvalitetsindikatorerna anvands for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smirta, och férebyggande av depression och &ngest, undernaring,
underventilation och om patienten sétter i halsen. Denna typ av registrering anviands
mest i Stockholmsregionen, som framgar av tabell 2. PROM-registrering mojliggor
okad delaktighet i varden.

Trots stora insatser att samla in PROMs i Stockholmsregionen sé dr det manga
patienter som inte fyller i dessa skalor. Skilen till det kan variera. I en opublicerad
studie noterades tex att endast 51.1% av patienterna mellan 2016 och 2022 fyllde i
HADS vid baslinjen. Faktorer som var associerade till att inte fylla i HADS var hog
alder, att bo ensam, ldg ALSFRS-R samt snabb progress.

Tabell 2 Totalt antal egna registreringar under 2024.

Formul&r
O Halsorelaterad livskvalitet - EQ-5D-5L Totalt antal  Totalt antal
[ Psykiskt mdende - HAD Enhet PER PER under
[J Egenmedicinering A
0 Kroppsfunktion .
(J Smarta Huddinge 3102 437
[ Halsa - LISAT Kalmar 1
[ Langd och vikt Lund 79
[ Svalgfunktion - AT-10
[J Sinnesstamning Linképing 3
Nykoping 11
Starta Ryhov 18
. o . Sahlgrenska 10
Figur 12 Vy fran patientens egen B
registrering PER. Skovde 32
Solna 411 8
Sunderbyn 10
Trollhdttan 21
Uppsala 11
Total 3709 445

Datauttag NEURO/MNDreg 2025-03-07
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Anslutnings- och tackningsgrad

For att rakna ut tickningsgraden for ALS-registret i Sverige 2016, kontaktades alla
neurologmottagningar i hela Sverige, bide universitetssjukhus och lanssjukhus. Alla
mottagningar rapporterade in antalet ALS-patienter som vardades vid respektive
klinik. Patienterna behovde, for att raknas som egentliga ALS-fall, ha diagnosticerats
med ALS vid tva pa varandra foljande tillfillen. Sammanlagt fanns det da (2016) 832
ALS-patienter i Sverige. Samtidigt fanns 654 patienter registrerade i ALS-registret,
vilket gav registret en tackningsgrad om 78.6%.

Tabell 3 Aktuella ALS-patienter

Aktuella Andel

Enhet patienter (AP)  kvinnor AP
Boras S

Eksjo *

Eskilstuna *

Gavle 11 9,1%
Halmstad 9 22,2%
Helsingborg 29 44,8%
Huddinge 272 46,7%
Hassleholm *

Kalix *

Karlstad 20 40,0%
Linkdping 6 33,3%
Ljungby *

Lund 51 31,4%
Malmo *

Motala 7 42,9%
Norrkoping *

Nykoping *

Oskarshamn *

Ryhov 16 62,5%
Sahlgrenska 85 40,0%
Skovde 16 43,8%
Solna 30 36,7%
Sunderbyn 34 44,1%
Sundsvall *

Trollhattan 33 36,4%
Umea 6 33,3%
Uppsala 60 33,3%
Visby *

Varnamo *

Vastervik *

Visteras 16 56,2%
VExjo *

Ystad *

Angelholm *

Orebro 14 42,9%
Ornskoldsvik *

Total 754 41,6%

Datauttag NEURO/MNDreg 2025-03-07

*antal fdrre dn fem
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I svensk incidensstudie 6kade incidensen med 2% per ar i Sverige. I berdkningen av
tdckningsgrad sé antar vi att 4ven antalet prevalenta patienter 6kar med samma %-
sats, varfor vi och na ca 950 totalt i Sverige. Om vi da antar att 4ven prevalensen 6kar
med 2% arligen borde det under 2024 finnas cirka 970 prevalenta ALS-patienter i
Sverige. Under 2024 fanns 754 patienter registrerade i MND-registret, vilket gav en
ungefarlig tickningsgrad om 77,7%, tabell 3. Detta ar i nivd med foregdende ar.

Se dven fordelningen mellan mén och kvinnor i tabellen. Kvinnorna utgor 41,6% av
patienterna i linje med foregdende ar, tabell 3. Detta dr en nagot hogre fordelning av
kvinnor/méin &n i resten av Europa som brukar vara 1:3.

Diagnosfordelning

Under 2024 hade registret 754 patienter registrerade fran 36 kliniker i Sverige, i linje
med foregdende ar. Den stOrsta gruppen dr ALS-patienter (n=456), nagot hogre andel
an forra aret, foljt av PSMA (n=45) som har minskat ndgot och PLS (n=52), en diskret
6kning. 22.9% (n=169) bestér av oklara fall av motorneuronsjukdom som inte uppfyller
kriterierna for ALS (har kallat “motorneuronsjukdom”), denna grupp har 6kat. Man
kan sedan 2019 dven registrera patienter med Kennedys Sjukdom i registret (n=15).
Detta 6kar nu stadigt. Se figur 13.

Diagnosfordelning andel aktiva patienter

HALS

B Kennedys sjukdom/SBMA
(spinobulbar muskelatrofi)

B Motorneuronsjukdom

H PLS

B PSMA

Figur 13 Diagnosfordelning ALS registret enligt datauttag 2025-03-07.

Jamforelser mellan regionerna visar att tiden frén symtomdebut till diagnos kan
variera kraftigt, men att medianvirdet i Sverige for diagnos ligger pé strax under 1 &r,

figur 14.
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Figur 14 Tid fran sjukdomsdebut (svaghet) till diagnos for hela riket 2024. Median 2024 0,935 ar.

Den storsta gruppen av diagnosticerade patienter ar 71—80 ar, f6ljt av 61—70 ar. Se
figur 14 som visar patienternas éldersfordelning i Sverige.

Aldersfordelning

T T T T y
1120 2130 3140 4150 5160 6170 7180 91+

Figur 15 Vy fran Dashboard efter inloggning i registret. Visar patienternas dldersfordelning i
Sverige. Baseras pa 539 aktuella patienter fran hela riket 2025-04-30.

Datakvalitet

Under aret fortsatter kvalitetssikringen av data. I arbetet med vetenskapliga studier s&
gors kvalitetskontroller och nér data saknas som kan fis fram ur medicinska journaler
s& kompletteras registret (till exempel om symtomdebut saknas). Alla
egenrapporterade matt gis igenom i realtid med patienten for att faststélla att
variablerna dr korrekta och har uppfattats pa ritt sitt av inrapporterande. De ligger
sedan till grund for behandling.

Datatathet och Missing values
Vi nar hogst datatithet for diagnos (100%), tabell 4. Debutdatum, diagnosdatum,
plats for debut samt ALSFRS-R har alla 6kat vad giller datatéthet.
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Tabell 4 Svarsfrekvens for registrets fem viktigaste kvalitetsindikatorer

Diagnos ICD 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0
Debutdatum 84.5 83.7 88.3 91.0 92.8 90.7 91.4
Diagnosdatum 89.4 90.0 94.0 94.8 96.3 94.8 95.2
Plats for debut 58.2 53.7 55.4 55.8 55.8 52.5 54.5
ALSFRS 51.4 53.9 58.3 62.4 66.2 65.7 71.9

Datauttag NEURO/MNDreg 2025-03-07

Motorneuronsjukdom
Datatathet 2024 for Riket

100%

75% -

50% -

Andel

25%-

' ! '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 16 Vy fran Neurodashboard. Datatdtheten i riket for debut-, diagnos och remissdatum.

Validering

Reliabiliteten av data i MND-registret kontrolleras pa tva sitt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. MND-
registrets mjukvara innehaller logiska kontrollfunktioner. Datafalt (variabler) har
definierade restriktioner pa vad som kan fyllas i och for flertalet variabler finns
definierade listor/rullgardiner med mojliga svar som anges genom att peka och klicka.

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvéndning av registret och f6r god
rapportering dr den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen dr dirfor en central funktion och vi har utvecklat flera méjligheter
for deltagande enheter att ta del av data och av resultat. Vi skiljer pa Patientéversikten
och Utdatafunktioner.

Patientoversikten

Patientoversikten ar de egenskaper i IT-grianssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.
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Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska gréanssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande lakare bor anvanda vid
patientbesdket, se figur 7 och figur 8. Har sammanfattas den information som
behandlande ldkare behover som utgadngspunkt for besoket och for de beslut som
behover tas. Detta ar troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av
aterkoppling och det som motiverar till rapportering i MND-registret.
Patientoversikten har ocksd den fordelen att data om patienterna hela tiden anvinds
och darmed granskas och f6ljaktligen kvalitetssdkras.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information s&
ar det en grundldggande funktion att erbjuda tillgdng de data som man rapporterat. Vi
har alltsedan starten arbetat efter malsattningen att ge deltagande enheter maximal
tillgéng till sina egna data och med &ren utarbetat en alltmer sofistikerad arsenal av
verktyg for dtkomst av registerinformationen och den egna enhetens resultat. Fran
borjan var detta tankt for de som deltagit i registerarbetet men med tiden har vi i
okande utstriackning striavat efter att gora data tillgdngliga dven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allménhet.

Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, frin nationell niva
ner pa enhetsniva, figur 17. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for alla pa var
hemsida, med hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det
finns mdjlighet att vilja till exempel patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett
dynamiskt satt. Var plan ar att gora data alltmer tillgdngliga i Neurodashboard med
sikte pé resultatdata som Oppet kan jaimfora olika vardenheter.

Kvalitetsregister for: Motorneuronsjukdom

Administrativ niva: Riket
5.1 75.5% 69.3%
Antal reg per 100.000 invanare 2024 Har minst ett registrerat besk Har pagaende behandling

Antal registreringar =

visa rader Sok:

Alla patienter

538

Aktuella patienter i kvalitetsregistret

ket 5 12 Lakarbesk jukska 5 Antal unika patienter med Andeli % patienter med
patienter manaderna 12 manaderna 12 manaderna besk senaste 12 manaderna besik senaste 12 manaderna

Noma 2 s 5 0 4 125%

Stockholms
region

Sydastra 3 » 1u 1 8 25.8%
Sodra 7 59 3 ° 33 434%

Uppsala-
Orebro

Vastsvenska % 178 162 g 3 60.4%
RIKET 538 653 583 3 302 56.1%

Visar 11ill 7 av totalt 7 rader Foreglende | 1

Figur 17 Vy fran Neurodashboard f6r motorneuronsjukdom 2025-04-30.
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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
fullstandigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt dr all information tillgédnglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dar enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vira patienter” med mera.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Under 2023 tillsattes den nationella arbetsgruppen for ALS. Gruppen utarbetar ett
standardiserat vardforlopp tillsammans, med huvudsyfte att kvalitetssdkra varden och
skapa jamlikhet. Nar det arbetet ar klart kommer MND-registret att anpassas sa de
variabler som finns i vardforloppet ocksa finns med i registret.

Vetenskapliga resultat

Biomarkorer

Biomarkorer kan exempelvis anviandas for att stdlla diagnos och for att hjalpa till att
prognostisera sjukdomsforlopp.

Se figur 18, 19 och 20 {or aktuella och nya ALS-biomarkorer framtagna med hjilp av
registret.

Figur 18 visar att neurofilament light dr
forhdjt hos ALS patienter jamfor med
wooo] . kontrollgrupperna mimics, INC

' (inflammatoriska neurologiska
kontroller), NINC (icke-inflammatoriska
neurologiska kontroller) och HC (friska).
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Figur 19 Férhojda nivder av LDL och ApoB vid diagnos ékar 6verlevnaden med 1 dr.

Figur 20 Visar motorbandsign- jdarninlagringar i motorcortex, synliga redan tidigt i ALS-sjukdomen
och korrelerande mot sjukdomsaktivitet. 89% sensitivitet med friska kontroller.

Patientens vag genom sjukvardssystemet

Tva studier har genomforts dir patientens vig féljdes genom sjukvardssystemet, den
forsta fran forsta symtom till diagnos och den andra tiden innan doéd (sista manaden).
Sammanfattningsvis skiljdes sig bade tid till diagnos och vigen i sjukvardssystemet sig
at beroende pa var forsta symtomet borjade. Tiden frin debut till diagnos var 16.0
(9.4—27.5) manader hos dem med start I benet, 12.9 (8.8—17.8) manader fér de med
forsta symtom i handen, 11.7 (7.4—16.0) ménader hos de med talpaverkan, och 8.3
(4.7-15.6) manader hos de med debut av andningssvikt. Hos alla dessa grupper hade
en substantiell forsdmring av sjukdomen skett nar de vil fick sin diagnos.

I studien om doden kunde vi konstatera att majoriteten av patienterna dog i sina hem

eller vid en palliativ enhet och hade sin familj hos sig. De rapporterade flera symtom,
men upplevde att de blev lindrade, se figur 21.
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Mellan aren 2002 till 2021 inhdmtades data for att kartligga antalet nya fall av ALS i
Sverige. Enligt studien har antalet upptickta fall per 100 000 invénare per ar passerat
4. Siffrorna &r ett genomsnitt i befolkningen. ALS dr betydligt vanligare i 6vre aldrar
och extremt ovanligt bland barn. Det finns en konsskillnad pa cirka 57 procent bland
maén och 43 bland kvinnor figur 22. Det finns dven tydliga regionala skillnader, figur

23.
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Figur 22 Antalet fall (a) och incidensen (b) av MND mellan 2002-2021 i Sverige, uppdelat pa dlder
och kon.
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Figur 23 Genomsnittlig regional incidens av MND under 2002-2021 i Sverige.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Oka tickningsgrad. Nir det nationella vardférloppet upprittas 4r det extra
viktigt att inspirera regionerna till att rapportera alla nydiagnostiserade
patienter med ALS/MND.

Oka datatitheten. Inspirera klinikerna att inte bara registrera patienterna utan
ocksa rapportera utfallsmatt repetitivt for att kunna f6lja utvecklingen av hur
sjukdomen och méendet utvecklas Gver tid.

Anvénda data for vardkvalitetjamforelser bide inom enheten, men ocksé
mellan enheter pa nationell niva.

Ta fram nya variabler, exempelvis som reflekterar beslut om livsuppehéllande
atgarder.

Utveckla patientoversikten for 6kad anvandarvénlighet.

33/35

Motorneuronsjukdom



Motorneuronsjukdom

Planer for kommande ar

Arbetet fortsatter med att alla nydiagnostiserade MND/ALS-patienter i Sverige blir
registrerade i varje region och att de forblir registeraktiva under sjukdomens géng! For
klinikerna &r det viktigt att implementera patientens egen registrering (PER) for 6kad
datainsamling, minskad tidsatgéng och for att méta patientens mest aktuella problem
vid besoken. Det ar dven viktigt att alla kliniker foljer upp sina patienter och
kontrollerar att alla patienter som avlidit under aret verkligen har uteslutits ur
registret.

Jamfora det nationella MND/ALS-registret med andra befintliga register for att
studera om sjukdomen paskyndas eller forldingsammas av; patientens socioekonomiska
status och det sociala natverket, likemedelsanvandning innan och under diagnos,
komorbiditetsmonster med andra sjukdomar.

Under 2025 kommer arbete initieras for att skapa moduler i registret for att jamlikt
och nationellt vélja ut lampliga kandidater for flera globala behandlingsstudier for ALS,
irelation till nya lakemedel.

Registrera hela landets Kennedy-patienter.

Forskningsprojekt for att analysera patienters depressiva symptom och livskvalitet
strax efter diagnos och sedan kontinuerligt 6ver sjukdomens forlopp for att 6ka

forstaelsen for vad det ar som driver patienters psykiska besvir och livskvalitet.

Uppdatera den visuella 6versikten for att gora den mer littforstaelig och relevant for
béde vérdgivare och patienter. Utveckla registrets variabler.
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