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Forord

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

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

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

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

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

Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya

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

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

Vi uppmuntrar den intresserade lasaren att besoka var nya hemsida
https://neuroreg.se for att ta del av nyheter, och varfor inte undersoka registerarbetets
resultat via var offentliga s6kfunktion Visualiserings- och Analys-Plattformen (VAP)!
Hemsidan gjordes om under 2020 for att leva upp till det nya tillgianglighetsdirektivet
och innehaéller text, dokument, statistik och filmer.

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

Juni 2023

Jan Hillert
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

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

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

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

Syftet for Svenska neuroregister ar att

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

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

e Tillférsédkra att riktlinjer for vard och behandling efterlevs

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

e Skapa en bas for neurologisk forskning pd en nationell 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. Varje delregister har genom sin
styrgrupp ansvar for sitt innehéll och utveckling. Svenska neuroregister har en
gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken de ansvariga for varje delregister,
kallade "delregisteransvariga”, ingar tillsammans med patientforetrddare. Varje
delregister har i sin tur en styrgrupp med nationell och flerprofessionell representation.
Patientrepresentanter finns i alla vira styrgrupper.

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

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

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

Figur 1 Svenska neuroregisters organisationsschema.

Huvudmannaskap

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

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

Kvalitetsregister och Beslutsstod

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

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

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

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

Deltagande enheter

Ett 80-tal kliniska enheter runt om i landet, inklusive landets alla neurologkliniker,
rapporterar till Svenska neuroregister. Ut6ver neurologkliniker medverkar savél
medicinkliniker med neurologisk verksamhet, som barnneurologiska enheter.

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

Tackningsgrad

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

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

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

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

Tackningsgrad for Svenska neuroregister

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

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

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

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

Viktig utveckling och aktuella fragor under
2022

Tillvaxt

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

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

Ekonomi

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

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

Forbattringsarbete

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

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

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

Framtidsutsikter infor 2023

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

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

De ovan namnda PASS-projekten for MS ar dartill exempel pa att
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 héga kostnader och daligt extern validitet.
Registerhallaren kommer att frdn 2023 att som partner medverka i ett feméarigt EU-
projekt dar data frdn MS-registret ingér for att belysa hur registerdata bast kan
anvandas som grund for regulatoriska myndighetsbeslut. Att vi inbjudits till detta &r i
sig ett bevis pa registrets framskjutna plats internationellt.

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

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

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

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

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

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

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

Slutord

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

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

Solleftea X X X 8

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

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

Barnkliniken i Hudiksvall X 2

Dalarna Mora X 2
Falun X X X X X 22

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

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

Barnkliniken Orebro US X X 6

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

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

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

Barnkliniken ALB X X X 46

Danderyd X X X X X X X X X 64

Neurology Clinic, Sophiahemmet X X X X X X 24

Capio St:Gérans Sjukhus X X X 31

Aleris Fysiologlab Stockholm X 1

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

Villingby Neuro X X X 5

Neuroenheten Lékarhuset Utsikten X X 3

Migrénhjalpen X 2

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

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

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset X 2

Barnkliniken Linképing X 8

GAVA - Link6ping X 5

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

Kalmars Barnklinik X 7

Vasterviks Barnklinik X 1

Oskarshamn X X X X X 1

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

Eksjo X X X X X X 34

Barnkliniken Ryhov X X 12

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

Skoévde X X X X X 18

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

Angered X X X X X 19

Sahlgrenska X X X X X X X X X 174

Frolunda X X X 27

Barnkliniken DSBUS X X X 25

GHP Neuro Center Géteborg X X X 7

Aleris specialistvard Axesshuset X X X X 3

Barnkliniken NAL X 2

Kungalvs Sjukhus X 0

Alingsas Lasarett X 0

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

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

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

Trelleborg X X X X 10

Landskrona X X X X X X 5

Angelholm X X X X X X X X 22

Malmo X X X X X X X X 93

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

Kristianstad X X X X X X 16

Helsingborg X X X X X X 20

Barnkliniken Lunds US X 10

Barnkliniken Malmé X X 21

Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg X X 2

Albokliniken X 1

Skéneuro privatmottagning X 4

Cityhdlsan ONH 1

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

Karlshamn 20/ 2b5 X X X 4

Kronoberg Ljungby X X 5}
Véxjo X X X X X X X X 28
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Epilepsi

Bakgrund

Epilepsi ar den vanligaste allvarliga neurologiska sjukdomen som kraver regelbunden
ladkemedelsbehandling och sjukvardskontakt. Drygt 80 000 personer har diagnosen
epilepsi i Sverige, varav cirka 70 000 vuxna. For manga ir sjukdomen livsldng och kan
péverka livets alla aspekter, s& som mojlighet till utbildning och yrkesval, legala
aspekter och familjebildning. Epilepsianfall 4r dessutom en killa till oro for patienter
och nirstdende och risken for fortidig dod ar 6kad for personer som inte kan bli
anfallsfria av behandling.

Sedan 2019 finns nationella riktlinjer for vard vid epilepsi och indikatorer for att kunna
bedoma hur riktlinjerna f6ljs kan till stor del endast f6ljas via ett kvalitetsregister.
Detta da virden av patienter med epilepsi ar spridd 6ver hela landet pa en méngd olika
sjukhus, kliniker och mottagningar i bade offentlig och privat regi. Spridning av
anvandandet av ett kvalitetsregister for epilepsi ar darmed en stor utmaning, men helt
nodvandig for att pé sikt fa kunskap om vérdens kvalitet. Det finns inget annat verktyg
som kan ge oss hogkvalitativ information om detta och de fa forsknings- och
enkitstudier som finns beskriver stora brister med en ojamlik och otillracklig vard.

Vikten av anvidndandet av registret framgar &ven i Personcentrerat och sammanhaéllet
vardforlopp for epilepsi som publicerades 20 oktober 2022. Dar framgar att man
rekommenderar att vardgivaren ska 6verviga registrering i Svenska Neuroregister/
epilepsiregistret eftersom data till indikatorerna kan hdmtas frén registret.

Syfte for kvalitetsregistret

e Kunna folja 9 indikatorer for nationella riktlinjer for vird vid epilepsi som
speglar centrala riktlinjer, se under rubriken kvalitetsindikatorer nedan.

o Forbittra kvalitet avseende uppfoljning och mojlighet till 6verblick av ofta
komplexa och livslanga sjukdomsforlopp. Skapa majlighet till 1angsiktig
uppfoljning och ge stéd for klinisk forskning.

o  Okad patientsikerhet genom att tydliggora allvarliga och livsfarliga tillstind
sisom status epilepticus och kroppsskada relaterat till epileptiska anfall.

e  Ge lattillgdnglig information om biverkningar.

e Tydlighet kring att viktig information har givits och nr.

e Sammanstilla data for kvalitetskontroll som led i forbattrings- och
utvecklingsarbete, exempelvis kunna folja upp att aktuell stillning tagits till
eventuellt behov av avancerad utredning.

e Visa pé och folja epilepsivardens kvalitet 6ver landet - f6r ndrvarande finns
tydliga indikationer p& att varden for epilepsipatienter dr ojamlik och att
vardresurser brister eller saknas. Dock saknas verktyg for att kontinuerligt
kunna folja epilepsivardens kvalitet varfor ett nationellt anvant
epilepsiregister ar en nodvandighet.
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Syfte for beslutsstodet

Forbattra kvalitén avseende uppfoljning och mojlighet till 6verblick av ofta
komplexa och livslanga sjukdomsforlopp. Skapa majlighet till 1angsiktig
uppfoljning och ge stod for klinisk forskning.

e Okad patientsikerhet genom att tydliggora allvarliga och livsfarliga tillstind
sisom status epilepticus och kroppsskada relaterat till epileptiska anfall.

e Information om likemedelsbehandling och anfallsfrekvens under graviditet.

e  Kontinuerlig uppfoljning och métt pé patientens livskvalitet samt psykiska
maende.

Figur 2 Vy fran patientoversikten i epilepsiregistret.

Anslutningsgrad

Februari 2019 publicerades nationella riktlinjer fér vard vid epilepsi. Indikatorer for
efterlevnaden av riktlinjerna nationellt kommer till stora delar kunna foljas via
epilepsiregistret. Arbetet med att faststilla indikatorer for att kunna f6lja hur
riktlinjerna efterlevs pagick under 2020 i en arbetsgrupp i Socialstyrelsens regi och
publicerade i borjan av 2021. De verktyg som for narvarande stér till forfogande ar
enkiter samt Socialstyrelsens patientregister. For ett antal centrala riktlinjer kan dock
inte indikatorer fis fram via dessa kéllor. Enkéter har dessutom kidnda brister i bade
svarsfrekvens och i hur fragor tolkas och besvaras. Ett antal viktiga indikatorer
kommer ddrmed troligen att fa beteckningen utvecklingsindikatorer, dvs véntar pa
utveckling av underlag som exempelvis epilepsiregistren skulle kunna leverera om bara
tdckningsgraden var adekvat. Framover kommer saledes kliniker/mottagningar behova
prioritera registrering i epilepsiregistret for kvalitetskontroll och se registret som ett
viktigt kvalitetsverktyg.

Vi ser dock stora problem kring att sprida epilepsiregistret 6ver landet. Dels finns en
viss registertrotthet hos lakarkollegor inom neurologin dir tio diagnosomraden har
register. Dels ar landets cirka 70 000 vuxna epilepsipatienter spridda pd manga olika
kollegor over landet, bade neurologer och andra specialister som allménlékare,
internmedicinare osv. Bara att nd landets omkring 500 neurologer spridda éver manga
sjukhus och mottagningar och hoppas att de vill medverka i registret ar minst sagt en
utmaning.
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Den 31 december 2022 var anslutningsgraden 48 enheter spridda 6ver landet. Var
forhoppning ar att vi med hjilp av de nationella riktlinjerna samt med var publicering
av anslutna enheter och deras tickningsgrad kommer fi en 6kad anslutningsgrad till
registret.

I vintan pé en hogre anslutning generellt har vi beslutat att fokusera p& hur registret
anvinds inom de sju universitetssjukhusens epilepsivard.

Kvalitetsregister for: Epilepsi
Administrativ niva: Riket
Alla patienter

10535 100.1 51% 67.7%

Aktuella patienter kvalitetsregistret Antal reg per 100,000 invanare 2022 Har minst ett registrerat besok Har pagaende behandling

Antal registreringar

sssss

Figur 3 Vy fran Neurodashboard, deltagande sjukvdrdsregioner och antalet registrerade
aktiva patienter 2023-06-28

Tackningsgrad

Ett antal enheter har fortsatt inga eller fatal patienter inlagda i registret vilket kan
tolkas som en troghet att komma igdng med registreringen och ménga skulle darfor
behova kontakt och starthjalp. Tyvarr har de enskilda enheterna hittills inte ansett sig
ha resurser till detta. Av 48 enheter 6ver landet som registrerat patienter har 16 lagt in
farre &n 5 patienter. Det ska dock papekas att 7 av dessa ar Barn- och
ungdomsmottagningar som endast har ett fital patienter som ar 18 ar eller dldre.

Malet &r att inkludera de patienter med epilepsi som f6ljs pa universitetsklinikerna,
eftersom dessa har vardansvar for de personer med epilepsi som har storst
sjukdomsbérda. Vardkvaliteten och i vilken man nationella riktlinjer foljs for denna
grupp ar séledes extra viktig att kartligga och mojlighet att folja kvalitetsindikatorer
bor vara av storsta intresse for verksamhetschefer, som forhoppningsvis kommer att
prioritera att registret anvinds i det dagliga arbetet pa kliniken.
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Tabell 2 Registeraktivitet hos de olika enheterna 2022.

Aktuella Totalt antal  Totalt antal ';g;zl::::al

Totalt antal ) registrerade  registrerade el
Enhet registrerade z:g::ter besok behandlingar vid

patienter a under startade under a

rapportaret o o rapporarets
rapportaret  rapporaret slut

Aleris specialistvard Axesshuset 920 88 o
Angered 14 14 17
Barn- och ungdomsmedicin, Karlstad 6 6 *
Barn- och ungdomsmedicinsk mottagning Sundsvall * * *
Barn- och ungdomsmottagning NAL 25 25 61 5 31
Barnkliniken ALB 130 130 13 8 231
Barnkliniken Akademiska Sjukhuset 42 42 12
Barnkliniken DSBUS 22 22 * 7
Barnkliniken Helsingborgs Lasarett 17 17 62 7 18
Barnkliniken Link6ping * * *
Barnkliniken Malmé o o o o
Barnkliniken Ryhov 20 20 72 24 15
Barnkliniken Sédersjukhuset 30 29 7
Barnkliniken Umea US 20 20 13 * 31
Barnkliniken Visteras 15 15 S 20
Barnkliniken i Hudiksvall * * *
Barnkliniken Orebro US 14 14 g
Bollnds * * *
Capio St:Goérans Sjukhus 327 283 36 10 244
Centrum fér neurologi Stockholm * * * *
Danderyd 57 56 15 L 53
Eksjo * *
Eskilstuna 40 39 *
Gavle * * *
Helsingborg o o o
Huddinge 1231 1218 358 38 1907
Hassleholm * * 5
Kalmars Barnklinik * * 13 7 5
Karlskrona o o
Landskrona 107 105 * * 134
Lund 52 49 55
Motala 232 210 48 * 284
Neurologiska kliniken Link6ping 573 566 28 10 956
Nykoping 204 192 * 57
Ryhov 13 13 10
Sahlgrenska 763 745 259 47 1095
Solna 1275 1262 120 14 1764
Specialistcentrum Barn och Unga Angered * * 8 6 *
Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg 52 47 59
Umead 15 15 26
Uppsala 493 479 26 21 458
Visby * * *
Villingby Neuro 41 34 32
Varnamo * * *
Angelholm 20 20 @ @ 26
Orebro 1252 1196 40 * 131
Ostersund 483 451 6 192
Ostersund, Barn och Ungdomsmedicin * * *
Total 7713 7458 1191 213 7928

Datauttag NEURO/EPreg 2023-06-05

*antal fdrre dn fem
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Informationen om antalet patienter med epilepsidiagnos som &r knutna till respektive
klinik kommer fran de enskilda klinikerna. Sammanlagt var cirka 13 000 vuxna
patienter med epilepsidiagnos knutna till de sju universitetssjukhusen i slutet av 2022
och av dessa var 5 654 patienter inkluderade i epilepsiregistret. Sammantaget var
séledes cirka 43% av patienter med epilepsi knutna till universitetsklinik inkluderade i
epilepsiregistret. Detta dr endast en marginell 6kning frén féregdende ar da 42% var
inkluderade, men en markant 6kning fran cirka 25% 2020 di Svenska neuroregister
gav anslag till universitetsklinikerna for att anstélla en resurs, under begransad tid, for
att ldgga in patienter i registret. Det avspeglar mahidnda hur registertrétthet och ovilja
att dubbeldokumentera samt den i 6vrigt hoga arbetsbelastning véra kollegor dras
med, vilket f6ljaktligen paverkar takten med vilken klinikerna kan registrera nya
patienter. Det tydliggoér dven behovet av automatisk 6verforing frén journal till register
och till dess att detta dr en verklighet, behovet av en anstélld resurs pé respektive klinik
som arbetar med registrering. Och eftersom tillgédngen till sddan ser vildigt olika ut for
de manga kvalitetsregister som ska registreras via klinikerna, bor mahanda krav stillas
av bestéllarna att sidan resurs fordelas lika mellan bade register och
verksamheter/kliniker.

Nedan i tabell 3 redovisas for de sju universitetssjukhusen hur stor andel i procent av
respektive kliniks patienter som var inkluderade i epilepsiregistret i slutet av 2022. Ett
av universitetssjukhusen har hittills haft knappa mojligheter att 14gga resurser pa att
inkludera patienter i registret och ett ytterligare har forst kunnat komma igdng med
registrering det senaste aret.

Tabell 3 Andel inkluderade patienter pa universitetssjukhusen.

Universitetssjukhus Ant_al kdnda Ant.al registrerade Andel Ant.aI aktuella
patienter patienter patienter

Akademiska sjukhuset 1000 493 49% 479
Karolinska Universitetssjukhuset 3500 2506 72% 2480
Norrlands universitetssjukhus 1000 15 2% 15
Sahlgrenska Universitetssjukhuset 2500 763 31% 745
Skanes universitetssjukhus Lund 900 52 6% 49
Universitetssjukhuset i Linkdping 2000 573 29% 566
Universitetssjukhuset Orebro 2100 1252 60% 1196
Alla universitetssjukhus 13000 5654 43% 5530

Under 2022 inkluderades 1035 nya patienter. I december 2022 fanns 7713 patienter i

registret, varav 5654 patienter knutna till universitetsklinik enligt ovan.

I samband med framtagandet av nationella riktlinjer kom man fram till att cirka 8o

000 personer i Sverige har diagnosen epilepsi, varav cirka 10 000 barn. Vi har tidigare

utgatt fran en uppskattad prevalens pd 70 000 personer med epilepsi, varav 60 000

vuxna, utifrén epidemiologiska studier. Tackningsgraden for vuxenepilepsiregistret

nationellt har diarmed f6r &r 2020 beriknats till 7,4 %. Med den nya prevalenssiffran
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blir tdckningsgraden nationellt 11% for 2022 (12,9 % om vi fortsatt rdknat med tidigare
prevalenssiffran, for jimforelse), tabell 4. Siledes en fortsatt 1ag siffra nationellt men
malet dr inte heller att tdcka hela populationen.

Tabell 4 Tickningsgrad 6ver tid. Det dr 70 000 personer i mdlgruppen 2021 och 2022, 1
stdllet for 60 000 dvriga dar.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021
Antal registrerande patienter 41 172 574 1163 2133 3894 4417 6678
Antal patienter nationellt i 60000 60000 60000 60000 60000 60000 60000 70000
malgruppen
Tackningsgrad (%) 0 0,3 1 1,9 3,6 6,4 7,4 9,5

Som vi skrev i forra drets rsrapport sa véntar vi fortfarande pa siffror fran
Socialstyrelsen for att kunna hitta enheter som har ménga patienter med
epilepsidiagnos knutna till sig, férutom universitetssjukhusen, och uppmuntra dem att
anvinda registret for sin interna kvalitetskontroll fér epilepsivard och dven redovisa
kvalitetsindikatorer for nationella riktlinjer till Socialstyrelsen framover.

Arbete med registret har visat sig vara ett bra kvalitetsprojekt for ST-ldkare pa enheter
som utbildar neurologer pa flera platser och kan ldgga en god grund for att
registerarbetet blir en naturlig del i det kliniska arbetet.

Vér erfarenhet dr att fa patienter begér opt-out till att delta i epilepsiregistret.

Datakvalitet och missing data

Vid genomgang av missing data visar det sig att pa vissa enheter liggs basdata
sannolikt in i registret av en person som inte har primirt behandlingsansvar eller
tillgang till data om patienten, till exempel information om tidpunkt fér debut, diagnos
och remissdatum samt likemedelsbehandling. Detta dr information som kan vara svar
att rattvisande fa fram om en patient haft diagnos i manga ar och behandlats inom en
annan region eller pi enhet med annat journalsystem. Vi ser inte heller dessa data som
viktiga kvalitetsindikatorer for epilepsipatienter. I drets rapport redovisas darfor inte
siffror pa missing data f6r dessa parametrar.

Antal pagéende behandlingar visas i tabell 5 nedan. Tre av de mest anvinda
lakemedlen i vart register, levetiracetam, lamotrigin och karbamazepin 4r ocksa de
mest forskrivna i landet. De relativt hoga siffrorna for paboérjade och avslutade
behandlingar speglar att behandlarna soker annat lakemedel med 6kad effekt for sina
patienter for bittre anfallskontroll.
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ndra lakemedel 0.73%
zonisamid 1.11%Rnnat epilepsildkemedel 0.83%

VNS 1.20% . _Clobazam 1.31%
vigabatrin 0.11%.

topiramat 3.38%
Stiripental 0.08%
rufinamid 0.26%.

slikarbazepinacetat 0.37%
“etosuximid 0.40%

karbamazepin 13.81%
reg C _Ketogen kost 0.08%
perampanel 1.169 —klonazepam 1.89%

oxkarbazepin 3.05%

Andel pAg2ende behandlingar vid rapportarets slut lakosamid 5.84%

levetiracetam 24.43% "

“"~lamotrigin 22.78%

Figur 4 Fordelning andel behandlingar vid rapportarets slut.

Tabell 5 Rapporterade behandlingar.

Acetazolamid 1

Andra lakemedel 72 14 58
Annat epilepsildkemedel 139 45 66
clobazam 272 48 104
Diazepam 147 15 6
eslikarbazepinacetat 42 12 29
etosuximid 155 46 32
felbamat 3 1

fenobarbital 116 39 63
fenytoin 244 80 160
gabapentin 59 24 32
karbamazepin 1480 338 1095
Ketogen kost 66 18 6
klonazepam 240 46 150
lakosamid 632 115 463
lamotrigin 2547 401 1806
levetiracetam 2931 579 1937
Midazolam 456 7 72
oxkarbazepin 723 160 242
perampanel 134 35 92
pregabalin 87 29 58
primidon 17 7 10
rufinamid 43 12 21
Stiripental 24 6 6
Sulthiam 8 4

topiramat 441 108 268
valproinsyra 1614 326 960
vigabatrin 90 48 9
VNS 118 14 95
zonisamid 152 40 88
Total 13053 2617 7928

Datauttag NEURO/EPreg 2023-06-05
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Registret kan dven ge information om patienten haft en allvarlig biverkan eller inte.
Allvarlig biverkan innebar att den féranlett sjukhusvard eller sjukskrivning. Under
2022 var detta registrerat hos 971 patienter med minst en kontakt registrerad under
aret, vilket ar 64,1% av 1516 patienter. I tabell 6 nedan framgar dven att 76,5% av
patienter med ett besok under aret har fatt information om hur anfallskuperande
behandling ska hanteras alternativt att det inte bedéms aktuellt med sédan behandling.

Tabell 6 Registrerade svar pd kvalitetsindikatorer hos vuxna patienter med ett besok
registrerat.

kvalitetsindikator Ant_al Ja Nej Inte Saknar Andel registrerade
patienter relevant  svar svar
Korkortsinformation 1516 794 220 411 91 79.5%
Fertilitetsinformation* 617 342 76 158 41 81%
Riskreduktion 1516 874 197 357 88 81.2%
Anfallskuperande behandling 1516 571 262 588 95 76.5%
Allvarlig biverkan 1516 8 963 na 545 64.1%

* endast kvinnor 18-55 Gr ingar i berdkningarna och antal

Kvalitetsindikatorer

Under 2022 har arbetet fortsatt med att utveckla redovisningen av prioriterade
kvalitetsindikatorer for att kunna f6lja nationella riktlinjer f6r vard vid epilepsi for barn
och vuxna patienter med diagnosen epilepsi. Som en del av detta har vi &ven omarbetat
registret for att framgent kunna registrera patienter av alla aldrar i samma register.
Foljande 9 indikatorer speglar centrala nationella riktlinjer och for de fem forsta pa
listan redovisas missing data nedan. For 8 av dessa 10 kvalitetsindikatorer ar
epilepsiregistret den enda kéllan som finns for att kunna fa fram information och
statistik.
e Klassificering av epilepsi
e Magnetkameraundersokning av hjarnan utford (giller ej diagnos G403)
e Information om fertilitet och graviditetsaspekter (arlig pAminnelse, bara
kvinnor frén 12 &r)
e Information om korkortsregler (kommer upp arligen fran 15 ars alder)
e Information om riskreduktion
e Kontakt med epilepsiskoterska
e Kontakt med eller bedomning pa epilepsiteam
o Stillningstagande till avancerad utredning av farmakologisk terapiresistent
epilepsi
¢ Kontakt med ldkare senast for 13 méin sedan (vuxna under 5 forsta dren efter
diagnos) respektive for 7 mén sedan (barn)
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Klassificering av epilepsi

Klassificering ar central for att patienten ska fa ratt behandling, bade vad géller
farmakologiska och avancerade insatser. Specificering av diagnosen kan ses som ett
matt pa vardens kvalitet och speglar ofta hur vil patientens epilepsi analyserats och
utretts. Bristande klassificering kan leda till att insatt behandling valjs felaktigt och
medfor forsamring av patientens anfallssituation. Som antyds i tabell 77 finns en stor
mingd subklassifikationer.

Tabell 7 Registrerade epilepsidiagnoser.

Antal
Underdiagnos aktiva

patienter
Absenser, ospecifierade, utan grand mal-anfall 6
Annan epilepsi 166
Annan fokal partiell idopatisk epilepsi 13
Annan generaliserad epilepsi och andra epileptiska syndrom 189
Barnepilepsi med absenser petit mal (pyknolepsi) 5
Benign barnepilepsi 1
Epilepsi med grand mal efter uppvaknande 5
Epilepsi ospecificerad 2974
Frontallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestorning 18
Frontallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestérning 47
Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom 620
Generaliserad symtomatisk epilepsi ospecificerad 85
Grand mal-anfall, ospecificerat 3
Juvenil absensepilepsi 29
Juvenil myoklon epilepsi 182
Myoklonisk-astatiska anfall, Lennox-Gastauts syndrom 2
Occipitallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestorning 2
Occipitallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning 5
Parietallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandest6rning 2
Parietallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning 8
Partiell epilepsi enkel utan medvetandestdrning med sekundar generalisering 66
Partiell epilepsi enkel utan medvetandestorning ospecificerad 32
Partiell epilepsi komplex med medvetandestorning med sekundar generalisering 488
Partiell epilepsi komplex med medvetandestorning ospecificerad 117
Partiell epilepsi komplex med medvetandestérning psykomotorisk 11
Partiell idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom med lokal bérjan 73
Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med enkla partiella anfall 155
Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa partiella anfall 1822
Primart generaliserad idiopatisk epilepsi ospecificerad 158
Speciella epileptiska syndrom 3
Temporallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestérning 16
Temporallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning 155
Total 7458

Datauttag NEURO/EPreg 2023-06-05
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Av 7713 patienter inkluderade fram till december 2022 har cirka 60 % av patienternas
diagnos subklassificerats, vilket dr ett méitt pa hur detaljerad utredning och
beddémnings som gjorts dven om alla inte kan subklassificeras. Har dr det svért att
uttala sig om vad som ir en
forvantad andel
populationen som gar att
Kklassificera, men rimligen
bor 75% kunna fé en

specifik epilepsidiagnos.
Siffran har stigit nagot Diagnos klassificering
sedan foregéende &r. En
ytterligare forbattring kan
vantas i takt med att

. o subklassificerad 60.12%
patienten kommer pé ett
aterbesok.

Figur 5 Visar andelen patienter som fdtt en
subklassificerad diagnos eller inte.

I tabell 8 och tabell 9 ses virden fran epilepsiregistrets start 2014 for fyra viktiga
kvalitetsindikatorerna.
e Diagnos ICD, specificerad: Alla epilepsidiagnoser utom G40.9 (Epilepsi,
ospecificerad).
o Lakarkontakt: Alla lakarkontakter (OBS endast likarkontakter, alla typer av besok)
e  Graviditet/fertilitetsaspekter: Information ar given om
graviditet/fertilitetsaspekter (endast kvinnor 12-55 &r)
e Registrerad MR (ej G40.3): MR alla epilepsidiagnoser utom ICD G40.3
(Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom).
e Behandling med Epilepsirelaterat preparat (denna #r borttagen pa bestillning av

registeransvarig men temporart tillbakalagt for att redovisa fem indikatorer for aret).

Tabell 8 Missing values for viktiga indikatorer (antal).

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal aktuella patienter 41 176 633 1313 2366 4247 4897 7156 7471
Diagnos ICD, specificerad 32 150 471 887 1388 2259 2767 4276 4492
Lakarkontakt 18 73 434 783 1234 1796 2285 2767 3114
Antal aktuella kvinnor 31 105 355 691 1210 2160 2478 3656 3797
Graviditet (endast kvinnor) 9 30 120 288 476 716 980 1260 1466
Diagnos ICD (ej G40.3) 34 142 516 1078 2015 3674 4209 6202 6472
MR (ej G40.3) 11 51 158 333 560 810 1059 1746 1877
Behandling 32 156 504 955 1548 2196 2786 5017 5351
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Tabell 9 Missing values for viktiga indikatorer (andel).

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Diagnos ICD, specificerad 78.0 85.2 74.4 67.6 58.7 53.2 56.5 59.8 60.1
Lakarkontakt 43.9 41.5 68.6 59.6 52.2 42.3 46.7 38.7 41.7
Graviditet (endast kvinnor) 29.0 286 338 417 393 331 395 345 386
MR (ej G40.3) 324 359 306 309 278 220 252 282 290
Behandling 780 886 796 727 654 517 569 701 716

Magnetkamera utford

Andelen patienter med minst en lakarkontakt registrerad har 6kat fran 38,7 % 2021 till
41,7 % 2022, tabell 9. Det kan stimma med den extra satsning som gjorts med
inkludering av patienter under 2021 dir basdata i forsta hand lagts in. Det finns
fortsatt enheter dar patienter inkluderats och basdata lagts in men anvindning av
registret inte implementerats. Darmed ligger exempelvis siffran for utférda
magnetkameraundersokningar fortsatt 1agt, 29 %, tabell 9. I takt med att patienterna
kommer pé aterbesok forvintas siffran stiga. Genomgéngen
magnetkameraundersokning har hog prioritet i de nationella riktlinjerna.
Undersokningen kan ge vardefull information om orsak till epilepsin, eventuellt behov
av fortsatt kontroll av funna forandringar som tumorer och snabbare fora in
behandlares tankar mot avancerad utredning och behandling sdsom epilepsikirurgi.

Information om fertilitets- och graviditetsaspekter

Information om graviditet och fertilitetsaspekter har hogsta prioritet (1) i nationella
riktlinjer pa grund av att atgdrden kan minska risken f6r missbildningar och
utvecklingsrelaterade funktionsnedsattningar samt skapa 6kad trygghet for kvinnor
och minska risken for oplanerad graviditet. Information kriaver kontakt och i enlighet
med resonemanget i stycket ovan angiende utféorda magnetkameraundersokningar,
forvantas siffran for given information stiga i takt med aterbesok och 6kad anviandning
av registret. Informationen bor ges érligen och om patienten haft minst en kontakt
under rapportaret har information om graviditet och fertilitetsaspekter (alternativt har
amnet inte bedomts aktuellt) hos 81 % av kvinnorna, tabell 6.

Information om korkortsregler

I tabell 6 framgér att av de patienter som har minst en kontakt registrerad s& har
information kring korkort/alternativt att sidan information inte bedémts vara relevant
(exempelvis om personen dr omyndigférklarad eller om hen inte 6nskar ta korkort),
getts i 79,5% av fallen. Aterkommande information r centralt for efterlevnad. Andelen
patienter dir detta registrerats bor forstés ligga narmare 100% eftersom vi inom ramen
for vuxenepilepsiregistret endast inkluderar personer 6ver 18 ars dlder. Detta da riatten
till korkortsinnehav ar reglerad inom svensk lagstiftning och for epilepsipatienter finns
sarskilda medicinska krav som maéste uppfyllas for fortsatt sidant innehav.
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Information om riskreduktion

Ytterligare en prioriterad indikator 4r om information om riskreduktion ar given. For
patienter med minst en kontakt registrerad var information given hos 81,2 %, tabell 6.
Vilken information som getts &r inte specificerad d& samtal kring risker méste
individualiseras for att inte skrimma eller traumatisera patient och narstdende och d&
all information inte géller for alla epilepsiformer, ex information om SUDEP (Sudden
Unexpected Death in Epilepsy). I vardagen finns en mingd situationer dér eftertanke
och planering kan minska skaderisker for personer med epilepsi. Inte sillan har patient
och anhoriga valt att inte tdnka sa mycket pa risker och samtal kring detta forebygga
skada utan att skrimma. Det kan gilla vikten att ta sitt likemedel regelbundet da
glomda doser kan 6ka risken pétagligt for anfall, att inte vénta vid kanten pé en
tunnelbaneperrong, byta ut mébler med vassa kanter, ha en 1ag sidng, aldrig bada utan
séllskap dven i badkar och sa vidare.

Dessa data ar i hog grad kvalitetsindikatorer och information om dem kan endast nés
via epilepsiregistret. I takt med att enskilda enheter/kliniker sjdlva kommer att vilja
forbattra sin kvalitetsuppfoljning eller s sméningom fa fragor frin Socialstyrelsen eller
andra myndigheter, bli det tydligt att epilepsiregistret ar ett viktigt och delvis det enda
verktyget for bedomning av vardkvalitet for epilepsipatienter.

Validering av datakvalitet

Vér IT-plattform innehaller flera mekanismer som framjar datakvalitet: pAminnelse att
centrala data for kvalitetsindikatorer saknas alternativt behover uppdateras, orimliga
varden spirras, ingen fritext for indikatorer och ytterligare arbete pagar for att
underlitta prioritering av de viktigaste data.

Eftersom registrering av data i epilepsiregistret gors av lakare/sjukskoterska, dvs den
som bedomer och behandlar patienten i samband med kontakt med patienten, anser vi
att validering sker indirekt redan vid registrering.

Under 2022 har vi inte kunnat frigéra nagra resurser for att i efterhand validera data i
registret. Epilepsiregistret har inte validerat datakvaliteten de senaste fyra éren,
forutom ovan beskrivna rutin.

PROM/PREM

Vi har inte underlag for att berdkna tackningsgraden for PROM-fragor foregiende &r.
Fokus har helt legat pé att inkludera patienter i registret.

Patientens Egen Registrering (PER)

Patienten kan via PER fylla i formular for hilsorelaterad livskvalitet (EQ-5D-5L) och
psykiskt méende (HAD), allmént maende/biverkningar och patientrapporterad
behandling som ett matt pd compliance.
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Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anviandning av registret och for god
rapportering ar den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen ir dirfor en central funktion och vi har utvecklat flera méjligheter
for deltagande enheter att ta del av data och av resultat. Vidareutveckling och
forenkling av datauttag och tillging till den egna enhetens resultat pagér. Vi skiljer pa
Patientoversikten och Utdatafunktioner.

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

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska grénssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvianda som vid
patientbesoket. Har sammanfattas den information som behandlande ldkare behéver
som utgangspunkt for bescket och for de beslut som behover tas. Detta ar troligen den
for sjukvardspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som motiverar till
rapportering i epilepsiregistret. Patient6versikten har ocksa den férdelen att data om
patienterna hela tiden anvinds och ddrmed granskas och foljaktligen kvalitetssékras.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information s&
ar det en grundldaggande funktion att erbjuda tillging de data som man rapporterat. Vi
har alltsedan starten arbetat efter malsittningen att ge deltagande enheter maximal
tillgang till sina egna data och med aren utarbetat en alltmer sofistikerad arsenal av
verktyg for dtkomst av registerinformationen och den egna enhetens resultat. Fran
borjan var detta tinkt for de som deltagit i registerarbetet men med tiden har vi i
okande utstrackning stravat efter att gora data tillgangliga aven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet.

Neurodashboard

Neurodashboard ér en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva
ner pé enhetsnivé. Sedan 2021 ar Neurodashboard 6ppen for alla pa var hemsida, med
hénsyn tagen for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns mojlighet
att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgidngliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jaimfora olika vardenheter.

Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgéng till de data de sjélva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullsténdigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pé en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pa detta sétt dr all information tillginglig for den enhet som
ocksa dger denna information.
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Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dar enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till férdefinierade pd administrativt viktiga kategorier av
patienter ssom “véra patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

Registret uppdaterar kontinuerligt virdgivaren om relevanta aspekter av epilepsivérd.
Vérdgivaren paminns om viktiga fragor dar aterkommande information ar centralt f6r
att uppritthalla god och siker vard. Anvindandet sidkerstéller dels kvalitet vid varje
enskild kontakt, dels 6ver tid. For patienter med terapiresistent epilepsi drivs
utredning och behandling i for liten utstrackning. Kartldggning av anfall med video-
EEG, genetisk och metabol utredning, ytterligare utprovning av likemedel samt
stallningstagande till epilepsikirurgi eller annan avancerad behandling underutnyttjas
idag. Epilepsiregistret hjdlper anvindaren att minnas att ta stillning.

Av g framtagna kvalitetsindikatorer som speglar nationella riktlinjer for vard vid
epilepsi kan 8 f6ljas enbart via epilepsiregistret. Statistisk for fem indikatorer framgar i
denna rsrapport och presenteras i tabell 6. Samtliga visar positiv utveckling med att
okad andel patienter fatt viktig information om korkort, fertilitet och graviditet,
riskreduktion samt att klassifikation av epilepsi och magnetkameraundersokning ar
utford. Att kollegor pdminns om dessa fragor sé att de aktualiseras vid patientbesok
forbéttrar vardens kvalitet inom viktiga omraden.

Resultaten enligt tabell 6 pavisar exempelvis en klar forbattring av exempelvis
information kring graviditet och fertilitet till patienter som haft en ldkarkontakt. Varje
oplanerad graviditet med risk for allvarliga fosterskador pa grund av oldmplig
medicinering som kan undvikas, innebar att minst tre personer besparas konsekvenser
som ofta paverkar livet negativt under ménga ar.

Kvartalsrapport skickas till verksamhetschefer innehéllande information rérande
dennes enhet om bland annat antal aktiva epilepsipatienter, sjukdomsduration och
medelélder. Verksamheten far har aktuellt status for registrets aktivitet och pé sé sitt
paminns om mojligheten att f6lja virdenhetens kvalitet for vard vid epilepsi.

Jamlikhet, jamstalldhet och tillganglighet

Epilepsisjukvarden i Sverige ar inte jamlik, tillgdngen till neurologer och i synnerhet
epileptologer varierar stort 6ver landet liksom tillgangen till epilepsisjukskdterskor.
Epilepsiregistret ar dock tillgangligt for alla vardgivare som arbetar med personer med
epilepsi, oavsett geografiskt lage.

Fordelning i registret mellan man och kvinnor ar i stort lika vilket speglar prevalensen.
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Tabell 10 Fordelning kvinnor och mdn.

Antal Tid sedan Duration Alder vid Aldervid  Alder vid
aktiva inklusion i (median ar sjukdomsdebut  diagnos sista
Koén patienter registret sedan (median) (median)  uppfoljning
(median sjukdomsdebut) (median)
antal ar)
Kvinna 3791 3,1 17 18,1 25,6 43
Man 3664 3,1 15,5 20,1 26,8 45,7
Total 7458 3,1 16,5 19,2 26,2 44,1

Datauttag NEURO/EPreg 2023-06-05

Prioriterade utvecklingsomraden

Registrets utformning och omfattning forbattras och vidareutvecklas kontinuerligt,
men i dess nuvarande utformning finns mdjlighet att 14gga in alla data som behovs for
att ge underlag for att f6lja de kvalitetsindikatorer som nimns under rubriken
Kvalitetsindikatorer ovan, sidan 29. D4 dessa indikatorer tacker viktiga delar av de
centrala nationella riktlinjerna &r fortsatt arbete for att sprida anvindningen av
registret var hogsta prioritet.

Det arbete som namnts ovan (under Kvalitetsindikatorer) tillsammans med
Barnepilepsiregistret (BEpQ) &r i det ndrmaste slutfort.

Vidare har ett 6kat samarbete inletts med Svenska epilepsikirurgiregistret (SNESUR)
for att mer heltdckande kunna f6lja epilepsipatienters vard via Svenska neuroregister.
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Hydrocefalus

Sammanfattning for patienter och anhoriga

Sjukdomstillstdndet hydrocefalus, som ibland kallas "vattenskalle”, kéinnetecknas av
att cirkulationen av ryggmargsvatska inte fungerar som den ska, vilket medfor att de
naturliga vitskefyllda hdlrummen i hjdrnan (ventriklar) blir stérre &n normalt. Hos
vuxna ar den vanligaste formen normaltryckshydrocefalus (NPH), som framfor allt
drabbar dldre. Den kan orsakas av till exempel hjarnblodning, hjarnhinneinflammation
eller skalltrauma, men ofta finns inte en kind orsak; da kallas det for idiopatisk
normaltryckshydrocefalus iNPH). Sjukdomen gor att drabbade patienter far problem
med géing och balans, mental svikt och svarigheter med vattenkastningen. Tillstandet
behandlas med en neurokirurgisk operation, oftast en s kallad shuntoperation, vid
vilken ryggmaérgsvitskan leds fran hjarnan till buken eller hjartats formak. I vissa fall
racker det att Oppna en passage mellan hjarnans kamrar, s.k. stomi (formellt
ventrikulocisternostomi). Behandlingsresultaten dr goda, med betydande forbéttring i
symtom och livskvalitet hos 50—80 % av patienterna. Operationstekniken har 6ver
tiden forbattrats och andelen komplikationer ar ca 20 %, varav en stor andel ar mindre
allvarliga som gér att tgirda utan att patienten behover genomga en ny operation.

Nationellt kvalitetsregistret for hydrocefalus (NKH) har som 6vergripande syfte ar att
se till det ar hog kvalitet pa behandling och uppf6ljning av vuxna patienter med
hydrocefalus. Behandlingen ska hélla en hég internationell standard och vara lika
oavsett var man bor i Sverige. Registret vill ocksa 6ka kunskapen om hydrocefalus hos
hélso- och sjukvardspersonal samt allménhet.

I NKH registreras de vuxna patienter som genomgér en hydrocefalusoperation i
Sverige. I registret lagras bland annat demografiska data (t.ex. kon och alder),
uppgifter om symtom och vardforloppet, samt patientens upplevelse av varden.
Patienterna far information om registret och kan vilja att inte delta, statistik fran
registret baseras dirmed pa data fran de patienter som givit sitt samtycke eller som nu
ar avlidna. Véldigt fa patienter véljer att inte delta varfor tdckningsgraden ar god. Varje
ar sammanstalls registrets arbete, samt statistik som illustrerar situationen kring
hydrocefalusoperationer och hur den har forandrats 6ver tid. I arets rapport kan vi for
forsta gangen presentera statistik for hur patienterna sjéalva upplevt sin vard. Nastan 9
av 10 patienter dr nojda eller mycket néjda med sin vard, men tyvarr upplevde ungefar
halften att vintan pa operationen var svar eller mycket svér, se figur 14. Av
medicinska skil bor véntetid till utredning och behandling inte vara for 1ang.
Statistiken fran registret visar att vantetiderna ar langa, och har 6kat 6ver tid (se figur
9, figur 10 och figur 11. Detta visar pa hur viktigt det ar att bevaka, och aktivt arbeta
med att forkorta véntetiderna, vilket &r ett prioriterat omrade for NKH.
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Bakgrund och syfte

I nationellt kvalitetsregistret for hydrocefalus (NKH) registreras samtliga vuxna
patienter (18 ar och dldre) som genomgar en hydrocefalusoperation (shuntoperation
eller ventrikulo-cisternostomi) i Sverige. Detta omfattar patienter med olika
hydrocefalustyper, bide kommunicerande och ickekommunicerande former av
hydrocefalus, samt sekundar och idiopatisk diagnos. I registret ar iNPH den i sarklass
vanligaste diagnosen, motsvarande drygt hélften av de registrerade patienterna. iNPH
ar ett vanligt tillstdnd: 0,5 — 3,5 % av alla individer Gver 65 &r berdknas lida av
sjukdomen. Samtidigt visar studier att tillstindet ar kraftigt underdiagnostiserat och
sannolikt opereras idag endast ca 20—40 % av alla drabbade patienter. Det saknas idag
enkla och tillforlitliga metoder for att stélla diagnos och forutse behandlingseffekten
vid iNPH. Utveckling av sidana metoder ar, liksom fragestillningar kring sjukdomens
orsaker och sjukdomsmekanismer, exempel pa aktuella forskningsomraden.

NKH grundades 2004 och ir ett av landets dldsta kvalitetsregister avseende
neurologiska sjukdomar. Registret ingér i Svenska neuroregister sedan véren 2017.
Som namnt ovan ar NKHs 6vergripande syfte att sdkerstilla en hog kvalitet vid
behandling och uppf6ljning av vuxna patienter med hydrocefalus. Registrets har ocksé
som malsittning &r att bidra till 6kad kunskap kring sjukdomen och genom samarbete
och kunskapsutbyte inom professionen forbattra behandlingsmetoder och minska
komplikationer vid tillstdndet. Registret vill &ven 6ka kunskapen om hydrocefalus hos
hélso- och sjukvardspersonal samt allménhet.

Parametrar och skalor

De huvudsakliga uppgifterna som lagras i registret ar demografiska data (t.ex. kon och
alder), uppgifter om symtom och neurologisk funktion, utredningsprincip, typ av
operation och implantat, forandring av symtom 6ver tid, patientens upplevelse av
varden, komplikationer samt ldngtidsuppf6ljning.

Mer specifikt registreras f6ljande i NKH:
e Demografiska uppgifter
e Typ av hydrocefalus
e Typ avoperation
e Perioperativa komplikationer
e Information om implantat och operation
¢ Klinisk undersokning fore operation samt uppf6ljning tre och 12 manader
samt 2, 5 och 10 &r efter operation (brevenkéit). Sedan 2019 gar det dven att
registrera valfria extra uppfoljnings-tillfallen till i registret.
e Utfallsmatt inkluderande skalor inom omréadena
Géng
Balans
Inkontinens
Kognition

O O O O O

Funktion i det dagliga livet (modified Rankin scale)
e Livskvalitet (EQ-5D-5L)
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e Patientrapporterade erfarenhetsmétt rérande upplevelse med virden (PREM)
(sedan januari 2021)

e Radiologiska matt fore och efter operation (sedan januari 2021)

e Justeringar av likvorshunten efter operationen

e Postoperativa komplikationer och reoperationer

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

NKH var rikstdckande fram till och med &r 2017, men sedan dess har Skianes
universitetssjukhus valt att inte fora in sina patienter i registret. Samtliga ovriga sex
hydrocefaluscenter i Sverige: Goteborg, Linképing, Stockholm, Umed, Uppsala och
Orebro deltar i registret. Ett hydrocefaluscenter definieras som en enhet med
samverkande hydrocefalusspecialister inom neurologi, neurokirurgi och radiologi. Vid
enheten bor ocksa finnas administrativa resurser, fysioterapeut, arbetsterapeut och
neuropsykolog. Utrednings-, behandlings- och uppfoljningsarbete sker i det
multidisciplindra teamet.

Utvecklingen av antal genomfoérda operationer per ar i hela Sverige ses i Figur 1. Den
minskning i antalet operationer som ses under 2017-18 forklaras primért av att Skanes
universitetssjukhus under denna period slutade registrera patienter. Bortsett fréan detta
bortfall var trenden fram till de senaste aren att antalet operationer 6kade ver tid.
Under 2020 bidrog coronapandemin till ett kraftigt anstrangt 1age med instéllda
utredningar, operationer och uppféljningar pd manga héll, och detta ar sannolikt den
frimsta orsaken till det minskade antalet operationer som genomfordes under 2020.
Under 2021 tycktes antalet dterga till ssmma niva som fore coronapandemin, men
2022 sjunk antalet registrerade operationer igen. En viss del av minskningen forklaras
av att Norrlands universitetssjukhus pa grund av resursbrist inte registrerat de
operationer som genomfordes 2022, men det forklarar mindre dn hilften av
minskningen. Det ar dn sé ldnge svart att bedoma vad minskningen beror pa, men
grafen skulle kunna visa pa att den tidigare allménna trenden av ett stigande antal
operationer natt en plata sedan ca 2018. Detta ar viktigt att félja upp i samband med
verksamheternas kvalitetsuppfoljning.
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Antal registrerade hydrocefalusoperationer per ar 2004-2022

584

600 — KviNNOT 566
Miin 521
Totalt 497 491 501
500 465
431 424
3gz 00 asg 386
400
331
203 303 201 291 315 304
282 274 285 284
300 0 260 550 259
208 218 221 220

o 184
155

134 144 137 135
e nY 58

175 180 447 181
165 166
100 6159 185 136 147

109

ANTAL REGISTRERADE PATIENTER

2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
OPERATIONSAR

Figur 6 Operationsincidens under Gren 2004-2022, totalt samt fér mdn och kvinnor.
Operationerna utgors bdde av shuntoperationer och ventriculocisternostomier. Den
nedgdng som ses dr 2017 beror pd upphdrd registrering vid Skdnes universitetssjukhus da
de valde att ga ur hydrocefalusregistret i maj 2017, och nedgdngen 2020 dar sannolikt en
effekt av coronapandemin. Nedgdangen 2022 forklaras till viss del, men inte fullt, av att
Norrlands universitetssjukhus inte genomfort registreringar under 2022.

Figur 6 visar ocksa att det sedan 2009 opereras fler min &n kvinnor och att skillnaden
varit ganska stabil de senaste aren. Detta dr ett monster som stimmer 6verens med
operations-incidenssiffror som rapporteras i internationella vetenskapliga studier.
Specifikt for iNPH har andelen kvinnor bland de registrerade patienterna varit
omkring 40% under hela perioden for NKH, med undantag for dren 2008 och 2020 (d&
det var ca 50%). D4 det inte ir etablerat om sjélva sjukdomen iNPH &r vanligare hos
mén an kvinnor tyder dessa siffror pa att denna aspekt bor utredas vidare.

NKH uppskattar, utgdende ifrdn den monitorering som genomforts, att
tackningsgraden mellan 2013 och 2017 var ca 95 % vad géller inklusion av vuxna
patienter som opereras for hydrocefalus i Sverige, eftersom alla opererande center da
deltog i registret. Saledes inkluderades i stort sett alla patienter i Sverige som var 18 ar
eller dldre och som behandlades for hydrocefalus registrerades, forutsatt att de sjalva
hade givit sitt tillstand.

Ar 2018-2019 var tickningsgraden fortsatt lika hog vid de sex center som registrerar
patienter, men da Skanes universitetssjukhus har valt att avbryta registrering i registret
s& har anslutningsgraden minskat fran 7 av 7 mdjliga center till 6 av 7 center. NKHs
styrgrupp arbetar fortsatt med att f& Skanes universitetssjukhus att dteransluta till
registret.

FOr 2020—2022, vilket innefattar coronapandemin, har ingen specifik bedémning av
tdckningsgraden gjorts, men det minskade antalet registreringar bedéms beror pé en
minskning av antalet operationer snarare dn en minskad tackningsgrad. Ett undantag
ar forra dret (2022), da Norrlands universitetssjukhus pa grund av resursbrist inte har
registrerat nya patienter i NKH. Mgjligheterna att i efterhand registrera dessa patienter
utreds.
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For att validera de nuvarande siffrorna for nationell tackningsgrad for NKH sé har en
overgripande tackningsgradsanalys mot Socialstyrelsens register inletts i samarbete
med statistiker fran Kvalitetsregistercentrum (QRC) Stockholm. Denna analys har
forsenats, dd matchning av patienter som genomgatt ventrikulocisternostomi mellan
de tva registren har visat sig komplicerad. Arbete med analysen fortgar, men det kan bli
aktuellt att begrénsa den till patienter som genomgétt shuntoperation, vilket motsvarar
ca 90% av registreringarna i NKH.

Datakvalitet

Datatathet och missing value

Rapporteringsgraden for de mest grundldggande variablerna i registret
(datumangivelser, information om diagnos och operation), samt det vanligaste
utfallsméttet, for alla patienter under aren 2015, 2020 och 2022 visas i figur 7. En
jamforelse mellan aren visar att rapporteringsgraden for de flesta av dessa variabler
har 6kat och de senaste aren ligger pa stabil mycket hog niva. Undantaget ar
utfallsméttet for gng preoperativt, som ligger stabilt kring 70%. En forklaring till
denna kontrast r att de valda utfallsmatten och uppfoljningsperioden &r anpassade
framst for iNPH. Detta illustras av figur 8, som visar samma ar som figur 7 men
fokuserar pa utfallsvariabler, preoperativt samt 3 ménader efter operation, och endast
visar patienter med iNPH. Hér dr rapporteringsgraden for de preoperativa
utfallsmétten hogre, och dven i denna figur ses en 6kning frén 2015 till de senaste iren
for de flesta av dessa métt. Den generella 6kningen &r sannolikt en f61jd av det 6kade
fokus som registret har haft pa att identifiera 1&g rapporteringsgrad for enskilda
parametrar vid individuella center. Dock kan observeras att utfallsmétt vid uppf6ljning
inte rapporteras i samma grad, vilket kan komma i fokus for ytterligare analys och
framtida forbattringsarbete. Ytterligare variablers rapporteringsgrad, samt siffror for
individuella center finns att se pé: https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-
registerdata/
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Tackningsgrad - variabler
Kon: alla patienter; Diagnostyp: kommunicerande & ickekommunicerande

Operationsar 2015 (Sverige totalt, n=566)
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Operationsar 2020 (Sverige totalt, n=424)

Datum fér neurologisk undersékning-
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Diagnostyp-

Diagnos kommunicerande (n=379)-
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Operationsar 2022 (Sverige totalt, n=387)

Datum fér neurclogisk undersdkning-

Remissdatum-
Operationsdatum- 100%
Diagnostyp- 99.7%

Diagnos kommunicerande (n=349)-
Diagnos ickekommunicerande (n=26)-
Operationstyp-

Shunttyp, av shuntopererade (n=367)-
Elektiv operation-
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Figur 7 Rapporteringsgrad for de mest grundlidggande variablerna i registret for patienter som dr opererade
vid ndgot center i Sverige under dren 2015 (6vre figuren) respektive 2020 (mitten) och 2022 (nedre figuren).
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Tackningsgrad - variabler
Kén: alla patienter; Diagnostyp: kommunicerande; Diagnos: idiopatisk NPH

Operationsar 2015 (Sverige totalt, n=337)
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Operationsar 2020 (Sverige totalt, n=283)
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Operationsar 2022 (Sverige totalt, n=270)
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Figur 8 Rapporteringsgrad for utfallsmdtt i registret for patienter med diagnosen idiopatisk
normaltryckshydrocefalus som dr opererade vid ndgot center i Sverige under dren 2015 (Ovre figuren)
respektive 2020 (mitten) och 2022 (nedre figuren).
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Validering

NKH har som avsikt att genomféra en monitorering av samtliga center, for att f6lja upp
faktisk tackningsgrad samt datakvalitet med ca 2 ars mellanrum. Monitoreringen
genomfors korsvis, s att varje center granskas av en eller tva representanter fran ett
annat center, och uppgifter registrerade i NKH jamfors med uppgifter i
patientjournal/patientadministrativa system. Detta genomfordes férsta gingen 2017—
2018 (utfallet rapporterades i arsrapporten 2018) och en ny omgang startade hosten
2020. Denna omgéng planerades avslutas varen 2021 men pé grund av de
anstriangningar i virden som coronapandemin har inneburit s& har slutférandet
skjutits framat och &r nu planerat for halvarsskiftet 2023. Denna gang kommer
monitoreringen att genomféras i form av en vetenskaplig studie for vilken etiskt
godkidnnande har erhallits (Dnr 2020—02253), och resultatet kommer att presenteras i
en internationell vetenskaplig tidskrift. I maj 2023 aterstar endast ett fatal
monitoreringsmoment for fardigstdllande av monitoreringen vid ett center. Samtliga
monitoreringar har genomforts digitalt via Teams/Zoom eller liknande
videosamtalsfunktion.

En validering av datakvalitet genomfordes ocksa under hosten 2019/vintern 2020 i
samarbete med QRC Stockholm. En statistiker frdn QRC genomforde valideringen och
de parametrar som studerades var dubblett- och bortfallskontroller,
ologiska/inkonsistenta kombinationer av variabelvarden, kontroll av orimliga
datumkombinationer, férekomst av otillatna eller orimliga variabelvirden/-datum
samt volymkontroller. Den tidsperiod som kontrollerades var 2004-01-01 till 2019-11-
07 och valideringen omfattade demografiska data samt data fran klinisk
tremé&nadersuppfoljning. Resultaten sammanfattades i arsrapporten for 2020 och
ledde till att ytterligare logiska sparrar for vilka varden som kan registreras for
specifika variabler implementerades samt att centerspecifika listor med potentiella
felaktigheter gicks igenom och i forekommande fall korrigerades av respektive centers
registrator. Detta bedémer NKH har 6kat datakvaliteten hos registret ytterligare.

Under 2022 uppmirksammade Akademiska sjukhuset att virden for
neuropsykologiska tester registrerats inkonsekvent for vissa av deras patienter. En
niarmare granskning och korrigering av data genomfoérdes under aret och problemet
anses nu atgardat.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Registerutveckling

Under aret har ett antal mindre uppdateringar av NKHs registergranssnitt genomforts.
Dessa dndringar syftar framst till att forenkla vissa aspekter av registreringen samt att
minimera risken att patienter exkluderas trots att de har informerats om att de
kommer att inkluderas i NKH. En ytterligare shunttypen lades till som en valméjlighet
vid registrering av shuntomstillning, vilket gor att registrerade data for detta blir mer
precisa.
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De dynamiska virtuella graferna, eller "VAParna” (visualiserings- och
analysplattformarna) uppdaterades under aret s att alla centers data nu kan visas
samtidigt, vilket forenklar jamforelser och utvirdering av likheter och skillnader inom
riket. Detta illustreras i figur 9 nedan, som visar den totala vantetiden inom
vardforloppet for iNPH. VAPen som presenterar kliniskt utfall och komplikationer har
ocksé Gversatts till en engelsk version.

Tid mellan remissankomst & operation - jamfért mellan sjukhus
hposios Mmmeioiads
Diagnos: idiopatisk NPH

Grafisk sammanstélining visas endast da fem eller fler registrerade varden finns (n>9 och n>21 16 kvartiler respeklive percentiler)
80-
70-

60-

=
%
8 4o "‘\-..____/ _ <<
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30- == Universitetssjukhuset Karolinska
=== Akademiska sjukhuset
20- === Universitetssjukhuset i Linkdping
=== Skéines universitetssjukhus
10- Sahlgrenska Universitetssjukhus
Universitetssjukhuset i Orabro
0- === Norrlands universitatssjukhus
P P &
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Figur 9 Presentation av total vintetid inom vardforloppet for patienter med diagnosen iNPH
opererade vid ndgot center i Sverige under dren 2017 till 2022 (grafen dr anpassad frdn VAPen
for vintetider). Funktionen att kunna titta pa data fran samtliga center samtidigt infordes
under 2022. Data visas endast dé fem eller fler registrerade virden finns. Andra tidsperioder
kan ses pa https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-registerdata/.

Kvalitetsindikatorer

Det finns i dagslédget inga nationella riktlinjer for sjukdomsgruppen hydrocefalus och
dirmed inga forankrade kvalitetsindikatorer. Styrgruppen for NKH startade i borjan av
2022 ett arbete runt tva foreslagna kvalitetsindikatorer; vantetider samt forekomst av
subduralhematom. Arbetet bromsades dock in d& det under varen blev klart att NKH
var nominerat som ett potentiellt framtida NPO (Nationellt Programomréde) och
denna nominering sedermera blev beviljad. Arbetet med kartlaiggning av patientens
vig genom varden kommer med fordel att kunna goras inom ramen f6r NPO-arbetet,
och NKH avser darmed att samordna sitt arbete processen inom NPO.

Foljande variabler anses av NKH vara viktiga kvalitetsindikatorer for att kunna

beddma hydrocefalusvarden i Sverige Gver tid:
e Vintetider
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e Komplikationer (inkl. subduralhematom)
e  Kliniskt utfall pa kort och lang sikt

e  Utredningsforfarande

e Reoperationer

De forsta tre av dessa kan f6ljas med hjalp av registrets VAPar som finns fritt
tillgangliga for verksamheter och allménhet pa Svenska neuroregisters hemsida
(https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-registerdata/). Resultat vid varje
center kan dar jamforas med riket och respektive center uppmuntras att utveckla sin
egen verksamhet i takt med utvecklingen i resterande delar avlandet inom
ovanstiende viktiga omraden. Dataunderlaget som VAParna ar baserade pa uppdateras
automatiskt varje natt utgdende ifran registrets data. Arbetet inom NKH de senaste
aren rorande nagra av ovanstiaende kvalitetsindikatorer sammanfattas nedan.

Vantetider

Aven om arbetet kring vintetid som kvalitetsindikator bromsats in s har vintetiderna
over lag fortsatt vara i fokus for NKHs arbete och diskuteras vid varje styrgruppsmote.
Detta dr ett viktigt forbattringsomrade, dé patientgruppen forsdmras markant vid
forsenad behandling. Registret arbetar med olika medel for att belysa och forsoka
forkorta tiden fran remissankomst till behandling. P4 SKRs webbsida "Véarden i siffror”
presenteras andelen patienter som fér vard inom véirdgarantin (9o + 9o dagar frin
remissankomst till operation) vid samtliga center i Sverige. Grafen for de 5 senaste
rapporterade dren visas i figur 10 nedan (data fér 2022 dr rapporterade till SKR men
inte dnnu publicerade). Har ar det tydligt att samtliga center ligger langt under det
onskade mélvirdet vilket motsvarar att minst 80 % av alla patienter ska behandlas
inom 180 dagar.
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Véntetid fran remiss till operation for patienter med idiopatiskt

normaltryckshydrocefalus

Andel INPH-patienter som opereras inom tiden for vardgarantin (180 dagar) frdn remissankomst

Svenska Ne uroregister ‘

Mattenhet: Procent

90 %

. Sahlgrenska Univ.sj. 247 %  sessesssssssscsssssnssssssssssssssssssssssnsssssnssssssssnssssnssansassasssssansassessanss | 80 %
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Figur 10 Graf baserad pd data fraGn NKH som presenteras pa Varden i siffror. Andel
patienter som far vard inom forvantad tid (9o + 9o dagar frdn remissankomst till
operation) vid respektive center samt i riket presenteras for perioden 2017-2022. Den
streckade grona linjen motsvarar riktvdrdet pd 80% som NKH énskar ska uppnds.

Till skillnad fran presentationen pé Vérden i siffror s& maojliggor dataframstéllningen i
den dynamiska VAPen for vintetider pa Svenska Neuroregisters sida dven ingdende
studier inte bara av den totala vintetiden utan ocksa av olika delar av processen. Detta
innefattar vintetiden mellan 1. Remissankomst och neurologisk undersékning, 2.
Neurologisk undersokning och beslut om operation samt 3. Beslut om operation och
operation; dvs de tre héllpunkter som utgor det totala vardforloppet for patienter med
iNPH. For att pd centerniva pa ett battre satt kunna kartlagga, forsté och jamfora sina
véntetider relativt 6vriga center i Sverige, har NKH under 20212022 utvidgat sina
grafiska ssmmanstéllningar s att samtliga vintetider kan analyseras och jamforas mot
varandra direkt i VAPen. Tidigare kunde enbart ett center i taget jamforas mot riket.
Figur 11 visar de olika vintetiderna for patienter med iNPH operarade under 2017-
2022.
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Figur 11 Presentation av vdntetider inom vardforloppet for patienter med diagnosen iNPH
opererade vid ndgot center i Sverige under Gren 2017 till 2022 (grafen dr anpassad fran
VAPen for vantetider). De olika vantetiderna dr mellan: remissankomst och neurologisk
undersokning (Overst), neurologisk undersokning och beslut om operation (mitten) och beslut
om operation och operation (nederst). Data visas endast da fem eller fler registrerade vdrden
finns.

Kliniskt utfall pa kort och lang sikt

Kliniskt utfall méts i NKH med ett antal skattningsskalor for gdng, balans, inkontinens
och dagligt leverne. For att f4 en mer Gvergripande bild av patientgruppens
funktionsniva preoperativt samt grad av forbattring postoperativt sa har ett
vetenskapligt validerat sammanvigningsmaétt, ’INPH-skalan” (Hellstrom P et.al. A new
scale for assessment of severity and outcome in iNPH. Acta Neurol Scand.
2012;126(4):229-237), inkluderats i NKH. Skalan kan sedan 2021 beridknas baserad pé
data som till stora delar redan ingér i NKH, och detta illustreras i en av de dynamiska
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Farbattring [%]

VAParna. Figur 12 visar andelen forbéttrade patienter med iNPH enligt iNPH-skalan
3 ménader efter operation for samtliga center mellan 2017 och 2022. Det ir vart att
notera att detta ar en relativt 1ag andel och att den verkar négot lagre de senaste éren.
Detta bor foljas upp for att se om detta ar en tillfallig effekt, relaterad till fordrgjningar
i behandling av patienter i samband med coronapandemin, eller om det 4r en mer
bestdende trend som bor utredas vidare.

Faorbattring (3 man) i INPH-skalan® (5 poang eller mer) / antal patienter med uppfdljning
“Patlenter som enbart har matvarden 16r en doméan ingdr e| | grafisk sammansiilining

Kdn: alla patienter

Diagnostyp: kommunicerande

Diagnos: idiopatisk NPH

B skines unwversitetssiukhus

| B Universitetssiukhuset Karolinska Solna
BB Axademiska sjukhuset
Universitetssiukhusel i Linkdping

o | | BB sahigrenska Universitetssjukhuset
40%- i | B universitetssiukhuset i Grebro

¥ F ? B nontands universitetssjukhus

‘ [ -
20% I
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Operationsar

Figur 12 Stapeldiagrammet visar andelen iNPH-patienter som har forbdttrats minst 5
podng pé iNPH-skalan for respektive center mellan dren 2017 och 2022. De sju forsta
kolumnerna representerar individuella center och den Gttonde kolumnen visar
genomsnittet for samtliga center. Observera att data for dessa ar saknas for Skanes
universitetssjukhus, vilket gor att den forsta kolumnen ligger pd noll varje ar; siffran for
Norrlands universitetssjukhus dr noll for 2022 dd data saknas for detta ar.

Utredningsforfarande

Radiologiska undersokningar i samband med utredning av patienter &r essentiella for
att kunna stilla en hydrocefalusdiagnos. Fram tills nyligen s& har inga nationella
riktlinjer for hur radiologer ska rapportera fynd i CT- eller MR-bilder vidare till
neurologer/neurokirurger i rontgensvaret funnits. NKH vill verka f6r en nationell
samsyn inom detta omride, och genomfor darfor under 2019/2020 ett arbete i
samarbete med representanter for berorda discipliner for att harmonisera vilka métt
som ska rapporteras samt dven registreras i NKH. Registrering av de nya parametrarna
startade i januari 2021. Standardisering av bedomningen av radiologiska
undersokningar vid hydrocefalus bedoms kunna leda till forbattrad diagnostik och
behandling av drabbade patienter. Redan under 2022 har flera kliniker rapporterat att
de radiologiska bedémningarna har blivit tydligare och att detta ocksa lett till ett 6kat
remissinflode.
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NKH inkluderade PROM-mattet EQ-5D-5L r 2016. Formuldret lamnas ut till patienter
preoperativt och foljs upp i samband med 3-mé&nadersuppfoljning efter operation samt
vid brevutskick 2, 5 och 10 ar efter operation. Under 2019 utvecklades en ny VAP for att
presentera EQ-5D-5L-data pa registrets hemsida, som presenterar olika aspekter av
skalan, med avseende pa fordelning eller forandring over tid. EQ-5D-5L innehaller 5
doméner som bedéms enligt 5 skalnivaer fran “ingen péverkan” till “"mycket allvarlig
péverkan/oférmaga”, Det ingar dven en VAS-skala som gir mellan ”"siamsta hélsa du
kan tdnka dig” (0) och ”bésta hilsa du kan tdnka dig” (100). Figur 13 visar median och
kvartiler for forandring i VAS-skalan fran det preoperativa virden till viardet cirka 3
manader efter operationen under iren 2017—2022. Att den forsta kvartilen ligger vid o
antyder att ungefir 34 av patienterna som lamnat svar pd VAS-skalan har bedomt sin
hilsa som dtminstone lite béttre efter operationen, vilket stéder att operationen ofta
leder till en viss subjektiv forbattring for patientgruppen. Det syns ocksa en tendens till
en nedétgdende trend over tid; denna trend syns inte patienternas beddmning av de
olika doménerna, men kan vara relevant att analysera vidare om utvecklingen
fortsdtter under kommande &r. Resultat for de olika doménerna finns att se pa
hemsidan (https://vap.carmona.se/hydro/VAPar/EQ5DL/).

Forandring i genomsnittligt EQ5D-5L VAS 6ver operationsar
Métning {Gréndring preop till 3 manader
Kén: alla patienter
Diagnostyp: kommunicerande & ickekommunicerande
Grafisk sammanstalining visas endast d& fem eller fler registrerade varden finns (n>9 fér kvartiler)
*P4 EQS5D-5L VAS-skalan s& molsvarar nivaerna:
0 = Samsta halsa du kan tanka dig
100 = Basta halsa du kan tanka dig
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Figur 13 Presentation av fordndring 1 VAS-skalan inom PROM-mdttet EQ5D-5L frdn den
bedomning patienten gjorde preoperativt till den bedomning de gjorde ca 3 mdnader efter
operationen.
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PREM

En skala for patientrapporterade upplevelseméatt (PREM) specialanpassad for NKHs
patientgrupp utformades under 2020. Sedan januari 2021 skickas ett PREM-formular
ut till samtliga patienter i samband med uppf6ljning av operation. Vid slutet av 2022
hade knappt 500 patienter besvarat formuléret. I figur 14 a och b illustreras hur
néjda patienterna var med den vard de fatt, samt hur de uppfattade den eventuella
vantetiden till operationen. Den higa graden av nojdhet ar positiv, men att niastan
hélften av patienterna uppfattar vintan pd operation som svér eller mycket svar.

a) Hur néjd ar du med den vard du har fatt? b) Om du fick vanta innan du fick komma till
utredningen eller operationen — Hur upplevde
du vantetiden?
0,
3% 1%
49%  m Mycket nojd 12% 5% m Mycket |att

9% 17%

= Nojd = Ldtt

= Varken nojd eller
missndjd

= Varken latt eller
svar

Missnojd Svar

38% = Mycket missndjd 35% 31% = Mycket svar

Figur 14 a och b Graferna illustrerar tv@ av PREM-mdtten, baserat pd svar inkomna
under 2021—2022.

Patentens Egen Registrering

NKH erbjuder mojlighet till sjélvregistrering av samtliga formuldr som skickas ut till
patienten fore och efter operation. Statistik samlas in 6ver antalet som véljer att svara
digitalt respektive via atersindande av pappersformulir och hittills dr andelen
pappersformular klart 6vervigande for denna patientgrupp. En sannolik orsak till detta
ar patientgruppens relativt hoga lder vid operation, vilket illustreras for de vanligaste
diagnoserna i NKH i figur 15, och en 6kning av digitala svar forvintas 6ver tiden.
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Medianalder vid operation fér olika diagnostyper
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Figur 15 Grafen 6ver mediandlder vid operation for de vanligast registrerade
diagnoserna i NKH. Aldern dr hégst for iNPH, vilket dr den vanligaste enskilda diagnosen
iregistret och ldgst for ickekommunicerande hydrocefalus.

Aterrapportering

NKH arbetar 16pande med att vidareutveckla alla tillgangliga

aterrapporteringsmajligheter for att frimja verksamhets- och patientnytta. De priméra

aterrapporteringsverktyg som nyttjas ar:

Visualiserings- och analysplattformar (VAP), se nedan.

Datarapporter till kliniska verksamhetsforetradare, se nedan
(Rapportgeneratorn)

Svenska neuroregisters hemsida: NKH har en hemsida under Svenska
neuroregister (https://neuroreg.se/hydrocefalus/). En analys av
besoksstatistiken visar att hemsidan ar vilbesokt, och att det inte minst ar de
filmer som NKH har tagit fram som vacker besokarnas intresse. Hemsidan
syftar till att sprida information om sjukdomen hydrocefalus och dess
behandling, samt att redovisa de data som &rligen samlas in fran Sveriges
utredande och behandlande kliniker. Under 2022 Gversattes innehallet till
engelska och majoriteten av sidorna finns nu dven i en engelsk version
(https://neuroreg.se/en/hydrocefalus/), vilket 6kar informationens
tillganglighet.

NPH-foreningen: NKH samverkar med patientorganisationen "NPH-
foreningen i Sverige” (https://www.nphforeningen.se/) for spridning av
kunskap om sjukdomen hydrocefalus i hela landet. Under 2022 hade vi en
gemensam monter vid den internationella Hydrocefalus-konferensen, som
holls i Goteborg i september (se nedan).

Neuroforbundets hemsida: NKH har under 2022 bidragit med material till en
egen flik pd neuroférbundets hemsida
(https://neuro.se/diagnoser/hydrocefalus/). Aven denna syftar till att sprida
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information om sjukdomen hydrocefalus, samt att hénvisa vidare till
ytterligare information om NKH under Svenska neuroregister.

Visualisering och analysplattform (VAP)

NKH har i dagsliget 6 stycken VAPar som tdcker omradena Incidens, kliniskt
utfall/komplikationer, véntetider, patientrapporterat utfallsmatt (EQ-5D-5L),
tdckningsgrad samt tid till registrering. Det &r i VAParna mojligt att redovisa uppdelat
for kon, samt att jamfora samtliga center mot varandra och mot riket. Under 2022
infordes engelska versioner av ett par av VAParna, for 6kad tillganglighet till
statistiken.

Rapportgeneratorn

NKH har tillsammans med Carmona utvecklat ett skript som automatgenererar
rapporter till respektive verksamhet. Dessa skickas tillsammans med en
sammanfattande text arligen ut till verksamhetsforetradarna inom neuroomrédet for
att ligga till grund for fortsatt verksamhetsutveckling.

Hydrocephalus 2022

NKH deltog med en egen monter vid den 14:e internationella vetenskapliga
hydrocefaluskonferensen som arrangerades av Hydrocephalus Society i Goteborg 9—12
september, Hydrocephalus 2022. I montern kunde konferensdeltagare traffa
representanter for registret, ta del av registrets hemsida och interaktivt anvinda
rapporteringsverktyg for att ta fram registerresultat i sé kallade VAPar och ta del av
vetenskapliga publikationer utgéende fran registret. NKH ir ett unikt register i ett
internationellt hydrocefalusperspektiv: det finns inga motsvarande register i andra
lander som p4 ett heltdckande sitt samlar in kliniska data i kvalitets- och
forskningssyfte. Intresset for vir monter var stort. Genom att visa upp vart register har
vi kunnat sprida information om registrets betydelse vilket kan inspirera till skapandet
av register i andra lander vilket kan komma andra vuxna patienter med hydrocefalus
till godo. I planeringen av montern samarbetade vi med patientféreningen NPH-
foreningen for patienter och anhoriga som hade sin monter bredvid. Samarbetet foll val
ut.

Effekten av registrets insatser pa varden

NKH fér fortlopande dterkoppling fran verksamheterna rorande att registrets data och

virtuella dynamiska grafer (VAPar) anvénds for att kvalitetsforbittra den egna vérden.

Nedan foljer konkreta exempel som har aterkopplats till NKHs styrgrupp under 2022:

1. Karolinska universitetssjukhuset och Sahlgrenska universitetssjukhuset har

vid upprepade tillfdllen under de senaste &ren anvint data frain NKH samt
NKHs utskickade verksamhetsrapporter for att arbeta fram en 16sning mot de
langa véntetider som registret tydligt kan pavisa, bland annat
kokortningsinsats under 2022. Ingen annanstans finns véntetiderna sa tydligt
sammanstéllda och tillgéngliga for analys av vardflodet. Rapporterna utgor ett
viktigt underlag for diskussion och fungerar som ett effektivt
péatryckningsmedel for att genomféra verksamhetsférandringar som gynnar
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den patientnira varden. Det 6vergripande processmaéttet tid frdn remiss-
behandling ar vardefullt som illustration av situationen.

2. Ar 2021 infordes radiologiska métt i NKH, och detta har redan medfort tydliga
Kkliniska forbattringar. Processen att enas runt vilka radiologiska matt som ska
matas, rapporteras och registreras gjorde att samsyn till viss del skapades
redan infor inférandet i registret, och Akademiska universitetssjukhuset och
Sahlgrenska Universitetssjukhuset rapporterade i inledningen av 2022 att
Kkliniken nu erhéller tidigare och tydligare svar med hogre kvalitet vid
kommunikationen med de neuroradiologer som ar knutna till patientflodet.
Flera center har ocksa observerat att dessa matt nu anvinds brett och att detta
med stor sannolikhet har detta bidragit till att fler patienter identifieras och
remitteras for utredning, vilket marks genom ett klart 6kat remissinflode.

3. Ett nétverk for fysio- och arbetsterapeuter har bildats tack vare dessa
yrkesgruppers engagemang inom NKH. Natverket vaxer alltmer och arbetar
bland annat med verksamhetsnira frigor sa som fysisk traning och aktivitet
fore och efter operation. Under 2022 har nétverket for fysioterapeuter och
arbetsterapeuter traffats ett antal ganger. Arbetet har fortsatt fokuserat pa
olikheter och likheter i utredning och uppféljning samt rehabiliteringsinsatser.

4. ILinkoping har det beslutats att inféra rontgen 3 manader postoperativt d&
det tydligt framgér i registret att detta gors pé alla andra center.

En annan viktig faktor som indikerar vardkvalitet &r i vilken omfattning
komplikationer uppstar efter behandling. Det ar givetvis svart att sékerstilla i hur stor
grad NKHs verksamhet har paverkat utvecklingen, men vi anser det vara troligt att den
harmonisering av virdprogram och arbetsfloden kring patientgruppen som samarbetet
inom NKH har inneburit, &ven har haft en positiv effekt pa den tydligt nedatgaende
trend inom totala antalet komplikationer som nu kan redovisas via data fran NKH, se
figur 16. Detta dr en effekt som pa ett mycket tydligt satt kommer patientgruppen till
gagn. For att mojliggora ytterligare analyser och jamforelser inférdes under 2021/2022
aven mojligheten att jamfora alla centers komplikationer mot varandra i en av vara
VAPar. Dessa data har varje verksamhet fri tillgang till pa Svenska Neuroregisters
hemsida, och forhoppningen ar att detta ska stimulera till fortsatt
verksamhetsutveckling for att driva center med ett hogre antal komplikationer i
riktning mot de center som har ett 1agre antal komplikationer. NKH har ocksé tagit
fram en gemensam patientinformation som ger en likriktad nationell information.
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Patienter med en eller flera komplikationer / antal operationer
Kén: alla patienter

Diagnostyp: kommunicerande
Diagnos: idiopatisk NPH

2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2012 2013 2014 2006 2008 2017 2019 2020 2021 2022

Operalionsar
Figur 16 Total andel komplikationer per ar for patienter med iNPH vid samtliga center.
Grafen visar en positiv trend med ett minskat antal komplikationer éver dren.
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Vetenskapliga resultat

Arbetet med ett flertal vetenskapliga studier baserade pé data frin NKH har tagit
betydande steg framéat under 2022 och fyra journalartiklar publicerades under &ret.
Listorna nedan redovisar samtliga vetenskapliga publikationer och konferensabstrakt
som baserats pa data frén registret (i kronologisk ordning med de nyaste 6verst).

Publikationer i vetenskapliga tidskrifter

1. Eklund SA, Israelsson H, Carlberg B, Malm J. Vascular risk profiles for
predicting outcome and long-term mortality in patients with idiopathic normal
pressure hydrocephalus: comparison of clinical decision support tools. Journal
of Neurosurgery. 2022;138(2):476-482.

2. Sundstrom N, Rydja J, Virhammar J, Kollén L, Lundin F, Tullberg M. The
timed up and go test in idiopathic normal pressure hydrocephalus: a
Nationwide Study of 1300 patients. Fluids and Barriers of the CNS.
2022;19(1):4.

3. Sundstréom N, Lundin F, Arvidsson L, Tullberg M, Wikkelsg C. The
demography of idiopathic normal pressure hydrocephalus: data on 3000
consecutive, surgically treated patients and a systematic review of the
literature. Journal of Neurosurgery. 2022;137(5):1310-1320.

4. Chidiac C, Sundstrém N, Tullberg M, Arvidsson L, Olivecrona M. Waiting time
for surgery influences the outcome in idiopathic normal pressure
hydrocephalus — a population-based study. Acta Neurochir. 2022;164(2):469-
478.

5. Gasslander J, Sundstrom N, Eklund A, Koskinen LOD, Malm J. Risk factors
for developing subdural hematoma: a registry-based study in 1457 patients
with shunted idiopathic normal pressure hydrocephalus. Journal of
Neurosurgery. 2020.
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konferenser
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Registrets prioriterade omraden &r:

Avsluta och sammanfatta den monitorering mellan samtliga center som
péborjades 2020.

Folja och stétta arbetet kring vardférlopp for hydrocefalus inom NPO
neurologi.

Arbeta med ett antal forskningsstudier baserade pa data fran NKH, bade
pégéende och nya.

Revidera och avsluta den pabérjade tackningsgradsanalysen i samarbete med
Svenska neuroregister och QRC Stockholm.

Skapa en VAP for PREM-métten.

Fortsitta att folja, illustrera och uppmarksamma vantetiderna inom
vardforloppet for hydrocefalus. Bland annat kommer vi att inféra mdjlighet att
registrera exspektans i NKH, for att kunna sirskilja detta fran oonskad
vantetid.

Fortsitta att skicka ut verksamhetsrapporter till samtliga verksamhetschefer
vid de i registret ingéende centren.
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Inflammatorisk polyneuropati
Sammanfattning for patienter och allmanhet

Kvalitetsregistret for inflammatoriska polyneuropatier (IPN-registret) ar ett delregister
under Svenska neuroregister. De typer av inflammatorisk polyneuropati som IPN-
registret representerar ar kronisk inflammatorisk demyeliniserande polyneuropati
(CIDP), multifokal motorisk neuropati (MMN) och paraproteinemi-relaterad
polyneuropati (PDN) samt Guillain-Barré syndrom (GBS).

IPN-registrets syfte dr att samla nodvéandig medicinsk information om dig som lider av
négon av de ovannamnda diagnoserna, pd en och samma plats. Detta underlattar for
varden att bevaka ditt hilsotillstind och vilja de dtgiarder som ska vidtas, samt
kvalitetskontroll pa den klinik som har hand om dig. Informationen fors 6ver till IPN-
registret fran patientjournalen av din egen patientansvariga ldkare eller annan personal
pé den enhet som du har kontakt med. I manga fall formateras om en del av den
medicinska informationen (till exempel om grad av symtom, livskvalitet, svar pa terapi
osv) till internationellt validerade skattningsskalor som tilldter jamforelse av ditt
hilsotillstind med andra patienter med samma diagnos pa det sjukhus som vérdar dig,
samt med andra sjukhus i landet. Data i registret gor det ocksd mdjligt for den klinik
som har hand om dig att férbéttra Din vird och virden for 6vriga patienter som har
samma diagnos som du. Data kan dven anvidndas pa nationell niva for att gora
jamforelser avseende omhéndertagande av patienter med samma diagnos.

For att IPN-registret ska kunna ha en uppdaterad information om ditt hilsotillstand,
behover vi din hjilp med att rapportera in svar pa specifika fragor som till exempel har
med halsokvalitet och hur du paverkas i vardagen av din sjukdom att gora. Din
egenrapportering gors enklast digitalt via funktionen Patientens Egen Registrering
(PER) som sedan for 6ver till IPN-registret av din vardgivare. Patientrepresentanter i
patientféreningen Neuro, for inflammatorisk polyneuropati samarbetar med IPN-
registret for att anpassa fragorna i PER till fragor som avspeglar hur du paverkas i
vardagen av inflammatorisk polyneuropati. Tillsammans arbetar vi for att med hjilp av
detta kvalitetsregister forbattra varden for patienter med inflammatorisk polyneuropati
i Sverige.

Tala med din ldkare ifall du inte 4r med i IPN-registret och be att fa vara med.

Bakgrund och syfte

Neuropati ar ett sjukdomstillstdnd dir nervbanor i armar och ben, samt autonoma
nerver som styr hjartfunktion, tarmar och urinblasans funktion, drabbas av en
storning, vilket leder till specifika neurologiska symtom. En av de bakomliggande
orsakerna till uppkomst av neuropati ar inflammation. Den akuta formen av
inflammatorisk polyneuropati kallas for GBS. De kroniska inflammatoriska
neuropatierna bestir av CIDP, MMN samt PDN. Inflammatoriska polyneuropatier har
en 1ag incidens och anses vara bland de ovanligare, mer séllsynta former av neurologisk
sjukdom. Dessa olika subtyper har gemensamt i att de orsakas av inflammation riktad
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mot perifera nerver, men skiljer sig betraffande huruvida kénsel, muskel eller
autonoma nerver mest drabbats samt allvarlighetsgrad av nervpaverkan.

Sedan tva ar géller nationell data och kvalitetsarbete enbart diagnoserna CIDP och
MMN, medan GBS och PDN kors enbart som forskningsregister.

Inflammatorisk polyneuropatier behandlas med komplicerade och oftast dyrbara
immunmodulerande likemedel och ibland dven autolog hematopoetisk
stamcellstransplantation. Utvardering och uppfoljning av dessa patienter behover ske
pé ett standardiserat sitt, inte minst med anledning av att ovanliga terapiformer
anvinds vid dess behandling. Svenska neuroregister erbjuder mdjligheter till en
nationellt strukturerad uppfoljning av patienter med inflammatorisk polyneuropati.

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
polyneuropati (CIDP)

CIDP ar en kronisk inflammatorisk polyneuropati med ett progressivt eller skovvist
forlopp. CIDP forekommer i alla dldrar med en prevalens pa cirka 2—5/100 000,
medan &ldersrelaterad incidens av CIDP &r hogre for dldre personer &n for yngre och
drabbar min négot oftare dn kvinnor. CIDP leder obehandlad till ett uttalat
ganghandikapp dar néstan alla personer med denna sjukdom forlorar formagan att ga
oberoende av hjalpmedel. CIDP kan vara svart att diagnostisera, vilket leder till att
patienter med sjukdomen gér miste om behandlingsmgjligheten. Med en tidig diagnos
svarar CIDP relativt vl pd immunterapi, men terapiresistens ar tyvarr inte ovanlig pa
sikt. Inga palitliga nationella register 6ver patienter med CIDP férekommer dnnu i
varlden med undantag for i Nederlanderna.

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)

MMN ir en relativ ovanlig form av kronisk inflammatorisk polyneuropati med en
prevalens pé cirka 1/100.000. Sjukdomen drabbar enbart de motoriska nerverna i
armar och ben, med start oftast i ena armen. Symtomen tilltar 6ver tid och leder till
péataglig muskelforlust och svaghet i armar och ben. Diagnosen ar svar att stéilla och
ibland diagnostiseras patienter med MMN felaktigt som ALS. MMN svarar som regel
bra pd immunterapi men ldngtidsprognosen ar hogst varierande. Inga pélitliga
nationella register 6ver patienter med MMN férekommer dnnu i virlden med undantag
for i Nederlanderna.

Guillain-Barré syndrom (GBS)

GBS ar till skillnad fran ovanndmnda neuropatityper, en akut inflammatorisk
polyneuropati. Med anledning av att patienter med GBS inte f6ljs upp av neurologer
efter det akuta skedet, har intresset av att registrera dessa patienter visat sig varit
relativt 1agt bland landets neurologer. Beslut fattades 2017 om att exkludera GBS fran
nationella registret och ha det kvar enbart som ett forskningsbaserat register i
Stockholm tills vidare.
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Paraproteinemisk Demyeliniserande
Neuropati (PDN)

Paraproteinemisk Demyeliniserande Neuropati (PDN) ir en inflammatorisk neuropati
som beror pd bindande av ett serumprotein (immunoglobin M- IgM) till perifera
nerver. Monoklonal IgM som produceras av B-celler i benmérgen kan antigen
forekomma som ett benignt tillstdnd (MGUS) eller vara en del av blodmalignitet sdsom
vid lymfom eller myelom. Prevalens av PDN ir cirka 2/100 000 dir méan drabbas négot
oftare &n kvinnor. Risken for att insjukna i PDN 0kar med stigande alder.

Symtomen bestar av gdng- och balanssvarigheter, domningar i fétter och armtremor.
Ménga med IgM-relaterad PDN diagnostiseras felaktigt som idiopatisk aldersrelaterad
neuropati och gir d& miste om behandlingsmajlighet med immunterapi. Inga pélitliga
nationella register 6ver patienter med PDN forekommer &nnu i véirlden. Patienter med
PDN handliaggs framst av hematologer i Sverige och inte neurologer, vilket forklarar
den laga tackningsgraden av PDN i IPN-delregistret. Darfor beslutades det 2021 att
PDN exkluderas frén nationella registret, men &r kvar enbart som ett forskningsbaserat
register i Stockholm tills vidare.

Datakvalitet

Datatathet

Datatathet for Riket
100% -

. ! '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 17 Vy fran Neurodashboard. Andel registreringar for samtliga diagnoser i IPN-
registret som har debut-, diagnos och remissdatum 2023-05-29.
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Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP)

Datatathet 1995 - 2023 for Riket
100%

Svenska nefroregister - Inﬂamlmrska N=urwpaﬂ=rLZE-OS-29

Debutldatum Diagnolsdatum Remissldatum
Figur 18 Vy fran Neurodashboard. Andel registreringar for CIDP som har debut-,

diagnos och remissdatum 2023-05-29.

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)
Datatathet 1995 - 2023 for Riket

100%

75% -

Svenska rlrmgsm - Inﬂamlmrska N=urap=u=rLzs-as-zs

' ! !
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 19 Vy fran Neurodashboard. Andel registreringar for MMN som har debut-,
diagnos och remissdatum 2023-05-29.

Missing value

Information om andel patienter med befintliga data i IPN-delregistret. Jaimfort med ar
2022 har andelen patienter med missing data for registrerade behandlingar,
skattningsskalor for att mata handfunktion (handstyrka) samt den generella
funktionsnivan (INCAT) fortsatt att minska. Drygt 80% av alla patienter med CIDP och
MMN har sina behandlingar registrerade, vilket innebar att IPN-registret dr nu &nnu
mer kapabel att analysera terapidata pa nationell och regional niva.

64 /265



Arsrapport 2022

Tabell 11 Datatdthet (%) for viktigaste indikatorerna i IPN-registret.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Diagnos ICD 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0

Lakarbesok (endast CIDP/MMN) 66.7 85.2 51.2 55.0 54.1 55.6 59.1 63.7 62.0
Behandling (endast CIDP/MMN) 66.7 92.6 72.6 77.2 77.7 76.3 77.9 79.2 80.9
Handstyrka (endast CIDP/MMN) 0.0 74.1 28.7 36.6 44.2 53.0 55.5 56.2 56.3
INCAT 3.1 45.6 36.4 41.9 434 50.6 53.8 54.6 56.7

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

Validering

Reliabiliteten av data i IPN-registret kontrolleras pa tva sitt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. IPN-
delregistrets mjukvara innehaller logiska kontrollfunktioner. Datafilt (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.

Urvalslistor och verktyg for datakvalitet, finns i registret for att stodja inrapporterande
Kliniker att aktivt forbattra data. Har fir man mycket enkelt fram information som
saknas pa individniva.

Arbete med att validera CIDP- och MMN-data pé nationell basis har pagétt under 2022
med hjilp av 6ppenvardsdatabasen pa Socialstyrelsen, Patientregistret (PAR), for att
bekrifta den nationella tdckningsgraden.

Tabell 12 avspeglar andel patienter med kroniska inflammatoriska polyneuropatier
(GBS ar exkluderad) som finns i IPN-registret i forhéllande till patienter med samma
diagnoser i PAR-registret, uppdelad per enhet ir 2011—2021.

P& nationell niva kan man se att knappt 60% av patienter med diagnoskoder for
kronisk inflammatorisk polyneuropati aterfanns i IPN-registret. Drygt 20% av
patienterna fanns i bada registren och knappt 20% fanns enbart i IPN-registret.

Med tanke pé faktum att prevalens av CIDP och MMN beréknad pa data i IPN-registret
ligger tdmligen néra internationella prevalensdata, dr det sannolikt si att ett betydande
antal patienter med icke-inflammatorisk polyneuropati har felaktigt kodats som
inflammatorisk polyneuropati i PAR-registret. Detta kan tala for en 6verdiagnostik av
kroniska inflammatoriska polyneuropatier pa landets sjukhus.
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Tabell 12 Tdckningsgrad (%) for Svenska neuroregister - IPN (exklusive GBS) kumulativt per ar och vardenhet.

Individer med inflammatorisk polyneuropati i Svenska neuroregister jamfort med patientregistret.
2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Akademiska sjukhuset 63,3 57,9 57,9 57,9 57,9 57,9
Blekingesjukhuset

Centrallasarettet i Vaxjo

Centralsjukhuset i Karlstad

Centralsjukhuset i Kristianstad

Danderyds sjukhus 23,1 23,1 23,1 30,3 30,3 35,7
Falu Lasarett 100,0 100,0 100,0
Hallands sjukhus

Helsingborgs Lasarett

Karolinska universitetssjukhuset 11,7 11,7 13,4 13,4 29,4 45,4 48,0 54,1 54,1 54,1 55,5
Lanssjukhuset Gavle-Sandviken

Lanssjukhuset Ryhov

Malarsjukhuset

Norra Alvsborgs Lanssjukhus och
Uddevalla sjukhus
Norrlands universitetssjukhus

Sahlgrenska universitetssjukhuset 0,0 1,6 1,5 1,3 50,9 50,3 48,7 47,6 48,2 48,7
Skaraborgs sjukhus

Skanes universitetssjukhus 2,7 20,8 25,4 25,4
Lund

Skanes universitetssjukhus Malmé 62,5 62,5

Sodra Alvsborgs sjukhus

Universitetssjukhuset i Link6ping 40,4 40,4 40,4 40,4 40,4 36,4
Universitetssjukhuset Orebro 4,8 33,3 33,3
Ostersunds sjukhus

C')vriga vardenheter 0,0 1,7 1,1 2,4 2,5 5,1 6,5 8,4 8,3 8,9 9,7

Svenska neuroregister - Polyneuropati, patientregistret (PAR) 2023-03-02
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Tackningsgrad (%), 6versikiligt for Svenska
neuroregister - Polyneuropati
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Kdalla: Svenska neuroregister - Polyneuropati, patientregistret

Figur 20 Tdckningsgrad (%) i IPN-registret uppdelat pd kén samt totalt.

Tackningsgrad (%) Svenska neuroregister - Polyneuropati och patientregistret

Individer med inflammatorisk polyneuropatii neuroregistret jamfért med patientregistret— 2021

Karolinska universitetssjukhuset Huddinge

RIKET

Owiga vardenheter
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m Matchar, finns | bada registren mEndast Svenska neuroregister- Polyneuropati Endast patientregistret

Kdalla: Svenska neurcregister - Polyneuropati, patientregistret

Figur 21 avspeglar enbart nya patienter med IPN (exklusive GBS) som registrerats
under ar 2021, ddr man undersokt samstammighet mellan data i IPN och PAR registret pa
nationell nivg.
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Antalet registrerade patienter i Inflammatoriska polyneuropati (IPN)-registret t.0.m.
2023-05-29 ir 544 stycken.

Kvalitetsregister for: Inflammatoriska Neuropatier
Administrativ niva: Riket

Alla patienter

544 5.2 62.9% 51.8%
Aktuella patienter i kvalitetsregistret Antal reg per 100.000 invinare 2022 Har minst ett registrerat besok Har pagiende behandling

Figur 22 Vy fran Neurodashboard. Totala antalet patienter i IPN-registret innefattande
GBS, CIDP, MMN och PDN 2023-05-29.

Anslutningsgrad

IPN-registrets anslutningsgrad: 28 av landets 35 enheter som vardar patienter med
inflammatorisk polyneuropati dr anslutna till IPN-registret. Nuvarande
anslutningsgrad for IPN-registret ar 80%. Detta dr en nagot ligre tdckningsgrad
jamfort dren innan, trots att dr det ytterligare tva enheter som anslutit sig till IPN-
registret under 2022. Detta beror pa att det finns nu dnnu flera centra i landet (35
jamfort med tidigare 30) som tros skéta patienter med kronisk inflammatorisk
polyneuropati.

Tabell 13 Utveckling av anslutningsgraden 2014—2022.

Antal deltagande regioner 4 4 9 11 12 14 14 14 14
Antal registrerade enheter 3 7 12 15 19 22 25 27 28
Antal enheter nationellt i malgruppen 30 30 30 30 30 30 30 30 35
Anslutningsgrad (%) 1 23 40 50 63 73 83 90 71%

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08
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Tabell 14 IPN-registrets aktivitet i registerarbetet per enhet.

Bollnds 7 6 * *
Boras * *
Centrum f6r neurologi Stockholm o o
Danderyd 29 27 * 5
Eskilstuna * *
Falun 7 7
Gavle 6 6 *
Karolinska 283 251 * 18
Hassleholm 5 5 *
Kristianstad * *
Kungsbacka o o
Landskrona * *
Lund 21 20 *
Malmo 8 8 *
Neurologiska kliniken Linkoping 22 18
Norrképing * * *
Nyképing o o
Ryhov * * * *
Sahlgrenska 131 116 6 12
Trelleborg * *
Trollhdttan * *
Umead 9 8
Uppsala 23 19
Visteras * *
Angelholm 9 9
Orebro 16 15
Ostersund 7 7 9

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Inflammatoriska Neuropatier
70 Antal registrerade patienter for Riket
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Figur 23 (fig 16) Vy fran Neurodashboard. Antalet patienter med debut-, diagnos och
inklusionsdatum per ar 2017-2022. Datauttag 2023-06-09.

Tackningsgrad
Téackningsgrad for IPN-registrets tva diagnosgrupper CIDP och MMN framgéar av
tabell 15, och jamforelse med tackningsgraden fran dren innan i tabell 16.

Tabell 15 Tdckningsgrad i IPN-registret for ar 2022.

CIDP 281 350 80%
MMN 81 100 81%
Totalt 362 450 80%

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

Tabell 16 Antal patienter med respektive underdiagnos jamfort med forvantat antal
(prevalensbedomning), samt tdckningsgrad for 2020—2022.

CIDP 228 300 76% 253 350 76% 281 350
MMN 72 100 71% 77 100 77% 81 100
Totalt 300 400 75% 330 450 73% 362 450

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

Sedan foregdende arsrapport frén 2020, har ytterligare 35 patienter med kronisk
inflammatorisk polyneuropati (CIDP, MMN) registrerats nationellt, men samtidigt har
7 stycken avslutats, varfor nettotillkomst av nya patienter ar 28 patienter. Under 2022
har ytterligare 4 patienter med MMN registrerats.
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CIDP
Den aktuella tdckningsgraden ar pa 80%, och detta ger oss en och en nationell
prevalens pé 2.8/100.000. Nationell prevalensen forvintas vara 3.5/105.

MMN
Den aktuella tickningsgraden dr pa 81%, och detta ger oss en och en nationell
prevalens pd 0.81/100.000. Nationell prevalensen forvéntas vara 1/105.

Notera att tackningsdata for patienter med diagnoser GBS och PDN inte ldngre
redovisas, eftersom dessa tva diagnoser har enligt tidigare beslut omvandlats till
forskningsrelaterade diagnoser.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Fortsatta uppdateringar av Neurodashboard har gjorts under 2022.

Diskussion om lampligaste skattningsskala for att mata fingermotoriken har forts
mellan neurologiskt specialiserade arbetsterapeuter pa Sahlgrenska, Karolinska och
Skénes Universitetssjukhus. Dessa diskussioner har lett till att Nine-Hole PEG (9HP)
test har lagts till IPN-registret, och planer finns for att 4ven fora in Groved Pegboard.
Av ovan skal dr det sedan 2022 mojligt 4ven for arbetsterapeuter och fysioterapeuter
att fora in data i IPN-registret.

Nuvarande kvalitetsindikatorer och andel rapporterade resultat for dessa variabler
bland alla registrerade patienter, tabell 17, utveckling per &r.

Tabell 177 Kualitetsindikatorer och rapporteringsgrad for CIDP och MMN i IPN-registret.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Diagnos ICD 1000 1000 1000 1000 100.0 1000 1000 1000 100.0
ggg;‘;’m‘;"‘) (endast (7 852 512 550 541 556 590 637 620
gfgg;‘hﬂx‘ﬁ)(e"d“f 667 926 726 772 777 763 779 792 809
gfgf/sgﬂya‘;)(e"dw 00 741 287 366 442 530 555 562 563
INCAT 31 456 364 419 434 506 538 546 567

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

PROM/PREM

De patientrapporterade méatten bestar av egenskattning enligt INCAT- och RODS-
skalor, livskvalitet enligt EQ-5D-5L och RAND-36, arbetsférméaga for patienter <65 ar
och PASS-fragan.

71/265



Arsrapport 2022

Patientens Egen Registrering (PER)

Antalet patienter med PER-registreringar ar fortsatt inte helt optimalt, men antalet
patienter som rapporterade in PROM/PREM har 6kat frén 109 under 2021, till 136

under 2022, och antalet PER-registreringar har 6kat fran 294 till 324 under samma
period.

Tabell 18 Patientens rapporteringsgrad i Patientens egen registrering (PER).

Enhet :::::t Totalt antal PEER Ant'al aktuella znetjlpzl::l:‘(:‘l‘l’aeratienter
PER under rapportaret patienter med PER T

Danderyd 5 *

Karolinska 1389 280 99 56
Landskrona * *

Lund 47 17 19 13
Malmé 17 12 8 7
Norrképing * * * *
Nykoping 30 6 * *
Sahlgrenska 41 * * *
Solna 43 9 10 *
Ostersund * * * *
Total 1538 324 136 80

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

*antal farre dn fem

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvandning av registret och for god
rapportering ar den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen ir 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-granssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.

Den grundliaggande dterkopplingen i patientéversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbesoket, se figur 24 Hiar sammanfattas den information som behandlande
lakare behéver som utgéngspunkt for beséket och for de beslut som behéver tas. Detta
ar troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling och det som
motiverar till rapportering i IPN-registret. Patientéversikten har ocksa den fordelen att
data om patienterna hela tiden anvands och darmed granskas och foljaktligen
kvalitetssikras.
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Figur 24 Exempel pa oversiktsbild hos en patient med CIDP.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information sa

ar det en grundldggande funktion att erbjuda tillgang till de data som man rapporterat.

Vi har alltsedan starten arbetat efter méalsittningen att ge deltagande enheter maxi

mal

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 utstrackning stravat efter att gora data tillgangliga aven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet.

Neurodashboard
Neurodashboard ér en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver

antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva

ner pé enhetsnivé. Sedan 2021 ar 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 sitt, se figur

25. Var plan ir att gora data alltmer tillgdngliga i Neurodashboard med sikte pa
resultatdata som 6ppet kan jamfora olika vardenheter.
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Kvalitetsregister for: Inflammatoriska Neuropatier

Administrativ niva: Riket

Alla patienter

544 5.2

Altuella patienteri kvalitetsregistret Antal reg per 100.000 invanare 2022

62.9% 51.8%
Har minst ett registrerat besok Har pagaende behandling

Antal registreringar =

Visa 10+ |rader Sik:

1 i ¢ 12 iukskit G 12 Antalunika patienter med besdk Andeli % patienter med bessk
patienter manaderna manaderna minaderna  senast te 12 manaderna senaste 12 manaderna

Norra 3 b 1 1 10 2.6%

Stockholms
region

Sydostra 2% 2 B 0 3 115%
Sédra 2 7 7 0 5 102%

Uppsala
Orebro

Vastsvenska 110 2 9 0 16 145%

RIKET 544 157 27 1 s 2.0%

Visar L6117 av totalt 7 rader Foregiende | 1 | Nasta

Figur 25 Vy fran Neurodashboard gdllande antal registreringar per region for
inflammatoriska neuropatier.

Visualisering och analysplattform (VAP)
IPN-registret planerar for egen VAP dar MS-registrets VAP-funktion far vara
vigledande.

MS-registret har sedan 2014 gjort stora delar av informationen i MS-registret
tillgénglig i realtid genom VAP. Registeranvindarna kan vilja mellan ett stort antal
olika MS-relaterade tabeller och diagram. Arbetet med att konstruera en VAP for IPN-
registret, baserad pa erfarenheterna fran MS-registret har initierats under borjan pé
2023. Se vidare under avsnitt for Prioriterade Arbeten for IPN-registret.

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
fullsténdigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pé en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pa detta sitt dr all information tillgdnglig for den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dér enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vara patienter” pagaende behandlingar, debutdatum, diagnosdatum,
angiven patientansvarig ldkare mm.

Varden i siffror

IPN-registret bidrar inte dnnu till det nationella projektet Véarden i Siffror, men har
planer pa det, se vidare under avsnitt for Prioriterade Arbeten for IPN-registret.
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Dataredovisning pa Svenska Neuromuskulédra Arbetsgruppen (SNEMAs)
arsmoten

Terapi och prognosdata om patienter med inflammatorisk neuropati redovisas for de
ca 40—50 ldkare som deltar i SNEMAs arsmoten mars varje ar. P4 det senaste mote i
Uppsala mars 2023, anvindes data frin IPN-registret som ett underlag fér diskussion
om en nationell studie om anvidndande av cyklofosfamid for behandling av CIDP (se
avsnitt Vetenskaplig resultat).

Effekten av registrets insatser pa varden

IPN-registret bidrar till att forbéttra vard for patienter med inflammatorisk
polyneuropati pa nationell niva genom att:
e  Bevaka och redovisa féljsamhet till nationellt konsensus om vérd fér CIDP,
inklusive f6r immunoglobulin och kortisonanviandande
o Inkludera patientrapporterade matt sdsom livskvalitet, patientnéjdhet med sin
terapi och arbetsférmagan for att pé savil individ- som gruppniva (aggregerad
nationell data) far en battre uppfattning om hur patienter med inflammatorisk
polyneuropati mér. Pa sikt kan sddana data anviandas i berdkning av
kostnadseffektivitet for dyrbara immunoglobulinbehandling.
o Oka patienterna delaktighet i egen vird genom deras anvindande av
PROM/PREM.
e Befrimja forskning och kliniska studier pa nationell niva
e Framtid scenario: Utdatatjanster initialt i form av kvartalsrapporter, men pé
sikt dven i realtid genom varden i siffror till verksamheter och regioner om
kvaliteten pa vérd de bedriver.

Effekt pa val avimmunterapi samt beddmning av dess
effektivitet

De vanligaste anvinda immunomodulerande terapier for behandling av
inflammatorisk polyneuropati framgér av nedan, figur 26.
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Inflammatoriska Neuropatier
Férdelning av behandlingar (alla pagdende)

Solu-Medrol
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Andel
Figur 26 Vy fran Neurodashboard 2023-05-20 for registrerade behandlingar for
samtliga typer av inflammatorisk polyneuropati.

Intravendsa immunoglobuliner (IVIG) ir for nirvarande de dyraste 1akemedel som
belastar ldkemedelsbudgeten pa neurologiska kliniker i Sverige. Huvudindikation for
anviandning av IVIG pé neurologiska kliniker dr inflammatoriska polyneuropatier.
Kortison &r ett billigare alternativ for behandling av vissa inflammatoriska
polyneuropatier sasom CIDP, men anses inte vara lika effektiv som IVIG for
behandling av svarare fall av CIDP.

P4 senare &r har subkutan immunoglobulinbehandling (SCIG) borjat anvéndas i en allt
storre utstrackning i stillet f6r IVIG. Fordelen med SCIG ér att behandlingen ges i
hemmet och patienter slipper behéver aka till sjukhus for att fa sin behandling.
Dessutom sparar sjukhuset ockséa pa vardplatser och personal som frigors for att skota
andra patienter. Under pandemitider, ar det ocksa en fordel med hembehandling,
jamfort med sjukhusbaserad behandling. Ar 2021 utgjorde SCIG enbart 8% av alla
terapier mot inflammatorisk polyneuropati, men denna andel har 6kat till 11% under &r
2022.

Ytterligare en nyhet ar att anvandandet av cyklofosfamid for behandling av
terapiresistent CIDP har ¢kat. Cyklofosfamid var knappt med i behandlingsdata som
rapporterades vid arsrapporten for ar 2021, men utgor ca 2—3% av alla behandlingar
nu.

Hur val uppnas det nationella mattet for lyckad
immunterapi vid CIDP

Andel patienter med CIDP som ligger pa INCAT 4 eller lagre har definierats som
nationellt matt pa en god terapieffekt, se

http://www.snema.se/dokument_ files/CIDP%20konsensus%20Diagnostik%200ch%2
obehandling_2014.pdf
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Data frdn IPN-registret visar att terapimal har uppfyllts bland patienter med CIDP och
MMN som har registrerade behandlingar i IPN-registret.

Medelvirde pd INCAT for patienter med CIDP som stér/stétt pd behandling med
immunoglobulin 1ag pa 2.2, och for MMN pa 2.3 &r 2021.

Under 2022 har det dessutom gjorts berdkningar pa andel patienter med CIDP med
hoga INCAT virden (>4) fore, respektive efter start avimmunoglobulin och/eller
kortisonbehandling. Andelen fore behandling var 42% och senaste registrerade virde
efter insatt behandling p& 23%, vilket talar for att knappt hélften av patienter med svar
CIDP #nda svarar pé 1:a linjeterapierna.

Den andel patienter med CIDP (43 av 184 stycken = 23%) som trots behandling med
IVIG och/eller kortison (men inte Sendoxan) ligger pa ett INCAT vérde pa >4,
definieras i nationella riktlinjer for CIDP som de med terapisvikt. Denna andel ar hogre
an tidigare trodd, varfor information om andel icke-valbehandlade CIDP-patienter blir
viktigt att 16pande &terrapportera till landets regioner genom kvartals-
/forbattringsrapporter fran IPN-registret.

Eftersom rekommendation om anvindandet av likemedlet sendoxan finns med i
terapialternativ i de nationella riktlinjerna f6r behandling av terapisvikt vid CIDP, har
vi nu gjort en berdkning pa andel patienter med CIDP (37st totalt) som nigonsin
behandlats med intravends eller oral sendoxan. Medel INCAT-vardet fore insatt
sendoxan visade sig vara 3.1, och efter insatt behandling pé 2.0, vilket bekréftar platsen
av Sendoxan i terapiarsenal mot terapiresistent CIDP i de radande nationella
riktlinjerna.

Kostnader for terapi med dyrbar immunoglobolin minskar fér patienter med CIDP som
uppnar remission efter att ha behandlats med sendoxan. Det dr f6r ndrvarande svart att
overblicka den exakta totala kostnadsbesparing, men en genomsnittlig kostnad for
IVIG-behandling av en patient med CIDP som vager 8okg, ligger for narvarande pa
480.000 kr per ar.

Utveckling over tid

Tackningsgraden

Téackningsgraden for IPN-registret 6kar for varje ar, men utvecklingen haller sakta pa
att bromsa in eftersom incidensen for inflammatoriska polyneuropatier dr mycket 1ag,
och de allra flesta patienter med CIDP och MMN har redan fangats upp och befinner
sig i registret (se nedan figur erhallen fran Dashboard).
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Inflammatoriska Neuropatier
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Figur 27 Vy fran Neurodashboard. Antal registrerade patienter for Riket gdllande
inflammatoriska neuropatier 2023-05-29.

Process- och resultatmatten

Syftet med IPN-registret dr att kvalitetssikra och utveckla virden och att vara underlag
till forskning om inflammatoriska polyneuropatier. Endast om registerverksamheten
drivs med hog tackning och kvalitet kan registrets syften uppnas. Analyser av data i
MS-registret avspeglas i process-indikatorer som datamiangd (antal registreringar),
datatithet (fullstindighet per registrerad person eller enhet), och datareliabilitet
(validerad data).

Som framgar av tabell 19 okar antal patienter med angivna processmatt sisom
lakarbesok, behandling, andel som har skattats med INCAT m.fl. stadig med &ren i
IPN-registret.

Tabell 19 antal patienter som skattats med INCAT.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal aktuella 32 68 269 308 371 417 463 493 538

patienter

Diagnos ICD 32 68 269 308 371 417 463 493 538
Lakarbesok (endast

CIDP/MMN) 2 23 84 111 126 150 182 211 227
Behandling (endast

CIDP/MMN) 2 25 119 156 181 206 240 262 296
Handstyrka (endast

CIDP/MMN) 0 20 47 74 103 143 171 186 206
INCAT 1 31 98 129 161 211 249 269 305
fiar akduella CIDP + 3 27 164 202 233 270 308 331 366
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Arbetet pagéar med att gora utveckling i tid for process- och resultatméatten mer visuellt
lattforstieliga och 6verblickbara i IPN-registret, se avsnitt under Prioriterade Arbeten.

Skillnader i resultat mellan enheter

Antal patienter per enhet och respektive registrerade processmétt framgér av nedan
tabeller. Det forekommer regionala skillnader avseende antal likarbesok per ar och
antal rapporterade behandlingar. Medan Region Stockholm, Vistra Gétaland och
Skéne ligger i topp, ser vi att region Norrland fortsatter att vara underrepresenterad.

Tabell 20 Antalet besok och behandlingar per dr.

Bollnds 6 * * 33%
Boras *

Centrum for neurologi "

Stockholm

Danderyd 27 12 15 44%
Eskilstuna * *

Falun 7 *

Gévle 6 * * 17%
Huddinge 213 41 83 19%
Hassleholm 5 5

Kristianstad * * * 100%
Kungsbacka *

Landskrona * *

Lund 20 * 18 5%
Malmé 8 6

Linkoping 18 14

Norrképing * *

Nyképing e o

Ryhov * * * 25%
Sahlgrenska 116 16 51 14%
Solna 38 8 25 21%
Trelleborg e e

Trollhdttan *

Umea 8 * 5 38%
Uppsala 19 * 7 11%
Vdsteras * *

Angelholm *

Orebro 15 9 14 7%
Ostersund 7 * * 14%

93 267 17%
Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Tabell 21 Processmdtt nationellt.

Bollnds 7 6 20 * * 9

Boras * *

Centrum for neurologi " «

Stockholm

Danderyd 29 27 147 13 14 *

Eskilstuna * * 12 7

Falun 7 7 14

Gavle 6 6 * 16 * 9

Huddinge 244 213 317 28 980 58 294 18 328 10
Hassleholm 5 5 5 5

Kristianstad * * 8 * * *

Kungsbacka * *

Landskrona * * * * *

Lund 21 20 45 12 51 13 6 *

Malmo 8 8 16 7 22 7 * * *
gre‘:g:::‘ggiska kliniken 22 18 35 6

Norrképing * * * * * *

Nykoping o o o 27 o o

Ryhov * * * * *

Sahlgrenska 131 116 22 * 323 35 146 22 53 8
Solna 39 38 52 8 101 17 39 6 45 5
Trelleborg o o

Trollhdttan * *

Umea 9 8 31 * 6 12 *
Uppsala 23 19 67 5

Visteras * * *

Angelholm * * *

Orebro 16 15 9 9

Ostersund 7 7 * * 9 * * * *
Total 599 538 468 64 1870 164 536 48 457 27

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Fordelning av diagnoser

Sahlgrenska Guillain-Barre syndrom

_ IgM paraproteinemisk demyeliniserande

Vastsvenska neuropati (PDN)

H Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
Uppsala-Orebro Polyneuro pati (CIDP)

Mukifokal Motorisk Neuropati (MM N}

Sodra
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Figur 28 Antal patienter per diagnos och enhet i IPN-registret tom 2021-12-31.

Skillnader i resultat mellan regioner

Skillnader vad géller besok inom varden och terapi gar redan nu att ta fram pa
nationell/regional/enhetsniva ur neurodashboard i IPN-registret, for patienter med
inflammatorisk neuropati.

Besoksdata

Antal registrerade kontakter med véirden (ldkare eller skoterskor) skiljer sig mellan
regioner, men ligger relativt 1agt dven for Stockholmsregion (se nedan tva figurer).
Detta torde forklaras av att manga patienter med stabil inflammatorisk neuropati skots
per telefon (lakarsamtal) istillet for fysiska besok om PROM/PREM-virden de 16pande
rapporterar till IPN-registret talar for en klinisk stabil bild. Med andra ord, 4r det
sannolikt s& att PER-funktionen i registret minskat behov av fysiska besok och 14tit
varden framst prioritera de instabila patienterna med CIDP och MMN till att f4 tid for
fysiska aterbesok till 1akare.

Registrerade aktiva Besik senaste 12 Likarbesik senaste 12 Sjukskterskebessk senaste 12 Antalunika patienter med besik Andeli % patienter med bessk
patienter manaderna manaderna méanaderna  senasl te 12 manaderna senaste 12 mdnaderna

region

Figur 29 Vy frdn Neurodashboard, beséksdata per region for patienter med CIDP
(datauttag 2023-06-09)
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Registrerade aktiva Besbk senaste 12 Lakarbesk senaste 12 Sjukskbterskebesk senaste 12 Antalunika patienter med bessk Andel i % patienter med besik
patienter manaderna manaderna ménaderna senaste 12 manaderna senaste 12 manaderna

Nerra bE] 5 1 0 5 38.5%

Stockholms
region

Vastsvenska 21

RIKET 8 £ 2

Figur 30 Vy fran Neurodashboard, besoksdata per region for patienter med MMN
(datauttag 2023-06-09)

Terapi

Data fridn IPN-registret tillater jaimforelse av IVIG-anvandning vid CIDP i olika
regioner. Regioner som har fler &n 10 behandlade patienter med CIDP ar Stockholm,
Uppsala, Skane och Vistra Gotaland.

I graferna nedan ses att Stockholm &r den enda region som anvinder kortison for
behandling av CIDP och att en nagot storre andel avimmunoglobulinbehandlade
patienter med CIDP har gatt 6ver till subkutan behandling med immunoglobulin
(SCIG), framfor allt i region Skane. Eftersom SCIG administreras av patienter sjélva i
hemmet vore det relevant att se om sjukhuskostnader fér behandling av dessa patienter
minskat pd Sknes universitetssjukhus. Daremot ir ldkemedelskostnaden for SCIG
(per gram immunoglobolin), nagot hogre dn kostnader per gram for IVIG, sa en
sammanvigd kostnadsanalys behéver ta hansyn till savil sjukhus-, som
lakemedelskostnader for IVIG vs. SCIG.

Eftersom kortison 6kar sannolikheten att uppné en remission av CIDP kommer
remissionsandelen for CIDP att under 2023 jamforas mellan Stockholm och 6vriga
regioner i landet som inte anvénder sig av kortison. Samtidigt tilléter registret ocksé att
folja de negativa konsekvenserna av kortisonanvandning genom uppf6ljning av BMI
och blodsockervirden (HBA1C) pa kortisonbehandlade patienter.
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Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP)

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP) yn
Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

Fordelning av behandlingar (alla pdgdende)
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VIG 2 g
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Figur 33 Vy frdn Neurodashboard. Fordelning av vanligaste
anvdnda behandlingar mot CIDP i Region Vistsvenska jamfort
med dvuriga i landet.

Figur 34 Vy fran Neurodashboard. Fordelning av vanligaste
anvdnda behandlingar mot CIDP i Region Sodra jamfort med
ovriga i landet.

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP)

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP) Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

Férdelning av behandlingar (alla pdgdende)

§ Solu-Medrol %

% SCIG g

IVIG é Prednisolon E
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Andel ) : Andel 2
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Figur 31) Vy fran Neurodashboard. Fordelning vanligaste Figur 32) Vy frdn Neurodashboard. Fordelning av vanligaste
anvdnda behandlingar mot CIDP i Uppsalaregionen jamfort anvdnda behandlingar mot CIDP i Region Stockholm jamfort

med 6vriga i landet. med 6uriga regioner i landet.

Demografisk fordelning, skillnader mellan kénen

Andel mén med inflammatorisk polyneuropati 6verstiger andel kvinnor, men detta
beror inte pa en underregistrering av kvinnor, utan ar forvantad. Samtliga subtyper av
inflammatorisk polyneuropati 4r ndmligen mer prevalenta bland mén an kvinnor.
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Tabell 22 Aktuella patienter fordelat pG@ mdn och kvinnor.

Aktuella Aktuella Aktuella
Enhet patienter kvinnliga manliga Andel kvinnor AP
(AP) patienter  patienter

Bollnas 6 * * 50%
Boras * *

Centrum for neurologi * "

Stockholm

Danderyd 27 11 16 41%
Eskilstuna * *

Falun * * * 29%
Gavle 6 * * 33%
Huddinge 213 82 131 39%
Hassleholm 5 * * 40%
Kristianstad * * * 50%
Kungsbacka * *

Landskrona * * * 50%
Lund 20 6 14 30%
Malmo 8 * 6 25%
Eﬁ:;c:;,‘ggiska kliniken 18 9 9 50%
Norrkoping * * * 50%
Nykoping * *

Ryhov * * * 25%
Sahlgrenska 116 43 72 37%
Solna 38 8 30 21%
Trelleborg * *

Trollhdttan * * 100%
Umea 8 * 7 13%
Uppsala 19 5 14 26%
Vasteras * *

Angelholm * *

Orebro 15 9 6 60%
Ostersund 7 * 5 29%
Total 538 193 344 36%

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

*antal farre dn fem

Skillnader avseende tid till diagnos, mellan regioner och baserad pa kén

Data frén registret visar att kvinnor och méin har en likartad genomsnittlig &lder vid
diagnos, men att kvinnor fér i genomsnitt sin diagnos ett ar senare 4n mén. Orsaken till
denna fordrojning ar dnnu inte klart, dvs om det handlar om patienter som sjilva soker
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véarden sent (patient delay) eller om vérden drdjer langre dn nédvéandigt innan ratt
diagnos satts (doctor delay).

Tabell 23 Skillnader avseende tid till diagnos baserat pd kon

Kén Antal aktiva  Duration (median ar Alder vid diagnos
patienter sedan sjukdomsdebut) (median)

Kvinna 193 9,5 56,1

Man 344 8,5 55,8

Total 538 9 55,9

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

Skillnader avseende besoéksfrekvens mellan regioner och baserad pa kén

Andel man med inflammatorisk neuropati som haft ett fysiskt 1akarbesok under de
senaste 12 manaderna &r hogre dn andel kvinnor. Mest sldende dr det i region Norr dir
inga kvinnor haft ett 1dkarbesok det sista aret, jamfort 30.8% av ménnen. Det ar oklart
om denna skillnad beror pé att kvinnor med inflammatorisk neuropati har en mer
stabil sjukdom (i mindre behov av fysiska aterbesck), eller om kvinnorna skots oftare

med hjilp av telefonaterbesok (indirekta kontakter som inte registreras i IPN-registret)

jamfort mannen.

Tabell 24 Konsskillnader avseende besoksfrekvens.

Man Kvinnor
Norra sjukvardsregionen 30.8% 0
Stockholms sjukvardsregion 33.1% 16.7%
Sydostra sjukvardsregionen 14.3% 8.3%
Sédra sjukvardsregionen 12.1% 6.7%
Sjukvardsregion Mellansverige 3.7% 14.3%
Vistra sjukvardsregionen 17.1% 10.0%
RIKET 24.8% 14.1%

Datauttag NEURO/IPNreg 2023-03-08

Skillnader géllande val av terapi, baserad pa kon

Analys av data fran IPN-registret visar att mén dr mer benigna &n kvinnor att erhalla
andralinjeterapier mot kronisk inflammatorisk polyneuropati, se nedan tva figurer.
Orsaken till denna skillnad ar oklar, dvs huruvida méan drabbas av mer aggressiva
former av inflammatorisk polyneuropati 4n kvinnor, om kvinnor svarar béttre pa 1:a
linjeterapier 4n man eller om kvinnor i storre utstrackning tackar nej till mer
avancerad (2:a linje-)terapiformer sdsom sendoxan och stamcellstransplantation
(HSCT).
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Inflammatoriska Neuropatier
Férdelning av behandlingar (alla pdgdende) (Mé&n)

Inflammatoriska Neuropatier Solu-Medrol

Fordelning av behandlingar (alla pagdende) (Kvinnor) sciG
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Figur 36 Vy frdn Neurodashboard. Fordelning av behandling Figur 35 Vy fran Neurodashboard. Fordelning av behandling (alla
(alla pagdende) for kvinnor. pagdende) for mdn.

Vetenskapliga resultat

Biomarkorstudien om NfL och T-Tau i blod och likvor vid inflammatoriska
polyneuropatier har anvént sig av langtidsdata om kliniska matt i IPN-registret.
Arbetet vid namn "Neurofilament light chain and total tau in the differential diagnosis
and prognostic evaluation of acute and chronic inflammatory polyneuropathies” och
forfattad av Kmezic I, Samuelsson K, Finn A, Upate Z, Blennow K, Zetterberg H, Press
R ar publicerad i EJN under 2022.

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35638376

Ytterligare ett manus som anvint sig av IPN-registerdata samlad under ar 2022, vid
namn “Validation of interleukin-X and Olink proximity extension assay for discovery of
new biomarkers in patients with GBS and CIDP” presenterades med poster och en
muntlig presentation av doktorand Ivan Kmezic pa det internationella PNS &rsmétet
maj 2022. Manuset for detta arbete ar fardigstéllt och kommer att submitteras till en
vetenskaplig tidskrift under senvéren 2023.

Ett forskningsprojekt pd Karolinska diar samla immunprofileringsdata (flodescytometri
av blodceller) hos patienter med inflammatorisk polyneuropati ska relateras till den
Kkliniska bilden, inklusive resultat av skattningsskalor har inletts under april 2023. Den
Kkliniska informationen extraheras frimst ur IPN-registret, men dven patientjournal.
Resultat av denna studie hoppas pa sikt kunna resultera i ett precisionsmedicinskt
individbaserat val avimmunterapityp per patienten, baserad pa
immunprofileringsfynd.

P4 SNEMAs drsmote i Uppsala mars 2023, diskuterades upplédgg for en retrospektiv
studie av landets sendoxan-behandlade patienter med CIDP. Malséttningen ar att
publicera den goda effekten av sendoxan vid CIDP, for att i ett ndsta steg kunna
planera for en randomiserad placebokontrollerad prospektiv studie av sendoxan vid
CIDP. Det dr enbart genom data i IPN-registret som SNEMA kan identifiera de
patienter med CIDP som behandlats med sendoxan i Sverige.
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

IPN-registret har nyligen uppgraderats till certifieringsniva 2.

For att kvarstd inom 6verenskommelsen infor nésta ar forviantas IPN-registret
presentera resultatindikatorer under kommande ar och sékerstélla att data finns pa
Vérden i siffror.

Resultatindikatorer

Patientrapporterade métt (PROM, patient reported outcome measures) blir allt
viktigare som resultatindikatorer i sjukvéard vilket avspeglar patientens allt starkare roll
som medaktor i sin vard. IPN-registret avser rapportera resultatindikatorerna EQ-5D-
5L (livskvalitetsskala) och PASS-fragan (patient acceptable symptom state), dvs
acceptabel nivé pa sjukdomspéverkan med hinsyn till pdgaende terapi.

Ovriga resultatmatt kommer att redovisas genom Vérden i Siffror (se nedan).

Varden i Siffror

Foljande process- och resultatindikatorer avser IPN-registret rapportera till virden i
siffror:

-Tackningsgrad for IPN-registret

-Tid fran diagnosdatum till start av terapi for CIDP och MMN

-Kontakt med ldkare eller sjukskoterska, de senaste r aren for CIDP resp. MMN
-Andel patienter med CIDP resp. MMN som star pd immunomodulerande terapi
-Funktionshinder- handikappsgrad (INCAT) for patienter med CIDP resp. MMN

Forbattring av utdata till anvandare

Genom Visualiserings- och Analysplattform (VAP)

Tanken &r att gora IPN-registrets kvalitetsindikatorer och utfallsmatt tillgéngliga for
alla registrerande enheter och regioner. En av mélsittningarna med detta arbete &r att
VAP-uppgifter anvands som bas for kvartalsrapporter till varje enhet from 2024.

Foljande indikatorer kommer att 6vervigas for inkludering i IPN-VAP
-Kvalitetsindikator (per enhet/region)

For CIDP finns redan nationella riktlinjer for definition av framgangsrik immunterapi,
respektive terapisvikt

Andel behandlade patienter med CIDP som har vid senaste registreringstillfille ett
INCAT-poing pa 3 eller ldgre &r kvalitetsindikatorn som kommer att anvéndas i VAP.

-Processmatt (per enhet/region)

Andel patienter med CIDP resp. MMN med bestksdata (1dkare eller skoterska) de
senaste 2 aren, per enhet och region (éven i varden i siffror).

Andel patienter med CIDP, resp. MMN som har en pagdende immunomodulerande
terapi i registret

Andel patienter med CIDP resp. MMN som har ett registrerat EQ-5D-5L
Livskvalitet enligt EQ-5D-5L (VAS skala 0-100)

Antal patienter med CIDP respektive MMN som har ett registrerat INCAT poéng
INCAT poing vid senaste registrering av patienter med CIDP respektive MMN
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Andel patienter med CIDP respektive MMN som har en registrerad handstyrka
Andel patienter med CIDP respektive MMN som har ett registrerat RODS poéng
Arbetsformaga (ev grad av sjukskriving) for patienter <65 ar med CIDP och MMN

Genom grafisk framstéllning av ackumulerad data (jmf MS registret)

Utveckling av processmaétt over tid:

-Ackumulerat antal registrerade kliniska besoksdata

-Ackumulerat antal registrerade kliniska funktionstester (INCAT eller RODS eller
handstyrka)

-Genomsnittlig funktionsniva (EDSS) per ar for patienter med CIDP och MMN i riket
(man och kvinnor separat)

Visualisering av skillnader av vard i forhallande till kon, pa nationell niva
Foljande matt kommer att tas fram pa arlig basis och rapporteras savil nationellt, som
pa region-och enhetsnivd. Kan ev komma att inga i kvartalsrapporter.

-Antal patienter med CIDP respektive MMN med besoksdata (ldakare eller skoterska) de
senaste 2 aren, per enhet och region (varden i siffror och VAP).

-Andel patienter med CIDP, respektive MMN som har en pagaende
immunomodulerande terapi i registret (virden i siffror och VAP), per enhet och region.
-Andel patienter med CIDP respektive MMN som har ett (senaste registrerade) INCAT
virde pa 3 eller lagre (4ven VAP).

-Genomsnittlig IVIG eller SCIG anvandande maétt i gram immunoglobulin per kilo
kroppsvikt for patienter med CIDP respektive MMN per enhet.

- EQ-5D-5L poing for patienter med CIDP respektive MMN per enhet (dven finns i
VAP)

-Tid fran diagnos till start av terapi uppdelad pa méan och kvinnor

-Andel patienter med registrerade besok, uppdelad pd méan och kvinnor

-Andel patienter med CIDP respektive MMN som star pa immunterapi uppdelad pa
main och kvinnor

-Andel patienter med CIDP som nagon gang behandlats med enbart immunoglobulin
(IVIg eller SCIG) jamfort de som behandlas med enbart kortison jamfort de som nagon
gang behandlats med kombination immunoglogulin och kortison uppdelad pa mén och
kvinnor.

Fortsatt valideringsarbete, nationell tackningsgrad

Validering av nationell tdckningsgrad f6r CIDP och MMN har genomforts under 2022,
dir tickningsgraden i IPN-registret visar sig vara relativt 1ag i forhallande till prevalens
av CIDP och MMN i nationella PAR-registret. En lokal valideringsstudie av
samstimmighet mellan data i patientjournaler och den i IPN-registret pa Karolinska
genomfor under ar 2020 visade att drygt 90% av patienter med diagnosen CIDP och
MMN i Karolinskas sluten och 6ppenvards diagnosregister hade samma diagnos i IPN-
registret. Daremot kan det eventuellt vara si att en andel patienter som fatt ICD-koden
for CIDP/MMN i PAR-registret nationellt ar feldiagnostiserade. For att underscka
denna diskrepans behover slumpmassiga kontroller av varje enhets egna patienter med
CIDP och MMN goras for att validera diagnos och dessutom komplettera missing data

88 /265



Arsrapport 2022

for dessa patienter i IPN-delregistret. I detta syfte har IPN-registret inlett ett
forskningssamarbete med ett lakemedelsforetag som kommer under ar 2023 ge IPN-
delregistret ett studiebidrag for att kunna fullfélja plan for nationell validering av IPN-
registret och PAR-data.

Samverkan med patientrepresentanter fran Neuro

For att 6ka intresse bland patienter for IPN-registret har en patientvinlig kort
beskrivning av IPN-registrets syfte och funktion tagits fram. Forhoppningen ar att
patienter ska, pa de enheter med 14g tdckningsgrad, uppmana sin behandlade ldkare att
registrera de i IPN-registret. En kort och patientvinlig version av arsrapporten
kommer ocks3 att tas fram.

Sammanfattningsvis

IPN-registret siktar pé att behalla certifieringsgraden 2 genom att 6ka redovisning av
utdata sdsom resultatmétt samt processmatt genom Varden i Siffror och VAP-
funktionen. Kommunicering av anvindbara data genom kvartals- och
forbattringsrapporter till enheter och regioner i landet kommer att leda till att
verksamheter prioriterar inforsel av patientdata i IPN-registret, vilket i sin tur
forbattrar datakvalitet/tdckningsgrad i delregistret. Data kommer i en &dnnu storre
utstrackning att kunna anvéandas for att paverka/férbattra varden for patienter med
inflammatoriska polyneuropatier, inklusive att kontrollera f6ljsamhet till nationella
riktlinjer for vard (for CIDP), samt att &tgirda eventuellt oskiliga skillnader i vard som
kan existera mellan méan och kvinnor med inflammatorisk polyneuropati i landet m.fl.
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateral skleros

Arsrapport i korthet

Kvalitetsregistret for motorneuronsjukdomar ar &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
ir 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 fran varje besok (fysisk funktion, lakemedel, vikt
etc.). Det ar ocksd mojligt att 14gga in skalor for t.ex. depression, angest och kognitiv
funktion. Den grafiska framstéllningen gor det mojligt for vardgivaren att 1itt fa en
snabb 6verblick 6ver patientens sjukdomsforlopp och 6ver vilka insatser som kan
behovas. Via Patientens Egen Registrering (PER) kan patienten sjélv fora in
information i registret och pé sa vis kan bescket hos vardgivaren snabbare riktas mot
det som patienten beho6ver hjilp med.

En studie med data frén registret har kunnat visa att forhojda nivéer av fetter och
apolipoprotein B vid diagnos 6kar 6verlevnaden med 1 ar.

Bakgrund och syfte

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) dr en gemensam beteckning for en grupp
motorneuronsjukdomar (MND) dar de nervceller som styr skelettmusklerna dor. Cirka
3,5 personer per 100 000 insjuknar i MND/ALS varje ar, och pa Karolinska
Universitetssjukhuset ar det ca 100 personer/ar som far ALS-diagnos. ALS kan visa sig
i alla dldrar, men de flesta insjuknar mellan 45 och 75 ars dlder. Eftersom det finns
ménga olika varianter av sjukdomen kan symtomen variera, liksom hur snabbt

forloppet ar.
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Figur 37 Huvudtyper av MND i Sverige.
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Den genomsnittliga 6verlevnadstiden dr omkring tre &r, d& det idag saknas botande
behandling. Utover detta mérks en varierad vard pa olika héll i landet och att
patienterna inte erbjuds samma méjligheter till utredning och behandling beroende pé
var de bor.

Det 6vergripande syftet for registret ar att géra ALS-sjukvarden likvardig och
hogkvalitativ och framfor allt utvirderingsbar. Att etablera/6ka samarbetet mellan
samtliga svenska neurologiska universitetskliniker och gemensamt bygga upp en
struktur for utredning och hantering av patienter med MND/ALS. Som ett led i detta,
skapa nationell konsensus kring utredning och handlaggning, sikerstilla att
behandlingsriktlinjer f6ljs nationellt och majliggora for s ménga svenska ALS/MND
patienter som majligt att fa tillgang till lidkemedelsstudier. Det innebar att registret
sannolikt kommer att vara en del av framtida nationella riktlinjer for ALS/MND.
Under 2023 kommer en Nationell Arbetsgrupp (NAG) att tillsattas for att arbeta med
just nationella riktlinjer for ALS/MND.

ALS-registret avser ocksé att mera specifikt medverka till framtida nationella och
internationella forskningsprojekt bade prekliniskt och kliniskt och &ven att skapa en
bas for epidemiologiska studier pé nationell niva.

Parametrar och skalor

demografi

diagnostiska kriterier

forskningskriterier

spridningsmonster

behandlingar

funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)

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

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

varningar for vardgivare om avvikande virden

o O O O 0O 0O 0O O O O O O

ALS-registret dr utformat sé att skalorna reflekterar de viktigaste medicinska
omrédena for bevakning och dtgird under sjukdomens progress. Dels ger de ett
dagsvirde som ligger till underlag i patient-lakarmotet och dels dven ett trendvarde for
hur just den patienten kommer eller har utvecklats under tid, vilket ger patienten en
preliminér prognos.

ALS dr en sjukdom dér fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika individer) varierar
stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dér sjukdomen startar. Det 4r vanligt
att uttrycka progressionshastighet i antal podang av ALSFRS-R (en funktionsskala
framtagen for ALS-patienter) som forloras per ménad. Ju snabbare
progressionshastighet (uppmaitt vid diagnos) desto snabbare sjukdomsforlopp (figur
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38). Ett annat sitt att bedéma progressionshastighet dr att dela upp patienterna
utifran kognitivt status vid diagnos (figur 39).

Figur 38 Patienters overlevnad
baserat pi ALSFRS-R vid
diagnos. Linjerna representerar
progressionshastigheter (gron
linje: ldngsam progress; bla linje:
medelsnabb progress (en typisk
patient); rod linje: snabb
progress).
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i Figur 39 Patienters overlevnad
baserat pd kognitivt status vid
diagnos (orange linje: ingen
kognitiv pGuerkan; gron linje: viss
kognitiv pGuerkan; bla linje:
pannlobsdemens (FTD).
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Patientoversikten ger en 6verblick som tillsammans med patienten som kan anviandas i
vardmotet. Se figur 40 for en langsam ALS med god livskvalitet och fa varningar. I
figur 41 ser vi i stillet en patient som forsamras hastigt, har svart att hélla vikten och
tappar sin styrka. Det som ar viktigt att notera i figur 26 ar ocksa den vénstra delen av
bilden. De roda markeringarna representerar varningar for vardgivaren. I varje skala
har cut-off-virden inkorporerats for att vigleda vardgivaren i vad som behover
atgirdas. De grona markeringarna ar varningar som har atgirdats.

Genom skalorna och varningarna kan dven en oerfaren vardgivare kédnna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgiardas vid ratt tid. Genom
att jamfora dessa tva figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienten kommer
leva langre. 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, eller bostadsanpassning. Vi kan saledes
hjilpa patienterna att leva det livet som de vill baserat p4 mangden tid de har kvar. Vi
anvander oss av ett prognostiskt index, som #r ett vedertaget index i ALS-forskningen,
ALSFRS-R vid debut (dvs 48 podng) minus ALSFRS-R vid diagnos dividerat med
antalet ménader som forflutit fran symptomdebut. Index pa 1 indikerar att patienten
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har tappat 1 poidng per manad péa skalan och att den genomsnittliga 6verlevnadstiden
dr ca 2—4 ar. Hogre index indikerar kortare livslangd.
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Figur 40 En patient som levt liinge med sin ALS. Patienten har inga varningar och den
gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gar ned langsamt. Den bla linjen
representerar patientens stabila vikt och den grona linjen representerar patientens

livskvalitet.
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Figur 41 Den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gér ned relativt snabbt.
Den bla linjen representerar patientens viktforlust, den gréona linjen representerar
patientens livskvalitet. Roda varningar avseende kognition (MoCA och ECAS) samt tecken
till emotionell inkontinens och hypoventilation (som dock dar dtgdardad).
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Effekten av registrets insatser pa varden

De foranderliga skalorna for dngest och depression har méarkbart dndrat var
handldggning av patienternas psykiska maende. Da ALS &r en svar sjukdom, férvintas
det néstan av patienterna att vara ledsna och/eller nedstimda, men ofta &r sa inte
fallet. Depressiva besvér ar 6kat forsta aret efter diagnos (dven 6kad risk for suicid
forsta aret), men dérefter sannolikt inte mycket hégre dn hos befolkningen i 6vrigt. En
oerhort viktig aspekt for livskvaliteten att orientera sig i for vardgivaren. Nu nér
patienterna via PER (Patientens Egen Registrering) fyller i sina angest och
depressionsskalor infor varje besok, kan lamplig medicin och/eller stodsamtal sattas
in. I en opublicerad studie som inkluderar alla nyinsjuknade ALS-patienter i Stockholm
s var svarsfrekvensen for skattning av angest och depression med HADS-skalan
forhéllandevis 1g (ca 50%). Pa en ALS-anpassad HADS var medianen for angest 6
poéng (interquartile range 3—8), vilket ar precis under skdrningsgransen for mojlig
angest, och for depression 2 poing (interquartile range 1—6), vilket indikerar att
depression ej forelag. Gibbons CJ, Mills RJ, Thornton EW, et al. Rasch analysis of the hospital

anxiety and depression scale (HADS) for use in motor neurone disease.

Alla patienter ska erbjudas bromsande behandling (Riluzole), som i flertalet studier
visats Oka livslingden. Se tabell 25 for de olika preparat som patienterna behandlas
med, inklusive den enda godkidnda bromsmedicinen Riluzole. Preparatet har
biverkningar och en del av patienterna valjer darfor att satta ut behandlingen. Viktigt
att notera att alla lakemedel inte registreras regelbundet och konsekvent i alla regioner.

Tabell 25 Olika preparat som ALS-patienter behandlas med.

Antal pagaende  Antal Antal
) vid . startade avslutade

rapportarets under under

slut rapportaret rapportaret
Acetylcystein 22 5 7
amitryptilin 3 3
Annan behandling 50 7 13
Atropindroppar 2 3 2
Baklofen 21 5 6
Botox 2
Citalopram 21 8 11
Egazil 1 1 2
Emgesan 24 5 5
Kosttillskott 7
Mirtazapin 9 5 11
Riluzole 300 127 150
Scopoderm, depaplaster 7 3 3
Teglutik 1 1 1
Total 470 170 214

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08
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BMI-kurvan anvands for att i siffror (vikt och viktminskning i %) och trend tydligt visa
for patienten att de ar i behov av 6kat dietart understod. Denna kurva har visat sig vara
mycket anvindbar, d& patienten girna vill vinta med PEG (perkutan gastroskopi),
medan litteraturen visar 6kad overlevnadstid vid tidigt inforande.

Andel patienter med PEG

TOTAL ANDEL PATIENTER MED PEG 2022

ANDEL PEG INSATT UNDER 2022

R

PEG Totalt antal patinter i registret

Figur 42 Andel patienter med PEG under rapportaret 2022.

Efter lumbalpunktion kan labsvar pé tex neurofilament light (NfL) f6ras in. NfL kan
anvindas i diagnostiskt syfte men dven for att forutsdga prognos och 6verlevnad.
Tillsammans med andra prognostiska faktorer som vi far fran registret, sisom élder,
debutsymtom, tid fran symptomdebut till diagnos, kognition (bedomd med skalan
ECAS), funktionsskalan ALSFRS-R, BMI, eventuell genetisk mutation (som fors in
under lab-fliken) s kan NfL anvindas i diskussion med patienter som 6nskar veta mer
om i vilket hastighet sjukdomen forvintas utvecklas. Hoga varden indikerar snabbare
progress medan laga viarden indikerar ldngsammare progress, figur 43.

96 / 265



Arsrapport 2022

Kaplan-Meier survival estimates
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Figur 43 Overlevnad hos patienter med olika nivder av Neurofilament light (NfL) i likvor
(fordelat i ldg, medium och héga koncentrationer).

PROM/PREM

Registrets PROM-registrering som det ser ut for patienten, figur 44. Varje skala
motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.
De viktigaste kvalitetsindikatorerna anvinds for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smirta, och férebyggande av depression och &ngest, underniring,
underventilation och att patienten satter i halsen. Denna typ av registrering anviands
mest i Stockholmsregionen, som framgéar av tabell 26. Det har framkommit att
PROM-registrering ir av sirskilt stor betydelse for just de bulbira patienterna som har
svért att uttrycka sig och dar motet med vardgivare kan vara kort. De anvinder PROM
for att kommentera och dr pa sitt vara mer delaktiga i varden.

Trots stora insatser att samla in PROMs i Stockholmsregionen sé ar det manga
patienter som inte fyller dessa skalor. Skélen 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, l4g ALSFRS-R samt snabb progress.
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4l Vilj formulér for registreringen
Psykiskt méende
Egenmedicinering
Kroppsfunktion
Smérta
Halsa
AT-10
BMI

Béria registreringen

Figur 44 Vy fran patientens egen registrering PER.

Tabell 26 Totalt antal egna registreringar under 2022.

Enhet Totalt antal T::;I:::::I
PER rapportaret
Huddinge 2173 341
Kalmar 1
Lund 77
Nykoping 1
Ryhov 16
Sahlgrenska 27
Skovde 32 22
Solna 377 24
Trollhdttan 2
Uppsala 11
Total 2717 387

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

I december 2016 var 194 patienter (100%) fran Karolinska Universitetssjukhuset
registrerade. Frin hela Sverige var 654 patienter registrerade. For att rikna ut
tackningsgraden for ALS registret i Sverige, kontaktades under hosten 2016
(september-november) alla neurologmottagningar i hela Sverige, bade
universitetssjukhus och lanssjukhus. Alla mottagningar rapporterade in antalet ALS-
patienter som vardades vid kliniken. Patienterna behovde, for att riknas som egentliga
ALS-fall ha diagnosticerats med ALS vid tva pa varandra foljande tillfdllen.
Sammanlagt fanns det 832 ALS-patienter i Sverige, vilket gav registret en
tackningsgrad om 78.6%.
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I tabellen nedan syns alla aktuella patienter, sdledes 705 patienter. Givet att det finns
ca 850 patienter i Sverige, ger detta en tickningsgrad pa drygt 80%. Se dven
fordelningen mellan mén och kvinnor i tabellen. Kvinnorna utgor mellan 15-100% av

patienterna beroende pé vilken enhet som registrerar.

Se tabell 27.

Tabell 27 Aktuella ALS-patienter i Sverige 2022.

Enhet Aktuella patienter (AP)
Boras &
Danderyd *
Eksjo *
Eskilstuna *
Gavle 16
Halmstad 10
Helsingborg 32
Huddinge 249
Héassleholm *
Kalix *
Karlstad 13
Kristianstad *
Kungsbacka *
Lund 29
Motala &
Neurologiska kliniken Linkdping 7
Norrképing *
Nykoping *
Oskarshamn 7
Ryhov 11
Sahlgrenska 87
Skovde 12
Solna a7
Sundsvall *
Trollhdttan 24
Umea 5
Uppsala 73
Visby 6
Varnamo 7
Vastervik *
Visteras 14
Vaxjo *
Ystad *
Angelholm *
Orebro 20
Ornskoldsvik *
Total 705

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Andel kvinnor AP

50,0%
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66,7%
75,0%
43,8%
10,0%
34,4%
45,0%
100,0%
25,0%
15,4%
100,0%
100,0%
55,2%

57,1%

75,0%
57,1%
63,6%
48,3%
33,3%
36,2%
100,0%
29,2%
60,0%
27,4%
16,7%
57,1%
100,0%
42,9%
50,0%

40,0%

41,8%
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Diagnosfordelning

Under 2022 hade registret 705 patienter registrerade fran 39 platser i Sverige. Det ar
béade fler patienter och fler enheter &n foregdende &r. Den storsta gruppen ar ALS-
patienter (n=445), foljt av PSMA (n=49) och PLS (n=50). 21.3% (n=150) bestar av
oklara fall av motorneuronsjukdom som inte uppfyller kriterierna for ALS (har kallat
“motorneuronsjukdom”). Man kan sedan 2019 ldagga in dven patienter med Kennedys
Sjukdom i registret (n=11). Se figur 45.

Diagnosfordelning andel aktiva patienter

A

= ALS = Kennedys sjukdom/SBMA spinobulbir muskelatrofi = Motorneuronsjukdom = PLS = PSMA

Figur 45 Diagnosfordelning ALS registret.

Jamforelser mellan regionerna visar att tiden fran symtomdebut till behandling kan
variera kraftigt, men att medianvirdet i Sverige for diagnos ligger pé strax 6ver 1 r. Vi
har da antagit att behandling initieras direkt vid diagnos och att virdet symtomdebut
till diagnos alltsd 4r detsamma.

Motorneuronsjukdom
Tid mellan sjukdomsdebut och férsta insatta behandling

6 ® Riket
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Behandlingsstart
Figur 46 Vy fran Neurodashboard. Tid frdn sjukdomsdebut (svaghet) till insatt
behandling av Riluzole for hela riket 2022. Median 2022 1.11 dr.
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Den storsta gruppen av diagnosticerade patienter dr 7180 é&r, foljt av 61—70 &r. Se
figur 47 som visar patienternas aldersférdelning i Sverige.

Koénsfordelning Aldersfordelning

y - -
(42.9%)
‘ [
— —— _

2130 31-40 4150 51-60 6170 71-80 8190 91+

Figur 47 Vy fran Dashboard efter inloggning i registret. Visar patienternas
dldersfordelning i Sverige. Baseras pa 510 aktuella patienter fran hela riket 2023-05-29.

Datakvalitet

Under aret fortsitter kvalitetssdkringen av datan. I arbetet med vetenskapliga studier
s gors kvalitetskontroller och nir data saknas som kan fis fram ur medicinska
journaler s& kompletteras registret (t ex om symtomdebut saknas). Alla
egenrapporterade matt gis igenom i realtid med patienten for att faststilla att
variablerna ar korrekta och har uppfattats pa ritt sétt av inrapporterande. De ligger
sedan till grund for behandling.

Datatathet

Missing value

Vi nar hogst datatithet for diagnos (100%), tabell 28. Efter en minskning de forsta
aren efter registrets starts sa har debutdatum och diagnosdatum okat i tathet de
senaste aren, medan debutplats inte registreras full lika ofta. Det mest positiva vad
giller datatdtheten ar den stadiga 6kningen i registreringen av ALSFRS-R.

Tabell 28 Svarsfrekvens for registrets fem viktigaste kvalitetsindikatorer

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Diagnos ICD NaN  100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0
Debutdatum NaN 96.4 88.6 87.7 84.1 83.1 87.7 90.5 92.1
Diagnosdatum NaN 99.0 93.2 91.9 89.1 89.5 93.5 94.4 95.6

Plats for diagnos NaN 82.8 63.6 61.4 57.7 53.1 54.9 55.6 56.0
ALSFRS NaN 16.1 24.4 39.3 51.7 54.0 58.8 63.2 67.9

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08
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Datatathet for Riket
100%-

Andel

' ' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 48 Vy fran Neurodashboard. Datatdtheten i riket for debut-, diagnos och
remissdatum.

Validering

Reliabiliteten av data i MND-registret kontrolleras pé tvé 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 anvindning av registret och for god
rapportering ar den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen r dirfor en central funktion och vi har utvecklat flera mojligheter
for deltagande enheter att ta del av data och av resultat. Vi skiljer pa Patientoversikten
och Utdatafunktioner.

Patientoversikten
Patient6versikten ar de egenskaper i IT-granssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande lakare kan anvianda som vid
patientbesdket, se figur 40 och figur 41. Hiar sammanfattas den information som
behandlande ldkare behover som utgéngspunkt 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.
PatientGversikten har ocksé den férdelen att data om patienterna hela tiden anvénds
och darmed granskas och f6ljaktligen kvalitetssdkras.
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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 malsittningen 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 ir en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik 6ver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, fran nationell niva
ner pa enhetsniva, figur 49. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for alla pa var
hemsida, med hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det
finns majlighet att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sétt.
Vér plan ar att gora data alltmer tillgéngliga i Neurodashboard med sikte pa
resultatdata som 6ppet kan jamfora olika vardenheter.

Kvalitetsregister for: Motorneuronsjukdom
Administrativ niva: Riket
Alla patienter

508 4.8 73.2% 70.5%

Aktuella patienter i kvalitetsregistret Antal reg per 100,000 invénare 2022 Har minst ett registrerat besok Har pagéende behandling

Antal registreringar =

Visa 10 3 rader SBk:

aktiva 12 L senaste 12 senaste Antal unika patienter med besbk Andel | % patienter med besék

patienter minaderna minaderna 12 minaderna senaste 12 minaderna senaste 12 minaderna
Morra L] 1 1 o 1 5.3%
rs::?:ﬂms ur 330 m 1 159 T33%
Syddstra n 10 9 1 8 24.2%
Sadra 52 4 s o 14 26.9%
m‘za' 51 a5 o) 1 a1 P,
Vistsvensha 9% m 1. 2 59 61.5%
RIKET 508 671 5T 5 s 54.T%

Visar 1 till 7 av totalt 7 rader Foregdende 1 Nasta

Figur 49 Vy frdn Neurodashboard for motorneuronsjukdom 2023-05-13.

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
fullsténdigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt dr all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.
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Urvalslistor

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

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Under kommande ar har en nationell arbetsgrupp tillsatts. Gruppen ska ga igenom
diagnos, utredning och handlaggning av ALS-patienter i hela riket. De ska skapa
konsensus och svenska guidelines, ndgot som nu saknas. Nar det arbetet dr klart
kommer registret for motorneuronsjukdomar att anpassa sa de variabler som finns i
guidelines finns med i registret.

Vetenskapliga resultat

Olika typer av biomarkorer 6kar sannolikheten for en korrekt diagnos pa kortare tid
och mer exakt prognostisk bedomning vilket underlattar bade for sjukvarden och for
patienten med familj.

Se figur 50, 51, 52 och 53 for aktuella och nya ALS-biomarkorer framtagna med
hjalp av registret.
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Figur 50 Visar att neurofilament light dr forhajt hos ALS patienter jamfor med
kontrollgrupperna mimics, INC (inflammatoriska neurologiska kontroller), NINC (icke-
inflammatoriska neurologiska kontroller) och HC (friska).
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Figur 51 Forhojda nivder av LDL och ApoB vid diagnos dkar dverlevnaden med 1 dr.

Figur 52 Visar motorbandsign- jdarninlagringar i motorcortex, synliga redan tidigt i
ALS-sjukdomen och korrelerande mot sjukdomsaktivitet. 89% sensitivitet med friska
kontroller.
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Tva studier har genomforts dir vi f6ljde patientens vig genom sjukvardssystemet, den
forsta fran forsta symtom till diagnos och den andra tiden innan dod (sista ménaden).
Sammanfattningsvis skiljdes sig bade tid till diagnos och végen i sjukvardssystemet sig
at beroende pa var forsta symtomet borjade. Tiden frin debut till diagnos var 16.0
(9.4—27.5) ménader hos dem med start I benet, 12.9 (8.8—17.8) manader for 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 nir de vl fick sin diagnos.

I studien om déden 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 54.
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Figur 54 I denna figur ses symptom vid livets slutskede (veckorna innan dod). A dr de
med vintad dod och B de med ovdntad déd. I C ses en storre grupp patienter med ALS ddr
det dr okdnt om déden varit vdntad eller inte.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Oka tickningsgrad. Oka tickningsgrad. Nir de nationella riktlinjerna
upprattas dr 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 repetitiva utfallsmatt for att kunna folja utvecklingen av hur
sjukdomen och méendet utvecklas Gver tid.
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Kommentarer om Covid-19 paverkat
registerarbetet under 2022

Medarbetarna har inte kunnat arbeta med registret i samma utstriackning da mycket av
varden har pausats till fordel for Covid-vérd. Det innebar en minskad tackningsgrad,
instillda moten och konferenser. Registret for motorneuronsjukdomar har bidragit i
arbetet med Covid-19 genom insamlande av data om aktuell Covid-sjukdom,
vaccination och av eventuella dodsfall darav.

Framtidsplaner/Planer for kommande ar

Under 2022 har registret 6kat i antalet nyregistrerade ALS/MND-patienter. Arbetet
fortsitter med att alla nydiagnostiserade MND/ALS patienter i Sverige blir registrerade
ivarje region och att de forblir registeraktiva under sjukdomens géng! For klinikerna ar
det viktigt att implementera patientens egen registrering (PER) for 6kad datainsamling
och minskad tidsatgang vid besoken. Det dr dven viktigt att alla kliniker foljer upp sina
patienter och kontrollerar att alla patienter som avlidit under aret verkligen har
uteslutits ur registret.

Motorneuronsjukdom
140 Antal registrerade patienter for Riket
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Figur 55 Vy frédn Neurodashboard. Antalet inkluderade patienter for Riket.

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

Under 2022 kommer registret att anvindas for att jamlikt vilja ut lampliga kandidater
for flera globala behandlingsstudier for ALS, i relation till nya lakemedel.

Registrera hela landets Kennedy-patienter.
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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 dr som driver patienters psykiska besvir och livskvalitet.

108 / 265



Multipel skleros




Arsrapport 2022

Multipel skleros

Bakgrund och syfte

Svenska MS-registret skapades pa 9o-talet for att kunna beldgga langsiktig nytta av
bromsmediciner. Tack vare nationell samverkan kring registerarbetet har data fran
registret blivit virldsledande i att visa att den langsiktiga nyttan dr dramatisk och
att utsikterna for MS-drabbade blir bdttre for varje ny drskull med minskande
konsekvenser for den enskilde och for samhadallet.

Multipel skleros - MS ar en kronisk sjukdom som drabbar centrala nervsystemet
(CNS). MS ar den nast vanligaste orsaken till neurologiskt handikapp hos yngre vuxna
och borjar for det mesta mellan 20 och 50 ars alder och typdebutéldern ar 30 ar.
Forloppet vid MS varierar, men obehandlad leder MS oftast till betydande
funktionshinder. Redan tidigt paverkas ofta arbetsformaga av &terkommande symtom
och en typisk trotthet ("fatigue”) leder till en pataglig minskning av livskvaliteten.
Sjukdomen medfor stora kostnader fér samhaéllet i form av bortfallen arbetsférméga,
véard- och behandlingskostnader. De arliga kostnaderna for MS i Sverige uppskattas till
minst 6 miljarder kronor per ar.

Tillkomsten av forloppsmodifierande behandling, bromsmediciner, i mitten av 1990-
talet medforde s sméningom en forbittring av MS-véarden i Sverige med
multidisciplindra MS-team i de flesta regioner. Varden omfattar sévil kausal som
symptomlindrande behandling som rehabiliteringsinsatser. 2016 publicerade
Socialstyrelsen Nationella riktlinjer for vard vid multipel skleros, se
https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-
riktlinjer/nationella-riktlinjer/riktlinjer-och-utvarderingar/ms-och-parkinsons-
sjukdom/. I dessa ger Socialstyrelsen rekommendationer om vard vid MS géllande
diagnostik, uppfoljning, behandling av sjukdomar, symtomatisk behandling,
omhéndertagande och rehabilitering, se avsnittet Utvecklingen av relevanta
kvalitetsindikatorer nedan. November 2022 publicerade Socialstyrelsen en mindre
oversyn av riktlinjernas rekommendationer for att sidkerstilla att de ar aktuella och
bygger pa bista tillgdngliga kunskap. De uppdaterade riktlinjerna fokuserar framf6r
allt pa en omprioritering for anvindandet av olika sjukdomsmodifierande liakemedel.

MS-vérden har varit ojimnt fordelad 6ver landet, vilket ldnge avspeglats i bland annat.
skillnader i hur ofta bromsmediciner anvints i olika regioner. P4 senare ar har
olikheter i terapival blivit den storsta skillnaden mellan olika delar av landet. MS-
registret ger incitament for en mer enhetlig MS-vard. Forloppsmodifierande
behandling vid MS ir ofta dyr och varierar fran timligen riskfria behandlingar med
partiell effekt till mer effektiva behandlingar som atf6ljs av risk for allvarliga
biverkningar. Det nationella MS-registret bidrar till att 6ka stringensen for
forloppsmodifierande behandling och underléttar anpassningen till de dndrade
behandlingskriterier som kan uppsta i takt med att nya behandlingsprinciper etableras.
Registrerade preparat har oftast en pétagligt skyddande effekt avseende nya MS-
lesioner i magnetkamera-undersokning och alla preparaten minskar frekvensen av
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skov, om &n mindre patagligt. Det har dock varit mindre klart vilken betydelse dessa
behandlingar har vad géller den langsiktiga effekten att forhindra funktionshinder.

MS ar den forsta och hittills enda allvarliga men relativt vanliga fortskridande
hjarnsjukdom dar bromsmedicinering blivit inférd pé bred front och MS utmaérker sig
dirmed inom neurologin. Detta har lett till en stor efterfrigan pa strukturerad och
langsiktig uppfoljning av MS-patienter av det slag som gors inom MS-registret, for att
forstd hur dessa bromsmediciner anviands pé basta satt. Godkdnnande av sidana
behandlingar sker pa grundval av kortsiktiga métt p4 minskad sjukdomsaktivitet
(framfor allt minskad skovfrekvens). MS dr en sjukdom som forloper under decennier
och vi kunde fran boérjan inte veta hur bra effekt bromsmedicinerna skulle ha pa langre
sikt for att minska risken for funktionshinder.

Det var darfor ett stort framsteg att det med hjélp av data ur MS-registret kunde visa
skillnader mellan behandlade och obehandlade (Tedeholm 2013) och att langsiktigt
sjukdomsutfall beror p& hur néra sjukdomsdebuten bromsmedicinering initierats
(Kavaliunas, 2017), ndgot som dérefter bekriftats i flera andra lander. 2019 publicera
des det dven data som visar att MS-férloppet snabbt fordandras till det béttre for
Sveriges MS-patienter och att varje ny arskull nydiagnostiserade MS-patienter har en
mitbart minskad risk att utveckla funktionshinder i jamf6relse med foregiende
arskullar (Beiki et al, 2019). Detta beror sannolikt pa att allt fler far allt effektivare
bromsmediciner allt tidigare i sjukdomsforloppet. (vv se
https://vap.carmona.se/open/msvap/graf/oj_andel_rr_long/)

Tillkomsten av forloppsmodifierande behandling har dndrat MS-varden i Sverige bade
till innehall och till organisation. Under 2022 startades 1 726 behandlingar och vid
utgdngen av 2022 behandlades 12 175 svenskar med forloppsmodifierande behandling
mot MS. Forskrivare finns pa de flesta neurologmottagningar men aven pa somliga
medicinkliniker i orter diar neurolog saknas.

Under de senaste 10 aren har behandlingen av MS i Sverige fordndrats och rituximab,
en behandling riktad mot immunsystemets B-celler, har blivit den 6verlédgset vanligaste
bromsmedicinen trots att rituximab inte dr godként fér behandling av MS. Detta har
viackt stor uppméarksamhet nationellt och internationellt. Det faktum att data fran MS-
registret har kunnat visa att den billiga rituximab-behandlingen ar sdker och dartill
effektivare dn flertalet godkdnda MS-behandlingar har bidragit till en allméant spridd
acceptans av denna utveckling inte bara i Sverige.

I Danmark finns ett rikstickande MS-register sedan mer &n 60 ar som omfattar mer dn
90 % av MS-patienterna. Det dr prevalensorienterat och samkoérningar med andra
nationella register har utgjort en bas for ménga epidemiologiska studier. Det danska
registret anvidnder sedan sju ar en anpassad version av Svenska MS-registrets IT-
granssnitt och har fort 6ver sina behandlingsdata till den COMPOS-plattform som
Svenska neuroregister anvénder.
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

MS-registret dr sedan lange representerade pé alla 60 enheter i landet dir specialiserad
MS-vérd erbjuds.

Malet &r att alla idag levande MS-patienter i landet ska erbjudas inklusion i MS-
registret. Vid utgdngen av 2022 fanns det 19 298 aktiva patienter i registret. Baserat pa
senaste tillgidnglig prevalensbedémning (2019) ger detta en tickningsgrad pa néstan 87
%. Dartill finns det information om 2 887 avlidna och 840 avslutade patienter
exkluderade av annan orsak, oftast pd grund av utflyttning till annat land. figur 56
visar utvecklingen av antalet registrerade patienter frin 1998—2022. Som synes ar
Okningstakten stadig.

Vi arbetar aktivt och har sedan flera &r en handlingsplan for att gradvis uppna en dnnu
hogre nationell tackningsgrad och detta beskrivs nedan under rubriken "Planer for
kommande ar”. I korthet handlar det om att identifiera patienter i den lokala databasen
som kan delges information om kvalitetsregister och sedan inkluderas i kvalitets-
databasen. Detta skulle 6ka tackningsgraden med ytterligare ndgra procent. Dessutom
samarbetar vi att med Registerservice forfina var bedomning av MS-prevalensen.

I ett internationellt perspektiv ar var tickningsgrad pa andra plats i virlden,
overtréaffad bara av det danska MS-registret som dock har betydligt farre variabler dn
det svenska MS-registret.

Ackumulerat antal registrerade patientdata {alla patienter | hela riket)

1958 1555 2000 2001 1002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2005 2010 2011 201r 2003 20l4 2018 2016 2007 2018 201% 2020 2021 2032

- Fagirtrerads patisnter —a= Dabutarands patiscter —e= Avplutads patianter
= Disgrostizarade patianter Fag. minus svslutads patianter

Figur 56 Antalet registrerade patienter i MS-registret t.o.m. 2022-12-31.

Datakvalitet

Datatathet

I takt med 6kad tackningsgrad sa har dven datatidtheten 6kat i MS-registret. En bild av
datatétheten i dagslaget visas i vira on-line-tjanster VAP och neurodashboard, vv se
https://vap.carmona.se/open/msvap/tabell/antal_reg/ och
https://vap.carmona.se/neuro-dashboard/
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Vi har definierat ytterligare ett antal variabler som ar mer obligatoriska &n andra, och
definierat kategorierna "basdata” och "uppféljningsdata”. "Basdata” bestar av
debutdatum, diagnosdatum, forloppstyp, likvoranalys, magnetkameraundersokning
(for patienter under 60 ars alder) och skovinformation. "Uppfoljningsdata” specificerar
om f6ljande registreringar gjorts under de senaste 2 dren: besok, funktionsskattning
enligt EDSS, behandlingsinformation, kognitionsskattning med SDMT och de
patientrapporterade matten "MS-kollen”, MSIS-29 och EQ5D. “Bubbeldiagrammet”
kan nés pa https://vap.carmona.se/open/msvap/graf/vardkvalite/

I figur 57 a och b visas hur landets enheter presterar vad giller datatéthet i relation
till tackningsgraden i form av s.k. bubbeldiagram. Varje enhet representeras av en
fargad prick dar fargen anger region och diametern antalet inkluderade patienter.
Mirk att figur 57 a visar fullstindigheten av de variabler som utgor basdata medan
figur 57 b dven inkluderar de variabler som definierar uppfoljningsdata.

53a 53b

virdkvalitet. Datatathet mot tackningsgrad virdkvalitet. Datatathet mot tackningsgrad
Bas: debut, diagnos, forlopp, sp, csf, remiss, skov, mri
Uppfélining: besok2y, mri2y, edss2y, mskoll2y, sdmt2y, eq2y, msis2y, behand

”
&

Datatdthet (procent av komplett registrering/uppfalining)
c

o 10 20 30 40 30 60 70 80 90 100 L] 10 20 30 40 50 60 70 80 20 100

Figur 57 a och b Figurerna visar hur landets medverkande kliniska enheter presterar vad gdller datatdthet i forhédllande till
tackningsgrad (baserat pa 2019 drs prevalensbedomning). Varje enhet representeras av en fargad prick ddr fidrgen anger region
och diametern antalet inkluderade patienter. 57 a visar fullstindigheten i s.k. basdata medan 57 b visar fullstindigheten i s.k.
uppféliningsdata. Som framgar tydligt dr skillnaden stor mellan hégpresterande och mindre vdl presterande enheter, men
anmdrkningsvdrt dr att de storsta klinikerna presterar vdl. Frdn NEUROreg/MSreg 2023-04-17.

Varje gang en patientoversikt 6ppnas, i regel vid varje kontakt/besok, s& 6ppnas forst
en kontrollruta dér ett urval av centrala basdatavariabler och uppf6ljningsvariabler
kontrolleras avseende fullstindighet. Pa sé vis forbéttras datatidtheten konsekvent
genom att patientdversikten anvénds kliniskt.

En skattning av datatitheten ar forstds visentlig for att forsta hur tillforlitliga analyser
ar bade pa nationell niva och pa enhetsniva vilket ar viktigt bade for
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verksamhetsutvecklingen och forskningen. Tillgéng till uppdaterad information on-line
ar darfor vardefullt.

Missing value
Utmaningen for ett kvalitetsregister dér kroniska sjukdomar foljs &r principen att data
ska samlas in om och om igen under ett obegriansat antal &r. Vért register, som styrs av
det kliniska behovet av vad som ar fordelaktigt att ha samlat i registret pé ett
strukturerat vis, innehaller ocksa vildigt ménga variabler som enheterna kan vilja att
anvianda. Antalet datapunkter for en enskild patient kan darfor efter ndgra ar riknas i
hundratal och begreppet "missing values” blir dirmed négot godtyckligt. Vi har dock
valt fem variabler som &r sarskilt viktiga. 2022-12-31 hade MS-registret information
om dessa i foljande andel hos aktiva patienter:

o Debutdatum — 95,4 %
Diagnosdatum — 91,9 %
MS-forlopp — 98,3 %
Besok/kontaktregistrering — 96,0%
Information om bromsmedicinering (pagaende behandling eller bekréftat
beslut att inte behandla) — 85,5 %

O O O O

Detta visar att rapporteringsgraden ar god men kan forbittras ytterligare Validering

Ar MS-diagnoserna i MS-registret korrekta?

En helt central punkt ar att diagnostiken haller hog klass — att patienter vars data fors
in i MS-registret verkligen har MS.

Vér erfarenhet ar att sa verkligen ar fallet:

o Vid monitoreringsbesok som utforts vid ett drygt femtontal enheter har
slumpmassiga urval av aktuella patientjournaler jamforts med uppgifter i MS-
registret. Hittills har inga felaktiga MS-diagnoser noterats, dvs alla patienter i
MS-registret har visat sig ha MS-diagnos enligt aktuell journal.

o En granskning av alla patienter i Virmland som &ar med i MS-registret har
jamforts med journaluppgifter. Vi fann att samtliga patienter i MS-registret
dven i patientjournalen uppfattas ha MS. En vetenskaplig artikel om detta
arbete har publicerats (Teljas el al, 2021).

Vi bedomer att anledningen till att diagnosen i s hog grad 6verensstimmer med den
Kkliniska bedomningen ar att véra patienter i genomsnitt foljts under ménga ar i
registret, i genomsnitt 6ver 10 ar och nastan lika ménga besokstillfidllen. Detta ger
maénga chanser att ifrigasatta och eventuellt 4ndra en tveksam diagnos.

Validering av data i MS-registret

Reliabiliteten av data i MS-registret kontrolleras pé tvé sitt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjélva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. MS-
registrets mjukvara innehaller logiska kontrollfunktioner. Datafilt (variabler) har
definierade restriktioner pd vad som kan fyllas i och for néstan alla variabler finns
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definierade listor/rullgardiner med mgjliga svar som anges genom att peka och klicka.
Variablerna baseras pé internationellt accepterade kriterier valda av MS-registrets
styrgrupp sedan manga &r.

I en artikel frén 2019 jamférdes 3000 patienters information i MS-registret med
journaldata (Alping 2019). Andelen felaktiga virden var glddjande liten, frin mindre
an en procent till ett par procent beroende pa variabel.

Sedan 2020 finns dessutom en “kontrollruta” som kommer upp nir en patients sida i
MS-registret 6ppnas och dér ett antal kontroller gors av saknad information, ovanliga
tidsavstand och andra relationer som antyder att data kan vara fel. Detta leder till en
kontinuerligt battre datakvalitet av centrala variabler.

Varje registrerande sjukvardsenhet uppmuntras dterkommande gora en validering
avseende lakarbedomda variabler som till exempel MS forlopp och EDSS, genom
genomgang av informationen i MS-registret, framfor allt vad géller diagnos,
forloppsform och behandling.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Inrapportering, variabler och skalor

Inrapportering av data i MS-registret sker i huvudsak direkt via patientoversikts-
granssnittet pd webben i samband med patienternas besok till ldkare, sjukskoterska
eller fysioterapeut. Las mer om patientoversikten nedan under avsnittet
aterrapportering. Enligt de Nationella Riktlinjerna for MS ska patienter med denna
diagnos foljas atminstone med arliga besok och rekommendationen ar darfor att data
rapporteras arligen.

I MS-registret registreras vissa obligatoriska basdata sdsom demografi, uppgifter om
insjuknandet och utfall av diagnostisk utredning. I samband med kontakter (besok,
telefon eller videokontakter) registreras uppfoljningsdata vilket inkluderar egen
skattning av hilsotillstand (1—5) (motsvarande forsta frigan i RAND-36),
funktionshinder enligt EDSS-skalan, eventuell oviantad eller allvarlig biverkan av
lakemedel sedan féregdende besok, eventuell 6vergang till progressiv sjukdom, MS-
skov sedan foregiende besk, magnetkameraundersokning sedan féregiende besok
samt forandring av behandling med immunmodulerande behandling
(bromsmediciner).

Ovriga skalor och parametrar
MS-registret har ménga variabler som inte &r obligatoriska, varav somliga ingar i

speciella uppfoljningsrutiner till exempel avimmunmodulerande behandlingar (IMSE-

projektet, se nedan), medan andra relaterar till rehabilitering, arbetsférmaga, och flera
matt pa gangfunktion.
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Resultat av laboratorieprover kan ocksé foras in i registret, t ex i forsta hand antal
lymfocyter och antikroppar mot JC-virus, liksom andra analyser som relaterar till
behandlingar.

Mellan 2020 och 2022 registrerade vi dessutom information om Covid-19 hos MS-
patienter. Denna registrering avslutades tidigt 2023.

Registreringen av allvarliga eller ovintade lakemedelsbiverkningar sker i MS-registret
beslutsstéd som har en central rapportfunktion med direkt kommunikation med
Lakemedelsverkets biverkningsrapportering (i samarbete med ARTIS).

2022 var dnnu ett ar dir vi fortsatt att uppdatera och forbattra MS-registret avseende
sévil inmatningsgranssnitt, kvalitetskontroller samt utdata-tjanster. Dessa
uppdateringar beskrivs i detalj i var Verksamhetsberittelse, se sida 44—47 som den
intresserade ldsaren hittar pa https://www.neuroreg.se/omoss/arsrapporter-
verksamhetsberattelser/.

Kvalitetsindikatorer

Sedan 2016 har vi av Socialstyrelsen faststillda Nationella Riktlinjer for vard vid
multipel skleros vilka uppdaterades 2022. Arbetet byggde ursprungligen pa
rekommendationer/riktlinjer som sedan mer &n 10 ar dessférinnan hade etablerats
inom ramen for Svenska MS-Sillskapet (SMSS). Noteras bor att SMSS startades pa
initiativ av MS-registret styrgrupp, i akt och mening att etablera kriterier inte bara for
registret, utan for MS-varden i dess helhet. Ut6ver riktlinjer har SMSS malnivaer for en
rad parametrar, t ex behandlingsfrekvens med evidensbaserade likemedel.

Ur de nationella riktlinjerna utarbetades darefter, med stod av Socialstyrelsen,
kvalitetsindikatorer i ndra samarbete med MS-registret for att tillse att registret skulle
kunna leverera utfall pd dessa indikatorer. Foljande indikatorer antogs, varav de
asteriskmarkerade (*) ar s.k. utvecklingsindikatorer.

M1 Tid frén debut till MS-diagnos

M2 Tid fran att patienten blir kind vid en neurologisk specialist-mottagning till
behandlingsstart

M3 Rapportering i MS-registret

M4 Funktionsférméga (EDSS) bland personer med MS

M5 Sjukdomsmodifierande behandling vid skovvist forlopande MS hos personer under
40 ar

M6A Arligt besok hos likare inom specialistvirden

M6B Arligt besok hos specialistlikare inom neurologi

M7 Regelbundna MR-kontroller

*M8 Tillgang till kurser i hantering av MS-relaterad trotthet

*Mg Tillgang till styrke- och konditionstraning

*M10 Lakemedelsbehandling vid MS-relaterad trétthet

*M11 Tillgéng till multidisciplinidra team

*Mai2 Tillgang till MS-sjukskoterska
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Till dags dato har alla aktuella indikatorer, 1—7, implementerats i MS-registret och
resultaten rapporteras i realtid i 12 olika rapporter via vér Visualiserings och
Analysplattform (VAP, https://msvap.carmona.se/) for ndrmre beskrivning se nedan
under Aterrapportering/Utdata, se figur 58. Figur 59 visar hur Indikator M5
rapporteras i MS-registret och figur 60 visar Indikator M6A och MS6B.

o

Genomsnittlig tid mellan debut och diagnos, uppdelat f6r diagnosar *

Genomsnittlig tid melian remiss och insatt behandling uppdelat for behandlingsar *

Tackningsgrad f6r MS-registret (mot Sveriges MS-prevalens)

Genomsnitiligt EDSS-varde uppdelat per lan

Genomsnittligt EDSS-varde dver tid

Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 ar, uppdelat per Ian, kén och sista uppfoljningsdatum (tvarsnittligt)
Andel behandiade RR-patienter, med MS-duration <= 15 ar, uppdelat per Ian, kén och sista uppfoljningsdatum (longitudinelity
Fiérdelning av EQSD uppdelat per livskvalitetsniva och lan

Tillganglighet till MS-vard *

Tillganglighet till MS-vard fér mina enheter/patienter *

Tillganglighet till MR-undersokningar *

Tillganglighet till MR-undersokningar fér mina enheter/patienter *

o

o

o

o

o

o

o

o

o

o

Figur 58 visar de tolv rapporter som vi har implementerat och som dar tillgdngliga for
alla anvdndare i realtid.

Andel RR-patienter med alder = 40ar som behandlas
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Figur 59 visar hur vdrden i Skénes region graduvis forbdttrat uppfyllandet av
Riktlinjeindikator M5 i jamforelse med MS-vdrden i hela Sverige fram t.o.m 2022.
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Tillganglighet till MS-vard

Jarkbpi
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Andalan patiarter som has hak kortakt mad vhrdgivars | bassk inem 24 mbnadar frkn dagens datum
Selaktion: mbn och kvinnor, Sjukdomadur stior: -1 - 73 br Alder 14 - 58 &

Figur 60 visar tillgangen till MS-vard i alla regioner i realtid — notera att dessa diagram
kan regleras enligt flera variabler — hdr har vi exempelvis valt andelen med registrerat
besdk senaste 24 manaderna (antalet manader kan vdljas steguis fran 1 till 36).

Utover de av Socialstyrelsen fastslagna kvalitetsindikatorerna har vi implementerat en
VAP-rapport som visar hélsorelaterad livskvalitet mitt med EQ-5D fordelat pa regioner
och redovisat for olika MS-férlopp och for mén och kvinnor.

Kuvalitetsmatt pa MS-varden fungerar!

En nyligen publicerad svensk studie granskades patienter med MS i det svenska MS-
registret i syfte att faststilla om vardkvalitet pa klinikniva paverkar kliniska matt och
patientrapporterade resultat.

Véardkvaliteten pa klinikniva méttes med Socialstyrelsens fyra kvalitetsindikatorer: M6
besoksdensitet, M7 magnetisk resonanstomografi (MRI)-densitet, M2 medeltid till
start av sjukdomsmodifierande behandling och fullstandighet av data (EDSS ar
registrerat).

Utfallsvariablerna var graden av funktionsnedséttning till foljd av MS enligt skalan
Expanded Disability Status Scale (EDSS) och patientrapporterade symtom uppmétta
med skalan Multiple Sclerosis Impact Scale (MSIS-29).

Studien visade sammanfattningsvis att patienter med skovvis MS som kontrollerades
pé enheter som presterade bittre utifrin de fyra kvalitetsindikatorerna hade lagre grad
av funktionsnedséittning enligt EDSS-skalan samt rapporterade farre symtom enligt
MSIS-29-skalan. Vardkvaliteten utifrén de fyra kvalitetsindikatorerna paverkade dock
inte ndgra resultat vid progressiv sjukdom.

Vi tolkar dessa resultat dels som att kvalitetsindikatorer for MS-vard ar vilfungerande i
syfte att miata MS-varden och dess utfall och dels att battre vardkvalitet ger battre
kontroll pd MS-sjukdomen med lagre funktionsnedsittning och farre
patientrapporterade symtom. For forsta gangen finns dirfor vetenskapligt stod for att
mita kvaliteten pd MS-varden pa det vis som vi gor i Sverige enligt de nationella
riktlinjerna for MS.
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PROM/PREM
PROM/PREM - Patientens Egen Registrering (PER)

MS-registret innehaller flera patientrapporterade matt, PROMS (patient reported
outcome measures) dir patienterna via Patientens Egen Registrering, PER, skattar sin
upplevelse av funktion, aktivitet och livskvalitet, se figur 61. Hit hor den MS-specifika
funktionsskattningsenkaten MSIS-29, TSQ som beskriver patientngjdhet med given
behandling, FSMC - en MS-inriktad trotthetsskala, en symtominventeringsenkét kallad
”MS-kollen” och en rapportering av arbetsaktivitet (antal timmar per vecka i arbete och
ersattningsform i de fall man inte kan arbeta heltid). Patienten kan direkt hemifrén
eller i vintrummet pé en surfplatta, mobiltelefon eller dator, via Patientportalen fylla i
dessa enkiter pa skarmen i PER-funktionen. Figur 62 visar exempel pa en del av en
enkat. Under 2020 uppgraderade vi granssnittet i Patientprotalen och vi visar darfér
har hur det idag ser ut vad géller bade inrapportering (figur 61 och figur 62) och
aterkoppling till rapporterande patient (figur 63 och figur 64).

Noteras bor att den PROM-information som samlas in via PER i forsta hand tillstélls
den sjukvardande enheten som en del av den lokala vairddokumentation och forst
darefter tillstalls MS-registret, vilket gor att proceduren uppfyller de legala krav som
finns for hantering av sdédana personuppgifter.

ﬁ;ﬂ‘;‘g'ggmer Startsida Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar  Uppgifter virden registrerat  Min profil Logga ut
Inloggad som
Klicka pa formuldrspaket och/eller de specifika skalor som du fatt instruktion att fylla i eller sjdlv vill svara pa - Klicka pa start.
Observera att det kan vara férdréjning tills din vardgi tittar pa dina inrapporterade formulir. Har du behov av vard eller vill diskutera din vard
var vinlig och kontakta din vardgivare direkt.
Formularspaket neuragel
ReuroQol inkluderar alla nedanstiende skalor, Vill du fylla | enstaka skalor, bocka | den skala du vill

Besdk | RIFUND/RIDOSE/COMBAT-studien R
egistrera

Arskontroll Centrum fér neurologi .
Fatigue (trétthet)

Specifika skalor
Dagligt liv - M5IS-29
M5 symptom inventering - M5-kollen
Rékning
Trétthetsskala - FSMC
Medicinering - TSQ

Paykiskt mbende - HAD

Lingd och vikt

Atsvilifunktion - AT-10

Arbets- eller studieférmaga - WAQ-MS

Aktivitetsférmdga under arbets- eller studiedagen - WAQ-MS
Hilsorelaterad livskvalitet - EQ-5D-5L

Fysisk aktivitet

Depression - MADRS-5

Rehabilitering

Vardkontakter senaste 12 manaderna

Fall

Figur 61 Patientens Egen Registrering, PER, innehdller ett antal PROM-enkdter som
patienterna efter siker inloggning kan besvara on-line. Fran
NEUROreg/MSreg/Patientportalen 2022-04-17.
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MSIS-29

Under de senaste tva veckorna, hur mycket har din MS begrinsat din formaga att...

De fdljande frigorna efterfrigar din syn p effekterna av MS-sjukdomen i ditt dagliga liv under de senaste tv veckorna.
Peka/klicka i den ruta som biést beskriver din situation.

1. Gora fysiskt krdvande uppgifter?
Inte alls Miéttligt | Ganska mycket Oerhért mycket

2. Greppa saker hart (tex vrida om en kran)?

Inte alls Litet grand m Ganska mycket Oerhiirt mycket

3. Béra saker?
Inte alls Mattligt Ganska mycket Oerhért mycket

Figur 62 Exempel pa layout i MS-registrets PER-modul, hdr visas de tre forsta fragorna
av enkdten MSIS-29 (MS Impact Scale 29). Fran NEUROreg/MSreg/Patientportalen
2022-04-17.
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Figur 63 Vy fran NEUROreg/MSreg/Patientportalen 2022-04-17, versikt fran
patientens tidigare registreringar.
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Figur 64 I patientportalen kan patienten ocksd pa ett grafiskt siitt se de viktigaste
variablerna som sjukvdrden registrerat om deras sjukdom. Fran NEUROreg/MSreg/
Patientportalen 2022-04-17.
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Aterrapportering

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

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

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska grénssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda vid
patientbesoket, se figur 65. Hir sammanfattas den information som behandlande
lédkare behéver som utgéngspunkt for besoket och for de beslut som behover tas,
framfor allt vad géller immunmodulerande behandling (bromsmedicinering). Detta ar
troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling och det som
motiverar till rapportering i MS-registret. Patientoversikten har ocksé den fordelen att
data om patienterna hela tiden anvands och darmed granskas och foljaktligen
kvalitetssakras.

[y | St b Atna S by, 0 st i 9 g, OB g £ s i o Wi [YSe——,
L] mmvmtin o emmistin s Visbur s | o S % W P
it @ B 4Ar 190 et Y ———— [ —— - T

Figur 65 Sa har ser patientoversikten ut i MS-registret: Det grafiska grdnssnitt som
registret erbjuder anvdndaren en form av en sammanstdllning av uppgifter for den
aktuella patienten. Fran NEUROreg/MSreg 2022-04-17.
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Utveckling av Patientoversikten

Utover att sammanfatta och visa de viktigaste uppgifterna pa en skdrm, si far ldkaren
stod for sitt behandlingsbeslut pé sé vis att patientens tillstand sétts i relation till andra
jamforbara patienters tillstdnd vilket vi redovisat i tidigare arsrapporter. Nytt for 2022
var att vi infogade graviditet p4 tidsaxeln for att ge en tydligare 6verblick om varfor
bromsbehandling saknas under en viss tidsperiod.

Patientoversikten och kvalitetsregister

Enligt patientdatalagens kapitel om kvalitetsregister &r inte uppf6ljning av den
enskilda patienten ett syfte med kvalitetsregister. Darfor har MS-registret (redan innan
det blev Svenska neuroregister) efter granskning av ddvarande datainspektioner skiljt
pa patientoversikten, som ddarmed ar den lokala vardenhetens data, och de data som
dirifrén, hos informerade patienter, 6verfors till kvalitetsregisterdatabasen med
nationella data. Detta dndrar dock inte att det &r patientoversikten som dr den
mekanism med vilken data blir rapporterade till MS-registret. En fortsatt utveckling av
denna blir darfor livsviktig for MS-registrets verksamhet och utveckling. Att MS-
registret darigenom kvalitetssikrar den kliniska varden genom att strukturera och
visualisera det kliniska arbetet leder till att vairden blir just sa kvalitetssikrad i hela
landet som syftet 4r med kvalitetsregister. Vi vill darfér mena att var arbetsmodell i hog
grad lever upp till de avsikter som finns med den offentliga finansieringen av nationella
kvalitetsregister.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information s&
ar det en grundldggande funktion att erbjuda tillgang de data som man rapporterat. Vi
har alltsedan starten arbetat efter malsittningen att ge deltagande enheter maximal
tillgang till sina egna data och med aren utarbetat en alltmer sofistikerad arsenal av
verktyg for atkomst av registerinformationen och den egna enhetens resultat. Fran
borjan var detta tinkt for de som deltagit i registerarbetet men med tiden har vi i
okande utstrackning stravat efter att gora data tillgangliga aven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet. Darfor blir detta avsnitt ratt omfattande.

Visualisering och analysplattform (VAP)

Vi har sedan 2014 utvecklat en teknik som gor stora delar av informationen i MS-
registret tillgénglig i realtid. Registeranvindarna kan, efter inloggning vilja mellan i
nuléget 42 olika tabeller och diagram, som delas upp i olika kategorier:

o Riktlinjeindikatorer: De nationella riktlinjer for MS-vérden som
Socialstyrelsen har antagit. Uppfyllelsen av riktlinjerna for landets MS-
vardenheter ska foljas via 12 utvalda indikatorer. Sju av dessa baseras pa data i
MS-registret och kan nu f6ljas i VAP i realtid och 6vriga fem ar s.k.
utvecklingsindikatorer

o Kvalitetssakring: Kompletterande kvalitetsindikatorer framtagna genom
samarbete med Svenska MS-Sillskapet
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o MS-registrets innehall: hur mycket information som finns i MS-registret
och pé hur manga patienter, "Hur mér vara patienter?”: funktionsmaétt,
genomsnitt och spridningsmétt, och utfallsmatt

o Arsrapport: tabeller och figurer som ingar i denna Arsrapport

o Verksamhetsrapport: Aktivitet och datatithet kan féljas manadsvis eller

arsvis ner till lakarniva

o Jiamforelser: information fran MS-registret som ingar i "Véarden i Siffror”
och tidigare i "Oppna Jamforelser i hilso- och sjukvirden”
o Behandling: Initierad, avslutad eller for dagen pigiende bromsmedicinering

kan foljas ner till likarniva

o Forskning och analys: Fordelning av data frin fyra av registrets
skattningsskalor kan visualiseras fran riksniva ner till lakarnivé liksom
fordelningen av forloppstyper pé regionniva

Alla dessa tabeller och diagram kan anpassas genom att visa valda kategorier av data
eller patienter. Som ldkare kan man exempelvis vélja att se statistik och grafer pa olika
nivéer fran sina egna patienter till klinikens, regionen, sjukvardsregionens eller rikets
patienter. Saledes kan man valja att visualisera ett stort antal kombinationer av data
och patienter utifrdn de 42 tabeller och grafer som ar designade i VAPen, se exempel
“Hur mar véra patienter?” i figur 66. Vi utokar stadigt antalet tabeller och grafer.

Vi har valt att gora flera av tabellerna och graferna i VAP oppet tillgingliga for
alla. Detta géller hittills 18 VAP-diagram/tabeller, framfor allt 13 kvalitetsindikatorer.

Hur mar vara MS-patienter?

Adménisirativ nivd

testname Antal  Medel

Fariopp

Aldersintercall
[ #4] a2

Fukdomsduration; Alimian nasa
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rdn diagno

(]
]
(]
]
]
]
]
Ba
]
]
]
a
]

Figur 66 Statistik genererad i realtid av Visualiserings- och analysplattformen (VAP),
under "Hur mdr vdra patienter?” och visar genomsnittligt utfall i hélso-relaterade matt. I
den vdnstra marginalen framgadr vilka parametrar som dr valda liksom avgrdnsningen
av patientgrupp. Anvdndaren kan vdlja sina egna, klinikens, regionens eller rikets
patienter. Tabell fran NEUROreg/MSreg 2023-04-21.
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Under 2022 genomgick Visualiserings- och Analys-plattformen en omfattande
uppgradering dar VAP-diagrammen utokades med ett flertal reglage och fick en mer
enhetlig formatering i de olika VAP-diagrammen. Aven hjilptexter till alla VAP-
diagram uppdaterades. Pa var publika webbaserad plattform
https://msvap.carmona.se/ finns live-visualisering och interaktiv statistisk analys av
insamlade data.

Neurodashboard — publik redovisning pa enhetsniva

Detta dr en VAP-liknande visning av realtidsdata frin MS-registret och for 8 andra av
véra 10 delregister med utvalda nyckeltal, statistik 6ver antal patienter, antal
registreringar, antal behandlingar, datatéthet, fran nationell niva ner pa enhetsniva.
Sedan 2021 dr var Neurodashboard 6ppen for alla pa var hemsida
(https://vap.carmona.se/neuro-dashboard/), med hansyn taget for situationer med
alltfor fa patienter i kategorierna. Liksom for VAP ges mojlighet att vilja t ex
patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sdtt. Var plan ar att gora alltmer
data tillgéngliga i Neurodashboard, men sikte pé resultatdata som oppet kan jaimfora
olika vardenheter.

Listor, s6kning och dataexport pa egna patienter

Deltagande enheter har full tillging till de data de sjilva rapporterar in. Dataexport av
egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer fullstindigt i Excel-
format efter sokningar (queries) grundat pé en eller flera variabler via
Rapportgeneratorn. P4 detta satt ar all information tillgidnglig fér den enhet som ocksé
ager den.

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dar enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pd administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “véra patienter”, pdgdende behandlingar, patienter som saknar
forlopp, diagnoskriterier, debutdatum, remissdatum, angiven patientansvarig lakare,
angiven behandlingsstrategi mm.

Arsrapport (denna)

En arlig sammanstillning av nationella data, ddr deltagande centras data i manga fall
sdrredovisas, var ursprungligen sannolikt den viktigaste dterforingsmetoden och utfors
i samband med denna rapport/ansékan om fortsatta medel. Arsrapport och
Verksamhetsberittelse skickas till de 6ver 350 personer som deltar i registerarbetet
samt gors tillgdnglig for allmdnheten genom publikation pa var hemsida.

Varden i siffror
MS-registret bidrar med data till det nationella projektet Vérden i siffror,
https://vardenisiffror.se/, och tidigare Oppna Jimforelser.

Kva rtalsrapporter (verksamhetschefsrapport och forbattringsrapport)
Det senaste tillskottet i verktyg att gora data tillgingliga for de enheter som arbetar
med MS-registret dr den anpassade rapport som fyra ginger om aret skickas till varje
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verksamhetschef i deltagande enheter, den s.k. Verksamhetschefsrapporten. I denna
visas enhetens resultat for de nationella riktlinjeindikatorerna i form av tabeller och
grafer och stills i relation till landets basta enheter och till riksgenomsnittet. Se figur
67 for ett exempel. Verksamhetschefen far information om aktuell tickningsgrad och
datakvalitet (som i figur 67 men med aktuell enhet utpekad i diagrammet) inklusive
annan relevant information om den egna verksamheten sdsom aktuell
likemedelsbehandling, uppskattad kostnad for likemedel, besoksregistrering m.m.

Forbattringsrapporten ar snarlik och innehéller framfor allt resultaten for de nationella
riktlinjeindikatorerna och datakvaliteten och skickas till alla medarbetare vid
respektive enhet som av verksamhetschefen listats som mottagare. Avsikten med detta
ar att ge medarbetarna direkt &terkoppling frin deras registerarbete.

Vi hoppas att Kvartalsrapporterna ska 6ka anvindandet av registerdata direkt i det
Kkliniska forbattringsarbetet eftersom resultaten av enhetens MS-vérd inte bara blir mer
tillganglig utan dartill direkt hamnar i varje medarbetares email-inkorg fyra génger per
ar.

Mediantid mellan remiss och insatt bromsbehandling,
uppdelat pa ar for behandling

4

w

Enhet
-+ CFN-Sthim
-o- Owriga enheter

Mediantid (manader)

2018 2019 2020 2021 2022 202303-31
Behandlingsér (insatt preparat)

Table 8: Exakta viirden tid mellan remiss och bromshehandling (i
méinader)

Diagnosar Enhet Antal Median Q25 a7s Diagnosar Enhet Antal Median Q25 Q75
2018 CFN-Sthim 26 25 1.2 18.2 2018 Ovriga enheter 264 28 1.2 6.2
2019 CFN-Sthim 21 1.4 1.1 23 2019 Ovriga enheter 279 24 1.3 58
2020 CFN-Sthim 30 1.7 1.0 65 2020 Owriga enheter 282 23 1.2 4.7
2021 CFN-Sthim 23 1.9 08 4.9 2021 Ovriga enhater 300 2.4 1.0 7.0
2022 CFN-Sthim 41 1.6 09 57 2022 Ovriga enheter 248 27 1.3 74
2023 CFN-Sthim 8 26 1.1 120.3 2023 Ovriga enheter 54 3.4 1.3 6.2
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Tillgiinglighet till MS-vird for enhetens patienter

Andelan patienter med regi at lakarbesdk i MS-registret undar de te 12, 24 eller 36 manaderna.

Rankingvéirden som redovisas i grafen nedan baseras pa de enheter som har fler &n 50 aktiva patienter (vid rapportens slutdatum). Rankingen sorteras pa
hogsta andel med besdk inom 12 manader.

Minst en k kt med ardgivare

Ifrn rapportens datum
Inom 12 m&nader ™ Inom 24 ménader M [nom 36 ménader
100 % —

P
—

80 % | ] -
% - —

40 %

20 %

0% CFN-Sthim ! ! T T T
o Ovriga enheter jan  Blstaenhet :c;::a enhot - Bisia evhet

Figur 67 Exempel pd hur Kvartalsrapporten ger information till deltagande enheter (i
detta fall kvartal 4 (okt-dec, 2022) for Centrum for Neurologi i Stockholm) om resultat
avseende de nationella riktlinjeindikatorerna éver tid samt i relation till riksgenomsnittet
och till bésta enheter. Fran Kvartalsrapport kvartal 4, 2022 Centrum for neurologi.

Effekten av registrets insatser pa varden

Sedan MS-registret startades kan man i Arsrapporterna folja hur alla process- och
resultatparametrar utvecklats i 6nskvird riktning och hur skillnader mellan olika delar
av landet gradvis har minskat. Skillnader mellan mén och kvinnor har ocksa minskat.
Denna utveckling beror enligt var uppfattning till stor del pa den styrande effekt som
kraven pa systematisk dokumentationen i MS-registret innebir — patienter foljs upp pa
ett mer enhetligt sétt, mer regelbundet med allt fler funktionsskattningar,
magnetkameraundersokningar och patientrapporterade matt. Vi tror att &ven den
konsensuskultur som utvecklats i nitverket av landets MS-specialister har bidragit. Vi
vill sdledes peka pa att registerarbetet i sig har en kvalitetsh6jande effekt redan innan
ett formellt datastyrt forbattringsarbete har inletts. Nedan foljer ett antal exempel pa
den gldadjande utvecklingen.

Innan vi gir in pa exemplen pa kvalitetsforbattring kan det vara pé sin plats att

redovisa de olika kanaler som registerarbetet utovar sitt inflytande pa vardprocesserna.
Det ror sig om ett antal samverkande mekanismer som framgar av figur 68.
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NATIONELL KONSENSUS
Standardisering av kliniska definitioner
Standardisering av neurobesék KLINISKT STGD

Normalisering av protokoell Patientens grafiska &versikt
InfGrande av internationella kriterier sammanfattar de viktigaste hindelserna
Struktur fér longitudinell uppféljning Férberedelse till MS-bestket
sker via MS-kollen och NEURO-Gol

| Funktionsklocka

patientens aktuella utfallsmitt mat
=, matchande referensgrupp av MS-patienter

UMSSS och ARMSS

Svenska £D55 feindringar mot MS-duration och iider

neuroregister|

UTBILDNING
Kontakt med anvindare pé plats
Anpassade utbildningskurser
Utbildning via NEUROregs hemsida
Video och telefonkonferenser
Mejl och andra kontakter

Multipel skleros |

PROM (symtom, QoL)/PREM (tillfredsstillelse)
Patient egen registrering av valda skalor
Ms-kollen
Farberedelse infor MS-besdk
NEURO-CoL
tternBanking with CAT-teknik for sex hilsodomaner

ikatorer i realtid
i realtid

KLINISKA STUDIER
Akademiska ldkemedelsstudier
{ex. STRIX, RIFUND, RIDOSE)
Observationella sdkerhetsstudier

{ex, COMBAT, IMSE]

Figur 68 Oversikt av verktyg for kvalitetsforbdttring av MS-sjukvdrd med hjélp av MS-
registret.

Kliniskt forbattringsarbete — Uppféljning av MS-varden
enligt de Nationella Riktlinjerna

1. Genomsnittlig tid mellan sjukdomsdebut och diagnos minskar stadigt

Det ar val kint att immunmodulerande behandling framst gor nytta tidigt i MS
sjukdomens forlopp. Det var data fran det svenska MS-registret som forst kunde visa
att tidigt insatt behandling medfor avsevirt battre chans till gynnsamt sjukdoms-
forlopp pé lang sikt (Kavaliunas 2017). Det 4dr darfor angeléget att tiden fran
symtomdebut till diagnos se figur 69 och tiden fran remiss till specialistvérd till insatt
behandling ar kort, se figur 70. Som synes forbittras fortlopande tiden till diagnos
medan latensen frén diagnos till behandlingsbeslut &r kort. I figur 69 och figur 70
jamfors resultaten i Stockholms stoérsta MS-enhet med 6vriga regioner. MS-vérden i
Stockholm har stundtals haft sémre resultat 4n landet i 6vrigt men pa sistone forbéttrat
sina resultat.

Socialstyrelsen visade i sin publikation "Covid-19-pandemins péverkan péa foljsamheten
till Nationella riktlinjer” 2021 att MS-varden hade farre arliga likarbesck och farre
arlig Magnetkamera under pandemiaret 2020 jamfort med &ret innan. Bade lakarbesok
och magnetkamera ar avgorande for att stélla diagnos och for att ta beslut att inleda
behandling. Den nigot 6kande trend for tid frén debut till diagnos och tid frén till
behandling som synes fér 2021 och 2022 i nedan grafer beror med storsta sannolik pa
Covid-19-pandemin med fordrojning av vard som resultat. Socialstyrelsens rapport
finns tillgdnglig i sin helhet pa deras hemsida, vv se
https://www.socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-
dokument/artikelkatalog/nationella-riktlinjer/2021-6-7413.pdf
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Tid mellan debut till diagnos, median med kvartilavstdnd (IOR)
alla patierter,

-+ Centrum for neuralogl Stockholm « Gvriga enheter

Ar d3 diagnasen stalldes

Figur 69 Median tiden fran symtomdebut till diagnos har gradvis minskat i MS-
registret. Har visas Centrum for neurologi i Stockholm i jamforelse med landet i dvrigt i en
graf som finns tillgdnglig i realtid VAP (se ovan).

Tid mellan debut till start av behanding, median med kvartilavstand (ICR)
Alla patienter.

-+ Centrum for neuralogl Stockholm « Gvriga enheter

startdr for forsta behandling
Figur 70 Aven om mdnga far bromsmedicin timligen snabbt efter att ha kommit till
specialistvdrd sd finns det, som hdr visats for en vardenhet i Stockholm i jamforelse med
hela landet, somliga patienter som far vdanta ldnge.

2. Okande andel patienter med tidig MS far bromsbehandling men stora
skillnader 6ver landet

Effekten av den forloppsmodifierande likemedel (bromsmediciner) mot MS ar belagd i
ett stort antal lakemedelsprévningar. Savil Likemedelsverket som Svenska MS-
Sallskapet och Socialstyrelsen anser att evidensbas finns for att rekommendera
behandlingen till flertalet patienter med skovvist férlépande MS. Med antagandet att
ca 10 % av alla MS-patienter har ett l1angsiktigt gynnsamt férlopp borde
behandlingsfrekvensen vid tidig MS ligga pd 9o %. Figur 71 och figur 72 visar
frekvensen rapporterad behandling av patienter med skovvist forlopande MS (vanligen
forkortad RRMS — relapsing/remitting MS) under 40 ars alder (Socialstyrelsens
Kvalitetsindikator M5).

Som framgér av diagrammen ligger behandlingsfrekvenserna i en del regioner under

malvirdet pa 9o %. Gladjande nog Gverstiger numera fyra av landets totalt 21 regioner
90% for andel behandlade RRMS-patienter dir sju regioner tangerar mélvirdet och
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ytterligare tva regioner (Virmland och Visternorrland) dr snubblande nira 8o %-

nivan.
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Figur 71 Grafen visar att andelen behandlade patienter med skovvist forlopande MS 40
ar eller yngre graduvis 6kat sedan MS-registret startade och ndr nu ndstan 86% vilket
fortfarande understiger det nationella mélvirdet pd 90 %.
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Figur 72 Bromsmedicinering dr sdrskilt viktigt i MS-sjukdomens tidigare stadier och hdr
visas andelen patienter med tidig MS som idag behandlas med bromsmedicinering
fordelat pa landets regioner.
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Det ar gladjande att notera den nationella statistiken dir 85,9% av landets MS-
patienter, 40 ar eller yngre med skovvist férlopande MS far tillgéng till
bromsbehandling och att kurvan stadigt 6kat under manga ar.

Skillnaderna mellan enheter kan till viss del antas bero pd underrapportering men
otvivelaktigt ocksa pa regionala skillnader. Eftersom vissa regioner med
hogspecialiserad MS-vard tar emot patienter fran andra regioner far mottagande
regioner battre statistik medan regioner vars patienter soker vérd i andra regioner far
samre statistik, darav viss snedfordelning. Den héga behandlingsfrekvensen i de
regioner dir titheten av neurologspecialister ar storst kan majligen vara kopplat till
tillgdngen pa neurologer men ocksa till att patienter sokt sig till hogspecialiserad vard
med god tillgéng till neurolog och MS-team i en annan region n sin hemregion.

3. Allt fler patienter far bromsmedicinering utanfér gallande indikation

Efter 20 till 30 ars sjukdom 6vergar skovvist forlopande MS (pé engelska relapsing-
remitting MS, RRMS) oftast till ett stadium av gradvis smygande forsamring,
sekundarprogressiv MS (SPMS). Vid SPMS har de bromsmediciner som anvands vid
RRMS inte langre nagon effekt. Endast under ett 6vergangsskede om nagra ar, da bade
skov och gradvis forsamring ses parallellt, kan man forvénta sig nytta av
bromsmedicinering. Svenska MS-sallskapet (SMSS) rekommenderar att man
efterstrivar en behandlingsfrekvens vid SPMS som ligger pé en lag niva. figur 73
nedan visar behandlingsfrekvensen hos patienter med SPMS med ett timligen
utvecklat funktionshinder (EDSS pa minst 6,5) som vanligen nas forst flera ar efter att
SPMS-fasen inletts, varfor behandlingsfrekvensen i denna grupp bor vara 1ag. Hir syns
en stor skillnad i behandlingsfrekvens, fran o % till 24,6 % mellan olika regioner.
(Noteras bor att andelen behandlade ar berdknade mot en forviantad
befolkningsprevalens av SPMS vilket gor att vi bara kan redovisa data per region och
inte per enhet).

Andel behandlade SP-patienter med EDSS 6.5 eller hogre

&

] e
>

e

Figur 73 Behandlingsfrekvens av bromsmedicinering av patienter med
sekunddrprogressiv MS (SPMS) och tdmligen hég nivé av funktionshinder, 6,5 (behov av
rullator for att gd 20 meter) eller hogre pd EDSS- skalan. Enligt gdllande riktlinjer bor
andelen behandlade bland dessa patienter vara lig. Andd 6kar andelen behandlade och dr
nu 20%.
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De senaste drens statistik visar en 6kande andel behandlade SPMS-patienter, for
gruppen SPMS med EDSS pé minst 6,5 noterades 20% fér 2022 medan samma siffra
for 2021 var 17,6%, 2020 16,5% och 2019 14,5 %. Detta kan tyckas vara stick i stiv med
gillande rekommendationer. Anledningen till detta kan vara att ett forsta likemedel,
Ocrevus (ocrelizumab), har blivit godkant for behandling av primarprogressiv MS
(PPMS) under 2018. PPMS ir en forloppsform som forekommer hos ca 10 % av MS-
patienterna och som kénnetecknas av gradvis forsimring utan foregédende skov.

Dessutom har ett annat likemedel, Mayzent (siponimod), under 2020 blivit godkant av
den Europeiska likemedelsmyndigheten EMA f6r behandling av SPMS. Det &r en
utbredd forviantan hos ménga MS-likare att SPMS och PPMS ar véldigt néarbesldktade
och att en behandling som kan fungera for den ena bor ha effekt ocksé pa den andra
forloppsformen av MS. I Sverige har under de senaste aren lakemedlet rituximab blivit
helt dominerande vid MS, med 6ver 7 000 behandlade patienter vilket nimnts ovan.
Eftersom ocrelizumab ar effektmassigt snarlikt rituximab sé har detta kommit till 6kad
anviandning vid SPMS. Dock bor betonas att en gynnsam effekt av dessa ldkemedel i
forsta hand ses i ett tidigt stadium av SPMS varfor det knappast kan férsvara en
okande behandling vid SPMS och EDSS >6,5. Men summa summarum finns det vissa
rationella skil for den utveckling vi ser.

4. Bara varannan MS-patient far den uppfoéljning som rekommenderas i
nationella riktlinjer

Enligt Socialstyrelsens nationella riktlinjer bor majoriteten (80%) av patienter med MS
erbjudas minst en arlig uppf6ljning hos neurolog. En sidan uppfoljning bor innehalla
bade en klinisk undersokning och en undersokning med magnetkamera for att avbilda
den aktuella sjukdomsaktiviteten, atminstone i de skeden av sjukdomen dir
bromsmedicinering kan vara aktuell. Figur 74 visar att bara knappt hilften (43,7 %)
av landets MS-patienter har ett besok till sin MS-mottagning registrerat i MS-registret
under de gingna 12 manaderna. Motsvarande siffra for 2020 var 47,1% och for 2019
50,3%. Den sjunkande trenden kan med stor sannolikhet férklaras av de ganga arens
covidig-pandemi dér riktlinjer med smittorisk-reducerande syfte minskat méjligheten
till rutinméssiga arsbesok, se hanvisning till Socialstyrelsens rapport "Covid-19-
pandemins paverkan pa foljsamheten till Nationella riktlinjer” ovan. Skillnaden &ar
dartill stor mellan olika kliniska enheter, och ingen nar upp till de 80 % som anges i
gallande riktlinjer.
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Figur 74 Bara knappt hdlften (43,7%) av landets MS-patienter har ett besok till sin MS-
mottagning registrerat i MS-registret under de gdngna 12 mdnaderna och skillnaden dar
stor mellan olika kliniska enheter.

Figur 771 visar pd dnnu en brist i MS-varden, ndmligen pa de regelbundna
magnetkamera-undersokningar (MR) som rekommenderas i de nationella riktlinjerna.
Riktlinjerna siger att personer med skovvist forlopande MS som &r yngre &dn 60 ar bor
genomga minst en magnetkameraundersokning (MR) under de senaste tva dren och
malvirdet dr 80%. Cirka 65 % av personer med skovvist férlopande MS yngre dn 60 ar
visar sig ha genomgétt en MR de senaste 2 aren.

I klinisk praxis gors ofta MR arligen for att utvardera behandlingseffekten och
sjukdomsutvecklingen. Endast 39,6 %, se figur 775, av MS-patienterna med skovvist
forlopp (dar bromsmedicinering ar aktuell) har genomgétt en MR de senaste 12
méanaderna. Det pandemifria aret 2019 hade betydligt fler patienter, 46,9%, av de
behandlade patienterna genomgatt en MR senaste aret.

Detta betyder att den givna behandlingen inte monitoreras optimalt med regelbunden
MR vilket kan leda till badde skadligt hog sjukdomsaktivitet och att onédig behandling
inte kan avbrytas. Har finns stor forbattringspotential i hela landet avseende
patientnytta, patientsikerhet och samhillskostnader.
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Sammanfattningsvis kan vi peka pa att MS-varden i Sverige uppvisar forbattring
langsiktigt men fortfarande har den svért att na upp till de méal som Socialstyrelsens
nationella riktlinjer definierar och att 6kningen inte dr stadig och framfor allt inte
kommer automatiskt. MS-registret ar dock ett kraftfullt verktyg for att f6lja upp den
fortsatta méaluppfyllelsen i aktivt forbattringsarbete pé lokal och nationell niva.
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Andelen RR -patienter som har haft MR-undersskning inom 24 manader frén dagens datum
Selektion: man och kvinmor. Sjukdomsduration: -1 - 75 &r. &lder: 15 - 80 &

Figur 75 Drygt 63% av MS-patienterna med skovvist forlopp (ddr bromsmedicinering dr
aktuell) har senaste 24 ménaderna enligt data i MS-registret, erhdllit en magnetkamera-
undersokning (MR) for att bedoma pagdende sjukdomsaktivitet. Notera att ett antal
kliniker har bristande data registrerade men dessutom mycket fa patienter i MS-registret
och ddrtill troligen f& MS-patienter totalt.

5. MS-patienternas livskvalitet varierar mellan olika delar av Sverige
Patientrapporterade matt (PROM, patient reported outcome measures) blir allt
viktigare som resultatindikatorer i sjukvérd vilket avspeglar patientens allt starkare roll
som medaktor i sin vard. MS-registret har flera PROMs, EQ-5D, MSIS-29 (en MS-
specifik skattningsskala av funktionshinder och hilsorelaterad livskvalitet, (hQoL)) och
MS-kollen som ocksé har drag av symtominventering. EQ-5D som &r en generisk
skattning av hQoL &r den skattning som har fatt en plats vid uppfoljning av MS enligt
de Nationella Riktlinjerna. EQ-5D ar en relativt grov skattningsskala som uppfattas ha
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en begransad upplosning vid MS. Icke desto mindre kan avsevirda skillnader
observeras mellan Sveriges regioner. Figur 72 visar att andelen som har hog hQoL
(gront falt), vilket brukar betraktas som *friskt”, 4r dubbelt s stort i de regionerna med
bist resultat i jimforelse med de med samst resultat.

EQSD fardelat efter siilvskattad livskvalitetniva

Andel per grupp
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Figur 76 Utfallet av EQ5D, en hdlsorelaterad livskvalitetsskala, varierar mellan olika
regioner. Observera dock att antalet patienter som bidragit till data dr begrdnsat da EQ-
5D dnnu inte blivit en standardskattning.

Ojamlikhet i behandlingen av MS

Nistintill all statistik i MS-registret, som kravet ar pa officiell svensk statistik,
analyseras och redovisas uppdelat efter kon, med syftet att identifiera och motverka
skillnader i virden. MS drabbar 2—3 ginger sa ofta kvinnor som mén vilket gor sidana
analyser extra relevanta.

Hogre andel man med pagaende bromsmedicinering

Daremot ar andelen kvinnor med pagiende bromsmedicinering, 83,7%, nagot lagre dn
andelen min, 90,5 %, i tidig MS, den patientkategori som de nationella riktlinjerna
pekar ut som prioriterad, vilket framgar av figur 77 och figur 78. Nedan diagram
visar ocksé att skillnaden ar betydande mellan olika regioner i landet. Kvinnor bor
oftast, av medicinska skil, avsté fran behandling infor, under och efter graviditet vilket
kan bidra till en nagot ldgre behandlingsfrekvens. Forklaringen till dessa skillnader
méste analyseras statistiskt mer i detalj genom att justera for alla faktorer som
paverkar behandlingsfrekvensen. Daremot finns ingen skillnad i tillgéng till
mottagningsbesok eller magnetkamera-undersokningar mellan mén och kvinnor.
Orsaken till skillnaden i behandlingsfrekvens ar darfor oklar och behover utredas.
Skillnader i vilken medicinsk behandling mellan mén och kvinnor ar dock ett vanligt
fenomen inom véarden och en skillnad dven for MS vore inte 6verraskande. Detta ar ett
angeléget forskningsamne.
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Antal behandlade RR-patienter med alder <= 40 ar for hela riket uppdelat pa kvinnor och man

00 %

3
£

b
2

40 %

Andel RR-patienter med Alder < 404r som behandlag.
3
E3
1

r 100 %

—*" [ 80%

- i

. -

/0/
s of ot - con

o——.;:“'.
. —
/1/.
/./:/ - 40%
Lo
]
/ - 20%
=1

o
#

0%

2002 -
2003
2004
2005
2006 4
2007 o
2008

2009
2010
2011 4
2012 4
2013 A
2014
2015
2016
2017 4
2018 -
2019 -]
2021
2022

* Kvinnor = Man

Figur 77 Grafen visar att andelen behandlade patienter (40 ar eller yngre) med skovvist

forlopande MS gradvis 6kat sedan MS-registret startade och ndr nu 90,4 % for mdn och
83,6 % for kvinnor, sdledes ndr nu mdn med MS 6ver det nationella malvirdet pé 90 %.
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n ovan visar att skillnaden mellan kvinnor (gra staplar) och mén
taplar) i vissa delar av landet ar betydande. Aven om siffrorna varierar

ndgot sd dr andelen behandlade kvinnor 6,8% ligre dn behandlade mdn men
skillnaderna. Positivt dar att skillnaderna mellan konen dr i sjunkande trend de senaste

dren.
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Andel behandlade kvinnliga RR-patienter med dlder < 40ar genom andel behandlade manliga RR-patienter med dlder <
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Figur 79 I de flesta regioner behandlas mdn med tidig MS oftare med bromsmedicin dr
kvinnor, vilket talar for en ojamlikhet i varden.

Resultat av analyser — utveckling over tid

1.Processmatt: Mangden uppféljningsdata okar stadigt

Syftet med MS-registret ir att kvalitetssikra och utveckla varden och att vara underlag
till forskning for ny kunskap om MS. Endast om registerverksamheten drivs med hog
tdckning och kvalitet kan registrets syften uppnés. Analyser av data i MS-registret
maste darfor borja i en intern analys som avser registrets funktion och avspeglas i
process-indikatorer som dataméngd (antal registreringar), datatathet (fullstindighet
per registrerad person eller enhet), och datareliabilitet sisom diagnostisk precision.
Mycket av detta beskrivs ovan.

Framgangar i kliniskt forbattringsarbete avspeglas i idealfallet av forbattrade resultat
men har bor dven forbattrade vardprocesser riknas in. Slutligen kan vetenskaplig
analys av MS-sjukdomens karaktaristika och forlopp i Sverige leda till nya insikter som
islutdindan kan komma MS-varden till del.

Som namnts ovan 6kar antalet patienter stadigt i registret. Minst lika viktigt ar det da
att adekvat méngd information om varje patient ocksa registreras. Som framgar av
figur 80 a och b giller detta dven andra parametrar sisom antalet besok,
sjukdomsskov och funktionsskattningar, inte bara med EDSS-skalan.
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76 a Ackumulerat antal registrerade kliniska besoksdata (alla patienter i hela riket)

76 b Ackumulerat antal registrerade funktionstester (alla patienter i hela riket)
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—e— EQSD —e— MS-kollen —e— SDMT

SF35_1 (allméan halsa)

Figur 80 Okningen av a) kliniska besék och b) funktionsskattning enligt EDSS-skalan och

ovriga funktionstester dr tydlig. Intressant ar att SDMT, ett kognitivt test, nu ar den ndst
mest registrerade parametern med 6ver 80 000 registreringar.

2. Funktionshinder hos MS-patienter i Sverige minskar gradvis!

Vid MS utvecklas funktionshinder stegvis eller gradvis under de nistan 40 ar som en
drabbad i genomsnitt lever med sin sjukdom. Mélsidttningen med bromsmedicinering
bor darfor ytterst vara att bevara funktionen sé langt majligt. Detta dr dock mindre
uppenbart i och med att bromsmediciner mot MS enligt géllande praxis godkidnns pa
grundval av effekt pd mycket kortsiktiga effektmétt, fraimst minskad skovfrekvens.

Det dr darfor mycket gladjande att vi kan se en stadig minskning av genomsnittligt
varde pa EDSS (Expanded Disability Status Scale) i MS-registret, se figur 81.
Sjalvklart kan en sddan forandring ha manga orsaker, till exempel om registret fran
borjan skulle ha varit 6verrepresenterat av patienter med allvarligare sjukdom. Det ar
darfor gladjande att minskningen fortsatter dven under de senaste dren d& registret
redan nétt en hog tackningsgrad.
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En vidare analys visar att detta forklaras av en 6kad proportion av patienter med
skovvist forlopande MS i registret och att det bara ar dessa som har en minskad EDSS-
nivd medan patienter som nétt det progressiva stadiet av MS haft en férdndrad EDSS.
Detta visar att behandling av MS maéste syfta till att behalla patienterna i skovstadiet.

Genomsnittligt EDSS-varde dver tid
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Figur 81 Genomsnittligt funktionshinder enligt EDSS-skalan i riket minskar for bade
mdn och kvinnor gradvis i hela landet sedan bromsmediciner introducerades pd 1990-
talet. Genomsnittligt EDSS dr nu 2,59 jamfort med 3,08 i EDSS 2013 och 3,56 i EDSS
2003.

3. Antalet MS-skov minskar stadigt och dramatiskt i Sverige

Sjukdomsaktivitet vid skovvist forlopande MS (RRMS) beskrivs vanligen i skov-
frekvens, tex arlig skovfrekvens, eller som nytillkomna inflammatoriska hardar,
lesioner som upptriader som flackar pad magnetkameraundersékningar.
Bromsmediciner syftar pa kort sikt till att minska antalet skov och nya flackar och att
dirigenom pé lingre sikt minska risken for funktionshinder. En beskrivning av antalet
skov som rapporterats till MS-register och av andelen magnetkameraundersokningar
som uppvisar nya flackar kan darfér anvindas for att avspegla hur vdl MS-varden
gemensamt lyckas erbjuda landets MS-patienter en god sjukdomskontroll.

Figur 82 nedan visar hur antalet registrerade besok i MS-registret har 6kat med tiden
och hur antalet skov tvirtom gradvis minskat. Sarskilt sldende dr kvoten mellan besok
och skov som visas i figur 83. Hur denna kvot fordndrats, frin att ndrmre 40 % av
patienterna kunde rapportera ett skov sedan féregdende besck i borjan av 2000-talet,
till att endast 3 % av besoken fangar ett nytt skov 2020, dr en dramatisk avspegling av
hur mycket bittre svensk MS-vard ar idag, da allt fler far allt effektivare behandling.
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Figur 82 Antalet registrerade patientbesok i MS-registret har 6kat stadigt under de
senaste 24 Gren medan antalet rapporterade skov med tiden minskat.
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Figur 83 I borjan av 2000-talet rapporterades ett nytt skov vid 40 % av besoken. Idag
har den siffran sjunkit till endast 3 % vilket visar pd effektivare MS-behandling i Sverige.

4. Magnetkameraundersokningar talar for battre kontroll av MS

Figur 84 visar att 4r 2010 uppvisade varannan magnetkameraundersékning av
svenska MS-patienter tecken pa nya flackar som tecken pa aktiv MS-sjukdom. Idag har
denna andel minskat fran 50 % till 12 % och nistan 9/10 av utférda undersokningar
visar en stabil bild med god inflammationskontroll.
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Andel patienter med stabil-MRI longitudinelit

Sammanfattade MRI-resultat for alla unika patiente genomfért MRI under kalenderdret
Uppdelning far kén: Total, Aldersintervall: 13-85, S sduration i &r: -1-70

Patientens fdrlopp: & Alla patienter med/utan pagende behanding vid MRI
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Ar far MRI undersékning
Figur 84 Allt oftare visar magnetkameraundersoékningar av MS-patienter avsaknad av
tecken pad aktiv sjukdom i form av nya inflammatoriska fordndringar (vita flackar).

andel

Procer

Sammanfattningsvis talar samstimmiga data for att de matt man anvinder som
utfallsmétt vid utvecklingen av bromsmedicinering alla visar att sjukdomsaktiviteten
minskar och att sjukdomsutvecklingen forldngsammas vid MS. Detta ir ytterst
gladjande och vi vill tro att MS-registret har bidragit till denna kvalitets6kning genom
att uppmuntra till strukturering av vardinsatser och dokumentation och visualisering
av vardresultat. Detta avspeglas i publicerade vetenskapliga arbeten, inte minst i
arbetet av Spelman och medarbetare 2021 (se under rubriken Vetenskapliga resultat).

5. Risken for att drabbas av progressiv MS minskar

De flesta patienter med skovvist forlopande MS (RRMS, RR) 6vergar efter 20—30 ars
sjukdomsforlopp till ett stadium da MS-symtomen gradvis forvarras, s.k.
sekundarprogressiv MS (SPMS/SP). Observationen att det genomsnittliga EDSS-
vardet bland MS-registrets patienter gradvis har minskat foranledde en analys av hur
proportionerna av dessa tre forloppsformer av MS har forandrats under aren. Figur
85 a visar mycket riktigt att andelen RRMS har 6kat medan de progressiva formerna
har minskat i storlek. En statistisk analys visar att risken for att g& 6ver frin RRMS/RR
till SPMS/SP minskat kraftigt under samma tid dven nar analysen har justerats for
faktorer som alder och kon, se figur 85 b. Denna glddjande utveckling har sannolikt
sin forklaring i att patienter med RRMS erhéllit en allt tidigare och allt mer effektiv

bromsmedicinering.
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Figur 85 a och b Andelen patienter med skovvist forlopande MS (RR) har okat i MS-
registret samtidigt som andelen med sdvdl primdrprogressiv MS (PP) som
sekunddrprogressiv MS (SP) har minskat, b) Risken for patienter med RR att gé 6ver i SP
har minskat till en tredjedel mellan 2005 och 2020, sannolikt som en foljd av en forbdttrad
behandling av MS.

Det ar viktigt att MS-varden forbattras och att MS-registret
erbjuder ett kraftfullt verktyg

Som framgéar av ovanstaende utfall av de indikatorer som antagits for att folja
uppfyllelsen av vara Nationella Riktlinjer for MS-vard, sé finns fortfarande mycket att
gora innan Sveriges MS-patienter erbjuds den sjukvard som de borde kunna forvinta
sig. Aven om mycket har blivit bittre har vi 1angt kvar till flera viktiga mélnivéer och
det finns oacceptabla skillnader mellan olika regioner. Icke desto mindre kan vi gladja
oss at en Over lag positiv utveckling av MS-varden i Sverige och det dr var uppfattning
att MS-registret med dess 6ppna redovisning av skillnader har bidragit till detta.
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Vetenskapliga resultat

Under 2022 har 32 vetenskapliga arbeten publicerats helt eller delvis baserade pa data
fran Svenska MS-registret vars totala vetenskapliga publikationslista nu 6verstiger 280
arbeten. Har viljer vi att lyfta fram tre Amnen dér viktiga slutsatser kan dras frin data
ur svenska MS-registret:
1. En registerbaserad randomiserad kontrollerad jaimforelse av behandling med
rituximab och dimetylfumarat
2. Den forsta generationen MS-likemedel ledde till en minskad risk for
sekundarprogressiv MS
3. Tidigt insatt behandling vid MS leder till béttre l&ngsiktigt utfall i
patientrapporterade matt.

Rituximab ar mer effektivt och lika sakert som
dimetylfumarat — en randomiserad kontrollerad
registerstudie

Referenser:

Svenningsson A, Frisell T, Burman J, Salzer J, Fink K, Hallberg S, et al. Safety and
efficacy of rituximab versus dimethyl fumarate in patients with relapsing-remitting
multiple sclerosis or clinically isolated syndrome in Sweden: a rater-blinded, phase 3,
randomised controlled trial. The Lancet neurology. 2022;21(8):693-703.

Slutsatser i korthet:

I denna i MS-registret forsta genomforda registerbaserade randomiserade
placebokontrollerade behandlingsstudie jamfordes 100 patienter pa rituximab med lika
manga patienter pa dimetylfumarat under tva &rs tid. Risken for skov var 80 % liagre
for patienter pa rituximab. Biverkningsmdnstren skilde sig 4t men inga allvarliga
biverkningar rapporterades. Detta &dr den forsta liakemedelspréovningen av rituximab
mot en etablerad MS-behandling med kliniska utfallsmatt och bekraftar den goda
effekten av rituximab, som kommit att bli den dominerande bromsmedicineringen vid
MS i Sverige. Denna behandlingstradition far ddrmed ett kraftfullt stod i denna studie
som dr en milstolpe ocksa i MS-registrets historia.

Bromsmedicinering mot MS minskar risken for
sekundarprogressiv MS

Referens:

Tedeholm H, Piehl F, Lycke J, Link J, Stawiarz L, Burman J, et al. Effectiveness of first
generation disease-modifying therapy to prevent conversion to secondary progressive
multiple sclerosis. Multiple sclerosis and related disorders. 2022;68:104220.

Slutsatser i korthet:

En jamforelse mellan patienter i svenska MS-registret fran perioden innan den forsta
generationens bromsmediciner introducerades 1995 och patienter under den
efterfoljande perioden, visar att risken for patienter med skovvist férlopande MS att g&
over till progressiv MS hade minskat med nastan halften. Risken minskade med 2,5 %
per ar under 15 ar efter introduktionen av dessa behandlingar.
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Tidigt insatt bromsmedicinering vid MS leder saval till
battre patientrapportad livskvalitet som mindre kostnad for
MS

Referenser:

He A, Spelman T, Manouchehrinia A, Ciccarelli O, Hillert J, McKay K. Association
between early treatment of multiple sclerosis and patient-reported outcomes: a
nationwide observational cohort study. Journal of neurology, neurosurgery and
psychiatry. 2022.

Karampampa K, Gyllensten H, Murley C, Alexanderson K, Kavaliunas A, Olsson T, et
al. Early vs. late treatment initiation in multiple sclerosis and its impact on cost of
illness: A register-based prospective cohort study in Sweden. Multiple sclerosis journal
- experimental, translational and clinical. 2022;8(2):20552173221092411.

Slutsatser i korthet:

Data frdn MS-registret har redan tidigare visat tidigt insatt bromsmedicinering vid MS
minskar risken for langsiktig utveckling av funktionshinder och att risken for fortida
pensionering minskar. I dessa tva nya studier visas att gynnsam effekt ocksé kan maitas
i form av bittre hélsorelaterad livskvalitet och mindre samhaillskostnader.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

MS-registret dr idag viletablerat som verktyg i MS-varden i hela Sverige och har fétt en
god tickning och en allt battre datatithet. Vart arbete har givit kliniska verktyg for
verksamhetsutveckling och vi har kunnat méarka en snabb forbéttring av MS-varden i
Sverige och patienternas framtidsutsikter forbattras snabbt. MS-registret ar ocksa
valetablerat som en bas for forskning av hog kvalitet.

Dock &r resultaten i MS-varden inte jamnt fordelade 6ver landet och de antagna
nationella riktlinjernas indikatorer skvallrar om fortsatta begriansningar i MS-varden.
Genom MS-registret vill vi bidra till en fortsatt forbéttring av den svenska MS-varden!

Forbéattringsomriden finns séledes och dessa dr i nuldget prioriterade (utan
rangordning):
e Tackningsgraden ar god, bland de basta i varlden, men ska forbattras
ytterligare. Flera enheter slédpar efter i tickningningsgrad
e Datatithet ska forbattras for de centrala variablerna
e Vimaste stimulera till ytterligare anvandning av MS-registrets data i kliniskt
forbattringsarbete. I detta arbete ingar att utveckla Kvartalsrapporten till
landets vardenheter men ocksé utatriktade aktiviteter som fler kurser,
webbinarium och anvindarméten
e Fortséttning och fordjupning av var kontinuerliga monitorering hos vira MS-
patienter for att kunna vigleda vérden vad géller terapibeslut och
vaccinationsinsatser
e  Uthopp: Uppmuntra och hjilpa landets neurologiska enheter att integrera MS-
registret/Svenska neuroregister i de lokala journalsystemen till registret
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e Definiera och dokumentera i MS-registrets ingdende variabler och hur de
beskrivs i en "common data model” for nationellt och internationellt
samarbete

e Forbittra stod och support for anvindare och patienter

e Samverka med patientforetradare och gemensamma aktiviteter med
patientorganisationen NEURO

e Forbereda kommande generationsskifte i MS-registret ledning

Planer for kommande ar

Tackningsgraden: Var tdckningsgrad pd nistan 87 % ska fortsitta att 6ka. Vara
anstriangningar fokuseras pa fyra ben:

1. Vihjélper rapporterande enheter att, via en fordefinierad urvalslista, ta fram
patienter i lokala databasen vilka kan delges information om kvalitetsregister
och sedan inkluderas. Detta arbete har initierats under 2021 och vi arbetar
kontinuerligt med detta.

2. Vihar under 2021 infort en kontrollfunktion av data i MS-registret som vid
inloggning till en patients filer kontrollera eventuella diskrepanser och viktig
saknad information. Kontrollfunktionen fungerar ocksa for patienter som
endast ir inkluderade i den lokala databasen dér anviandaren pdminns om att
delge patientinformation och inkludera i kvalitetsregistret.

3. Vivill stimulera registrerande enheter till att anvinda registerdata genom att
gora dem medvetna om sina resultat via kvartalsrapporter, genom
anviandarmoéten dir de utdataverktyg som vi tillhandahaller och 6kad
kommunikation ut i natverket. Om enheterna inser anvindbarheten for det
kliniska arbetet bor det stimulera till battre registrering. I synnerhet ar
kommunikation med verksamhetscheferna prioriterad.

4. Vivill tillsammans med Registerservice utveckla en forbattrad prevalens-
bedomning som troligen kommer att visa att vi redan har en battre
tackningsgrad an redovisat.

Datatdthet: En grundlaggande utmaning ar att 6ka datatitheten i registret ytterligare
for att fa helt korrekt information om tillstandet i och resultaten av MS-varden. Vi
kommer att f6lja den inslagna vigen som innebar att locka till deltagande i
registerarbetet genom att gora detta sé attraktivt som mojligt for bade vardgivare och
patienter. Detta innebér en fortsatt utveckling av funktionerna inklusive aterkoppling
av data.

Kvartalsrapporten: Vidareutveckling av Kvartalsrapporten/ Forbéattringsrapporten
som vi ser som vart huvudsakliga verktyg for att kommunicera registrerande enheters
resultat pd bl a riktlinjeindikatorerna och darmed stimulera till anvindning av dessa
data i kliniskt forbattringsarbete.

Forbattrad hemsida med aktuella resultat pa enhetsniva tydligare
redovisad: Vi har genom var offentliga VAP sedan ett par ar realtidsstatistik pa
enhetsnivd men detta kan vara lite svart att hitta. VAPen finns pa var hemsida, vv se
https://msvap.carmona.se/. Vi kommer att fortsitta att utveckla var offentliga
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“Neurodashboard” med bl a missing data for att ytterligare stimulera anvindaren till
registrering. Neurodashboarden finns ocksa pé var hemsida,
https://vap.carmona.se/neuro-dashboard/.

Variabelmappning: Vi deltar redan i anstrangningarna inom det s.k. RUT-projektet
for att kartldgga vara variabler och raknar med att vara klara med detta under 2023.
Detta har virde bade internt, for datadverforing via nationella tjainsteplattformen och
for internationella samarbeten.

Avtal for och finansiering av Patientoversikten/Beslutsstod och
informationsforsorjning: MS-registrets framgang bygger pa att registrets
granssnitt, dvs Patientoversikten/Beslutsstodet, ar ett uppskattat verktyg som ger ett
mervirde direkt i det kliniska arbetet. Ddrmed sékras ocksa kvaliteten pé de data som
samlas in, vilket betyder att Patientoversikten/Beslutsstodet ar nodvandigt for
registrets informationsforsorjning. Med dagens datajournaler finns inga mekanismer
att kvalitetssikra den kliniska informationen och dirfor skulle MS-registret inte ens
teoretiskt i dagsldget kunna bygga pa journaldata. Det dr darfor angeldget att vi kan
fortsitta det utvecklingsarbete som vi sedan ménga ar bedriver tillsammans med vér
plattformsleverantér CSAM Carmona. CSAM Carmona behover stod fran vardgivarna
for att teckna de avtal som reglerar vardgivarens ansvar for
Patientoversikten/Beslutsstodet i det kliniska arbetet. Gladjande nog ar var plattform,
Compos, forenlig med det nya medicintekniska direktivet s& nagra principiella hinder
bor inte finnas.

Under 2023 behdver vi, enligt instruktion i beslutsbrevet for finansiering av Svenska
neuroregister for 2023, tillse att avtal om personuppgiftsbitradesuppdrag for CSAM

Carmona tecknas med landets alla sjukvardshuvudmén inom neurologi och att avtal
om ersittning till CSAM Carmona for denna tjanst regleras.

En viktig aspekt som dnnu aterstar ar att utreda hur finansiering av fortsatt utveckling
av patientoversikten ska kunna ske.

Vi behéver darfor stod for att fortsétta att utveckla detta arbete. Samtidigt ska
dubbelregistrering sa langt mojligt elimineras. Detta dr ett 1angsiktigt arbete som ar
gemensamt for Svenska neuroregister och som vi méste lagga tid och resurser pa under
2023 och framgent.
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Vetenskapliga publikationer

Trettiotva vetenskapliga artiklar baserade pé data frin MS-registret publicerades under
2022, varav flera i hogt rankade tidskrifter. Vi ser hur fortroendet for forskning baserat
pa vara data har okat gradvis under &ren.

Foljande artiklar har publicerats under 2022:

Alonso-Magdalena L, Zia E, Carmona I Codina O, Pessah-Rasmussen H, Sundstrom P.
Incidence and Prevalence of Multiple Sclerosis in Malmo, Southern Sweden. Multiple
sclerosis international. 2022;2022:5464370.

Asplund Hégelin K, Ruffin N, Pin E, Hober S, Nilsson P, Starvaggi Cucuzza C, et al. B-
cell repopulation dynamics and drug pharmacokinetics impact SARS-CoV-2 vaccine
efficacy in anti-CD20-treated multiple sclerosis patients. European journal of
neurology. 2022;29(11):3317-28.

Benkert P, Meier S, Schaedelin S, Manouchehrinia A, Yaldizli O, Maceski A, et al.
Serum neurofilament light chain for individual prognostication of disease activity in
people with multiple sclerosis: a retrospective modelling and validation study. The
Lancet neurology. 2022;21(3):246-57.

Bosma AR, Murley C, Aspling J, Hillert J, G Schaafsma F, R Anema J, et al.
Trajectories of sickness absence and disability pension days among people with
multiple sclerosis by type of occupation. Multiple sclerosis. 2022;28(9):1402-13. (¥*¥)

Brand JS, Smith KA, Piehl F, Olsson T, Montgomery S. Risk of serious infections in
multiple sclerosis patients by disease course and disability status: Results from a
Swedish register-based study. Brain, behavior, & immunity - health. 2022;22:100470.

Ellenberger D, Parciak T, Brola W, Hillert J, Middleton R, Stahmann A, et al.
Comparison of employment among people with Multiple Sclerosis across Europe.
Multiple sclerosis journal - experimental, translational and clinical.
2022;8(2):20552173221090653.

Englund S, Kierkegaard M, Burman J, Fink K, Fogdell-Hahn A, Gunnarsson M, et al.
Predictors of patient-reported fatigue symptom severity in a nationwide multiple
sclerosis cohort. Multiple sclerosis and related disorders. 2022;70:104481.

Grut V, Bistrém M, Salzer J, Stridh P, Lindam A, Alonso-Magdalena L, et al. Free
vitamin D3 index and vitamin D-binding protein in multiple sclerosis: A
presymptomatic case-control study. European journal of neurology. 2022;29(8):2335-
42.

He A, Spelman T, Manouchehrinia A, Ciccarelli O, Hillert J, McKay K. Association
between early treatment of multiple sclerosis and patient-reported outcomes: a
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nationwide observational cohort study. Journal of neurology, neurosurgery and
psychiatry. 2022.

Hedstrom AK, Stenberg E, Spelman T, Forsberg L, Nislund E, Hillert J. The impact of
bariatric surgery on disease activity and progression of multiple sclerosis: A nationwide
matched cohort study. Multiple sclerosis. 2022;28(13):2099-105.

Hillert J, Tsai JA, Nouhi M, Glaser A, Spelman T. A comparative study of teriflunomide
and dimethyl fumarate within the Swedish MS Registry. Mult Scler. 2022;28(2):237-

Jons D, Zetterberg H, Bistrom M, Alonso-Magdalena L, Gunnarsson M, Vrethem M, et
1. Axonal injury in asymptomatic individuals preceding onset of multiple sclerosis.
Annals of clinical and translational neurology. 2022;9(6):882-7.

Kalén E, Piehl F, Andersson M. Demyelinating events following anti-tumor necrosis
factor alpha therapy: Rare but challenging to treat. Eur J Neurol. 2022;29(7):2047-55.

Karampampa K, Gyllensten H, Murley C, Alexanderson K, Kavaliunas A, Olsson T, et
al. Early vs. late treatment initiation in multiple sclerosis and its impact on cost of
illness: A register-based prospective cohort study in Sweden. Multiple sclerosis journal
- experimental, translational and clinical. 2022;8(2):20552173221092411.

Lind J, Persson S, Vincent J, Lindenfalk B, Oliver BJ, Smith AD, et al. Contact patterns
and costs of multiple sclerosis in the Swedish healthcare system-A population-based
quantitative study. Brain and behavior. 2022;12(6):e2582.

Longinetti E, Bower H, McKay KA, Englund S, Burman J, Fink K, et al. COVID-19
clinical outcomes and DMT of MS patients and population-based controls. Annals of
clinical and translational neurology. 2022;9(9):1449-58.

Machado A, Murley C, Hillert J, Alexanderson K, Friberg E. Self-employment, sickness
absence, and disability pension in multiple sclerosis. Acta neurologica Scandinavica.
2022;146(3):283-94.

Mahamud Z, Burman J, Zelano J. Temporal trends of epilepsy in multiple sclerosis.
Acta neurologica Scandinavica. 2022;146(5):492-8.

Manouchehrinia A, Huang J, Hillert J, Alfredsson L, Olsson T, Kockum I, et al.
Smoking Attributable Risk in Multiple Sclerosis. Frontiers in immunology.
2022;13:840158.

McKay KA, Bedri SK, Manouchehrinia A, Stawiarz L, Olsson T, Hillert J, et al.

Reduction in Cognitive Processing Speed Surrounding Multiple Sclerosis Relapse.
Annals of neurology. 2022;91(3):417-23.
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Murley C, Tinghog P, Teni FS, Machado A, Alexanderson K, Hillert J, et al. Excess costs
of multiple sclerosis: a register-based study in Sweden. The European journal of health
economics. 2022:1-15.

Rosenstein I, Axelsson M, Novakova L, Blennow K, Zetterberg H, Lycke J. Exploring
CSF neurofilament light as a biomarker for MS in clinical practice; a retrospective
registry-based study. Mult Scler. 2022;28(6):872-84.

Rosenstein I, Rasch S, Axelsson M, Novakova L, Blennow K, Zetterberg H, et al.
Increased intrathecal neurofilament light and immunoglobulin M predict severe
disability in relapsing-remitting multiple sclerosis. Front Immunol. 2022;13:967953.

Signori A, Lorscheider J, Vukusic S, Trojano M, Iaffaldano P, Hillert J, et al.
Heterogeneity on long-term disability trajectories in patients with secondary
progressive MS: a latent class analysis from Big MS Data network. Journal of
neurology, neurosurgery and psychiatry. 2023;94(1):23-30.

Simpson-Yap S, Pirmani A, De Brouwer E, Peeters LM, Geys L, Parciak T, et al.
Severity of COVID19 infection among patients with multiple sclerosis treated with
interferon-f. Multiple sclerosis and related disorders. 2022;66:104072.

Simpson-Yap S, Pirmani A, Kalincik T, De Brouwer E, Geys L, Parciak T, et al. Updated
Results of the COVID-19 in MS Global Data Sharing Initiative: Anti-CD20 and Other
Risk Factors Associated With COVID-19 Severity. Neurology® neuroimmunology &
neuroinflammation. 2022;9(6).

Smith KA, Piehl F, Olsson T, Alfredsson L, Hillert J, Kockum I, et al. Spasticity
treatment patterns among people with multiple sclerosis: a Swedish cohort study.
Journal of neurology, neurosurgery and psychiatry. 2022.

Spelman T, Forsberg L, McKay K, Glaser A, Hillert J. Increased rate of hospitalisation
for COVID-19 among rituximab-treated multiple sclerosis patients: A study of the
Swedish multiple sclerosis registry. Multiple sclerosis. 2022;28(7):1051-9.

Svenningsson A, Frisell T, Burman J, Salzer J, Fink K, Hallberg S, et al. Safety and
efficacy of rituximab versus dimethyl fumarate in patients with relapsing-remitting
multiple sclerosis or clinically isolated syndrome in Sweden: a rater-blinded, phase 3,
randomised controlled trial. The Lancet neurology. 2022;21(8):693-703.

Tedeholm H, Piehl F, Lycke J, Link J, Stawiarz L, Burman J, et al. Effectiveness of first
generation disease-modifying therapy to prevent conversion to secondary progressive
multiple sclerosis. Multiple sclerosis and related disorders. 2022;68:104220.

Teni FS, Machado A, Murley C, He A, Fink K, Gyllensten H, et al. Trajectories of
disease-modifying therapies and associated sickness absence and disability pension
among 1923 people with multiple sclerosis in Sweden. Multiple sclerosis and related
disorders. 2022;69:104456.
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Wu J, Engdahl E, Gustafsson R, Fogdell-Hahn A, Waterboer T, Hillert J, et al. High
antibody levels against human herpesvirus-6A interact with lifestyle factors in multiple
sclerosis development. Multiple sclerosis. 2022;28(3):383-92.

*#¥) Publicerad online 2021, in print 2022
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Myastenia gravis

Sammanfattning for patienter

Myastenia gravis (MG) ar en autoimmun sjukdom som stor signaltrafiken mellan
nerver och muskler, vilket pdverkar formégan till att utfora viljemassiga
muskelrorelser, figur 86. MG ir en ovanlig sjukdom med knappt 2 insjuknade per
100.000 invénare och &r samt drygt 20 per 100.000 invénare som lever med
sjukdomen, vilket motsvarar ca 2,500 personer totalt i Sverige. Sjukdomen beror pa att
immunsystemet reagerar mot proteiner som finns pa ytan av muskelceller. Det
vanligaste ar att man har antikroppar som binder till receptorer (mottagarmolekyler)
for acetylkolin, ett signaldmne som frisétts fran nerven vid aktivering. Antikropparna
gor att muskeln inte kan aktiveras normalt och leder till att man drabbas av extrem
uttrottbarhet i muskeln. Svarighetsgraden skiljer sig mycket mellan olika patienter, dar
vissa bara upplever mildare symtom, t ex med 6vergéende 6gonsymptom i form av
ogonlocksnedfall och/eller dubbelseende. Andra kan istéllet drabbas av svar och
livshotande sjukdom till f6ljd av att stora muskelgrupper, inklusive
andningsmuskulaturen, paverkas.

Brassen (tymuskorteln) Abnorm motorisk

\ .
., Vita blodkroppar uttrottbarhet

.

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

SRR | .
signalering Atk 4 Antikroppar

Muskel

Figur 86 Schematisk bild éver bakgrunden till MG. Att pdverka den autoimmuna
mekanismen, med antitkroppar som blockerar nerv-muskelsignaleringen, dr en
grundldggande behandlingsprincip.

MG ir en kronisk sjukdom och dven forloppet Sent

. . . . . debuterande MG

varierar over tid, dar sjukdomen hos vissa kan

forbéttras spontant medan andra upplever
Tidigt

debuterande

successivt forsdmring 6ver tid. Till del kan det har
forklaras av att det finns flera underformer av MG,
figur 87. Den mest klassiska formen av MG
drabbar foretradesvis yngre kvinnor (tidigt
debuterande MG; EOMG) och kidnnetecknas av att
man har inflammation i briassen (tymus; en kortel
som ligger framfor hjartat i brostkorgen). Den

(TAMG)

Figur 87 MG bestdr av olika

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

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

Bakgrund och syfte

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

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

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

MG-registrets styrgrupp har under 2022 utgjorts av Fredrik Piehl (delregisteransvarig)
och Susanna Brauner, Karolinska Universitetssjukhuset Solna, Andreas Arvidsson,
Skanes universitetssjukhus, Pontus Wasling, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Anna
Rostedt Punga, Akademiska Sjukhuset, Irene Hékansson, Linkopings
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Universitetssjukhus, William Hansson, Norrlands universitetssjukhus och Rayomand
Press, Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge. Styrgruppen har darmed
expanderats till att téicka alla universitetskliniker, med undantag for Orebro. Detta
innebér en bittre forankring nationellt samt potential f6r snabbare implementering av
nya och férbattrade behandlingsprinciper for MG. I ett pagaende nordiskt samarbete
som initierades under 2022 kommer evidensbasen for olika behandlingsprinciper att
sammanstéllas och slutforas under 2023, vilka ocksa kommer att ligga till grund for
uppdaterade svenska behandlingsrekommendationer. En samverkansgrupp bestaende
av Rayomand Press, Anders Svenningsson, Danderyds sjukhus, och Fredrik Piehl, som
utarbetade de nuvarande behandlingsriktlinjerna fran 2017, ansvarar for denna
uppdatering. Inte minst tack vare var nyligen framgéngsrikt genomforda kliniska
provning av rituximab for personer med nydebuterad MG, forutser vi en betydande
okning av anvindningen av biologiska lakemedel, vilket starker behovet av
strukturerad uppfoljning for att folja nytta-riskbalansen over lingre tid samt att folja
upp regionala skillnader i behandlingsprinciper.

Parametrar och skalor

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

154 / 265



Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Anslutningsgrad

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

Tabell 29 Utveckling av anslutningsgraden 2014-2022.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

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

Tackningsgrad

Under 2022 var 1709 patienter registrerade i MG-registret, varav 1422 var aktiva och
347 avslutade till foljd av migration eller dod, figur 88. I figur 89 visas alder vid
diagnos for aktiva patienter i registret. De tva storsta undergrupperna utgdrs av tidigt
debuterande MG (debut fore 50 &r, AChR antikroppspositiv; EOMG) samt sent
debuterande MG (debut efter 50 ar, AChR antikroppspositiv; LOMG). Att
aldersfordelningen i registret idag har en annan struktur dn debutéldern forklaras av
att MG ar en kronisk sjukdom, med begriansad 6verdodlighet. Fordelningen av
patienter i de olika subgrupperna, figur 9o, uppvisar ett forvintat utseende, dir
majoriteten dr anti-AChR antikropps positiva (EOMG och LOMG, samt tymom-
associerad MG; TAMG). Man har internationellt uppméarksammat en 6kande incidens
av sent debuterande MG, vilket &dven aterspeglas i data frin MG-registret med hogre
frekvens LOMG och en incidenstopp kring 75 ar.

Aldersfordelning i hela kohorten Alder vid diagnos
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Figur 88 Aldersfordelning av inkluderade Figur 89 Aldersfordelning vid diagnos av
patienter i MG-registret. inkluderade patienter i MG registret.
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MG Subgrupper Figur 90 Fordelning mellan olika subgrupper
bland patienter i MG registret.

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

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

I en tidigare registerldnkningsstudie av individer som vid minst tva tillfallen erhallit
den specifika diagnoskoden G70.0 i Patientregistret (PAR) under dren 2005 till 2010
foreldg en MG-prevalens pa 24.8/100 000, vilket idag skulle motsvarande ca 2600
patienter nationellt (Fang et al., J Intern Med. 2014). Antalet aktiva MG-patienter i
registret motsvarar en prevalens i den vuxna befolkningen pé 13,5 per 100.000 och en
uppskattad tackningsgrad pé 54,7% av samtliga MG-patienter. D& MG i storre
utstrackning dn mer prevalenta neurologiska sjukdomar skots vid universitets- och
regionkliniker uppskattas tackningsgraden till >70% vid deltagande enheter. En andel
av de som insjuknar med MG uppnér efter initial behandling 1angtidsremission och
behover darfor inte uppfoljande sjukvirdskontakter och behandling. Antalet individer
med symptomgivande MG kan uppskattas via forbrukning av kolinesterashimmarna
pyridostigmin (ATC No7AA02) och ambenon (No7AA30), vilka &r tva rent
symtomlindrande likemedel som till 6verviagande del anvédnds vid MG. Enligt
Socialstyrelsens Likemedelsdatabas uppgick antalet vuxna individer som hdmtat ut
minst ett recept pa pyridostigmin eller ambenon under 2022 till 2383 personer.
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Figur 91 Antal nydiagnosticerade patienter per dr 2014-2022
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Tabell 30 Antalet nyregistrerade patienter per sjukvdrdsregion under Gren 2014-2022.

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

Antalet nyregistreringar sedan 2014 uppdelat pa diagnosar visas i figur 91 och tabell
30. Tackningen ar ojamnt fordelad, tabell 31, dar Stockholm ligger i topp med 530
patienter (37% av samtliga registrerade aktiva patienter). Ett bidragande skal till den
lagre tackningsgraden pa andra hall ar att foretrddesvis nydiagnosticerade individer
samt de med behov av mer avancerad immunologiskt inriktad behandling registreras.
Kring 2020 ses en 6kning av nyregistrerade patienter i de flesta regioner utanfor
Stockholm, tabell 30, vilket framfor allt hanger ihop med en registrering av patienter
som ingick i en nationell enkatstudie delvis baserad pd MG-registret (Genes and
Environment in MG-studien). Majoriteten av dessa patienters data har uppdaterats
retrospektivt i registret sedan dess.
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Tabell 31 Aktiviteten i registerarbetet for varje registrerande enhet.

Solna

Sahlgrenska

Huddinge

Uppsala

Lund

Umea

Neurologiska kliniken Linkdping
Karlstad

Orebro

Gavle

Ostersund

Malmé

Ryhov

Danderyd

Sundsvall

Visteras

Karlskrona

Ornskéldsvik

Kristianstad

Bollnas

Nykoéping

Héssleholm

Barn- och ungdomsmottagning Mariestad
Centrum f6r neurologi Stockholm
Eksjo

Eskilstuna

Halmstad

Kalmar

Kungsbacka

Landskrona

Neurology Clinic, Sophiahemmet
Norrképing

Oskarshamn

Skovde

Sunderbyn

Vérnamo

Vastervik

Vaxjo

Total

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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533
180
154
135
101
78
76
75
57
53
45
39
30
29
26
16
13
12
11

v o W

1709

374
171
128
106
94
68
68
71
54
41
40
37
28
27
26
13
12
12
10

U N

1422

175

347
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Datakvalitet
Datatathet

Datatédtheten avseende debut- och diagnosdatum for hela riket visas i figur 92. I en
analys av de tre storsta klinikerna (Karolinska Universitetssjukhuset, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset samt Skdnes Universitetssjukhus, SUS), vilka tillsammans
vardar 56,5% av alla registrerade patienter, ses god datatéthet vid tvé av sjukhusen,
figur 93 och figur 94. Uppdatering och validering av SUSs patienter har dnnu inte
genomforts pga. juridiska hinder med att fa tillgang till journaldata fér validering och
uppdatering.

Datatéthet debutdatum f6r de tre stdrsta klinikerna Datatathet diagnosdatum for de tre storsta klinikerna
Datatathet for Riket 100 1.00
1.00
0.75 075
075
° o
E os0 B 050
0.50 < <
0.25 0.25 025
0.00 0.00 000
Debut Diagnos Karolinska  Sahigrenska sus Karolinska  Sanigrenska sus
Figur 94 Andel patienter Figur 93 Andel patienter vid Figur 92 Andel patienter
med debut- och diagnosdatum ~ de tre storsta klinikerna med vid de tre storsta klinikerna
registrerat 1 registret_ debutdatum registrerat 1 med diagnosdatum
registret. registrerat i registret.

Missing value

Sedan 2020 anvinds ett sé kallat "minimal data set”, vilket m6jliggor uppfoljande
studier av nationella kvalitetsindikatorer. Detta inkluderar uppgifter om pagaende
lakemedelsbehandling inklusive dosering av kolinesterashdmmare, ett kvantitativt MG
maétt pd sjukdomsaktivitet (QMG eller MGC) och det patientrapporterade utfallsmattet
MG-ADL. For att underlitta registreringen har registret uppdaterats sa att dessa saker
efterfrdgas vid varje besok i samband med registrering av besoket. Utover detta
kontrolleras aven att information om debut och diagnosdatum foreligger. I tabell 32
och 33 anges rapporteringsgrad for minimal data set samt de ingédende parametrarna
for hela riket, bade antal registreringar och frekvens av patienter som har
registreringar. Anviandningen av patientrapporterade matt har 4nnu inte fétt
genomslag i varden av MG-patienter, vilket avspeglas i en fortsatt 1ag
registreringsfrekvens. Detta kommer att uppmérksammas i de uppdaterade
behandlingsriktlinjerna, vilket pa sikt forvintas ge genomslag dven i MG-registrets
data.
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Tabell 32 Antal registreringar av minimal data set samt dess delkomponenter i hela

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

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

421 462 527 563 614 728 999 1081 1098
267 309 379 424 471 540 728 783 796

0 0 30 86 125 198 232 239 243

Tabell 33 Frekvens registreringar av minimal data set samt dess delkomponenter i hela
riket.

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

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

. 86.1 85.7 75.4 77.0 78.1 81.1 74.4 76.7 77.3
behandling

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

54.6 57.3 54.2 58.0 59.9 60.1 54.2 55.6 56.0

0.0 0.0 4.3 11.8 15.9 22.0 17.3 17.0 17.1

I tabell 34 anges frekvensen registreringar samt kompletta minimal data set for alla
rapporterande enheter med minst 10 inkluderade individer. Hogst frekvens kompletta
registreringar finns vid Karolinska Universitetssjukhuset Solna och Danderyds
sjukhus.
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Tabell 34 Registrering av minimal data set for behandlande enheter med minst 10
registrerade patienter.

Arsrapport 2022

Aktuella
Enhet E::'i::\ter QIV::; II:I‘I’Gr::;:tder ADL Behandling All tre variabler
rapportaret
Antal F(r;l;v Antal F(r;l;v Antal F[;I;v Antal F(r;l;v
Solna 371 82 22,1 54 14,6 27 7,3 9 2,4
Sahlgrenska 173 a4 25,4 17 9,8
Huddinge 128 16 12,5 * 0,8 14 10,9
Uppsala 105 < * 1
Lund 94 * * 1,1 * 2,1
Karlstad 71 6 8,5 * 5,6 * 1,4
Link6ping 68 * * 5,9
Umea 67 16 23,9 5 7,5
Orebro 54 * *
Gavle 42 * 2,4 * 4,8
Ostersund 40 10 25 * 10
Malmé 37 * 6 16,2 * 54
Ryhov 28 * 3,6 * 3,6
Danderyd 27 13 48,1 9 33,3
Sundsvall 26 * 3,8 * 11,5
Vasteras 13 * *
Karlskrona 12 * *
Ornskéldsvik 12 < 3
Kristianstad 10 * 20 * 10
Ovriga
inrapporterande 43 10 *
enheter
Total 1421 202 14,2 66 4,6 95 6,7 9 0,6

Datauttag NEURO/MGreg 2023-03-08

*antal farre dn fem

Antalet registrerade individer har 6kat patagligt under de senaste dren, frin 489 aktiva
patienter 2014 till 1421 ar 2022, tabell 33. Analys av datatitheten baserat pa analys av
minst en registrering ligger kvar pé liknande nivaer over tid, tabell 34. Vid analys av
dataméngd, ser vi dock en pataglig 6kning senaste aren, figur 95. Detta dr ett resultat
av 6kat anviandande av registret, men ocksa en foljd av den omfattande validering och
retrospektiv uppdatering som pagar (se nedan). Av de tva likarrapporterade
utfallsmétten anvinds QMG vid flest enheter, men framfor allt Sahlgrenska anvénder
MGGC. I ett pagdende arbete baserat pa MG-registrets data utvdarderas anviandbarheten
av samtliga skalor for utfallsmatt vilka anvinds i registret. Detta kommer att ligga till
grund for uppdaterad rekommendation om komponenter i minimal data set.
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Antal besok i Riket

| /

4000+

/
/
/

30001 /
g /
C /
< J —— Patienter

2000+ / -~ QMG

/ ~MGC

1000+

Figur 95 Totala antal registrerade besok med sjukdomsaktivitetsmdatt (QMG eller MGC)
samt antal registrerade patienter under dren 2000-2022.

Validering

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

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

Jamlik vard

Analys av data fran MG-registret tyder inte pd nagon tydlig underregistrering baserat
pé kon eller alder vid diagnos, se tex figur 89 (s 155), vilken indikerar en férvintad
aldersfordelning.
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Tid till diagnos

Ett utfallsmatt for jamlik diagnostik &r tid fran debut till diagnos. I figur 96 ser vi en
generell kort tid fran debut till diagnos under det senaste decenniet, med en trend mot
sjunkande fordrojning. D4 data stratifieras pa kon observeras en nagot langre tid till
diagnos for kvinnor, figur 97. Vid analys av de tva storsta subgrupperna, ses generellt
kortare fordrojning for LOMG, vilka oftare dr mén, jamfort med EOMG som ar
vanligast hos kvinnor. Detta kan forklaras med att LOMG ofta debuterar med isolerade
ogonsymptom, som hiangande 6gonlock eller dubbelseende, vilket vanligen leder till
snabbare diagnos jamfort med mer gradvis insdttande allman muskeltrotthet. En
kraftigare avvikelse ses for EOMG under 2021, vilket skulle kunna vara relaterat till
pandemin, figur 98.

Tid frAn debut till diagnos, hela Riket

8 Figur 96 Tid fran sjukdomsdebut till
96 diagnos under dren 2014-2022.
s Figur 97 Tid fran sjukdomsdebut till

diagnos under dren 2014-2022, stratifierat
pa kon.

Figur 98 Tid fran sjukdomsdebut till
diagnos under aren 2014-2022, stratifierat
pa de tva storsta subgrupperna.

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

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Ar

Tid fran debut till diagnos, kénsstratifierat Tid fran debut till diagnos, fér subgrupper
207
97 98
151
™ -O
Kén e Subgrupp
~ Kvinnor ‘€ 10- - EOMG
— Man g - LOMG
'_
5.
’)\\0
0.
2014 2015 2016 2017 2%118 2019 2020 2021 2022 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
r Ar
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Sjukdomsspecifik behandling

I tabell 35 anges frekvensen av patienter diagnosticerade 2015 eller senare som
erhaller rent symtomlindrande behandling (Mestinon® eller Mytelase®) respektive
immunomodulerande behandlingar. Over 80% av alla patienter har erhallit
symtomlindrande behandling, vilket kvarstir som en viktig och ofarlig
forstahandsbehandling av MG. En majoritet har dock under en kortare eller langre tid,
efter diagnos, behov avimmunomodulerande behandlingar. Internationellt anvinds
ofta kortison i héga doser som férstahandsval for immunomodulering. P grund av de
biverkningar som sddan behandling medfor pa sikt, bor dock kortison kombineras eller
helt erséttas av annan typ av immunomodulerande behandling. Fram till helt nyligen
har detta till storsta delen utgjorts av olika per orala behandlingar, dar azathioprin ar
mest frekvent anvant, i enlighet med aktuella nationella behandlingsriktlinjer
(www.snema.se). Tabellen visar ocksa pa en mycket snabb implementering av de
behandlingsron som tillkommit for rituximab, 4ven om anvandningen ar ojamnt
fordelad. Vi forvantar oss att rituximab kommer att flyttas upp som behandlingsval vid
nydebuterad generaliserad MG i de uppdaterade behandlingsriktlinjer pa nordisk och
nationell nivd som kommer att fardigstdllas andra halvaret 2023. Hur detta paverkar
MG-vérden nationellt kommer att f6ljas upp noggrant under kommande &r. Ingen MG-
patient i Sverige har dnnu erhallit behandling med Soliris®, vilket kan férklaras av de
hoga behandlingskostnader som foreligger. I en internationell jaimforelse ligger
anvandningen av rituximab fér MG pé en mycket hog niva, dir en nylig metaanalys
beskrev totalt 417 behandlade personer baserat pa 24 studier (Zhao, Front Neurol
2021).

Tabell 35 Patienter diagnosticerade 2015 eller senare som behandlats med symptomatisk
eller immunosuppressiv behandling, fordelat pa behandlande enheter med minst 10
registrerade patienter. Data anges i: Antal (frekvens, %).

Symtomatisk

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03
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Tymektomi

Tymektomi, dvs kirurgiskt borttagande av brassen, ar indicerat for EOMG och TAMG,

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

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

manifestation av tumor i briassen.

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

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

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

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

anvandningen av formodat onodigt storre operativt ingrepp, vilket medfor onodiga

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

de med inflammerad respektive normal brissvivnad pégéar och kommer att kunna

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

tabell 36. God vérd innebér séledes en 1ag frekvens av de som uppvisar normal

brassvdavnad. Vidare har omkring hilften opererats med den traditionella transsternala

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

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

MG-registret.

Tabell 36 Tymektomier som genomforts pa patienter aktiva under 2022.
Hypertrofi/hyperplasi

Alder vid tymektomi

Mean (SD)

Median [Min, Max]

Kon
Kvinna

Man

Tid till tymektomi (man)

Mean (SD)

Median [Min, Max]

Subtyp
EOMG
LOMG

Data saknas

Kirurgisk metod

Transcervikal
Transsternal
VATS
Videoskopisk

Data saknas

(N=197)

29.3 (10.7)

28.4[7.73,65.1]

161 (81.7%)
36 (18.3%)

12.9 (31.6)
5.43 [-120, 231]

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

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

Tymom

(N=101)

51.0(16.2)

51.9[18.6,82.9]

51 (50.5%)
50 (49.5%)

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

0 (0%)

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

(N=75)

45.8 (16.2)

45.3[13.8,82.7]

39 (52.0%)
36 (48.0%)

14.2 (20.3)
7.18[0.233, 112]

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

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

Total
(N=373)

38.5(16.8)

34.7[7.73,
82.9]

251 (67.3%)
122 (32.7%)

9.30(31.2)
4.60 [-313, 231]

15 (4.0%)
13 (3.5%)
13 (3.5%)
24 (6.4%)
124 (33.2%)
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Under de senaste aren har majoriteten av patienter med EOMG opererats inom 12
maénader fran debut, tabell 37. Under 2020 sigs en négot lagre frekvens av
tymektomerade inom ett ar, vilket bedoms vara en f6ljd av pandemin. Under 2022
genomfordes fyra tymektomier som registrerats i MG-registret, samtliga med
hyperplasi. Medelaldern var 36 ar (SD 20 ir), tre var kvinnor och tva av operationerna
genomfordes videoskopiskt.

Tabell 37 Andelen tymektomier pd EOMG-patienter som genomforts inom ett ar frdn
diagnos uppdelat pd Gr under perioden 2014-2021.

Antal E Antal som Frekvens som
Diagnosar  OMG- tymekromerats tymekromerats

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

I en regional jamforelse mellan de sex sjukvardsregionerna avseende frekvens
tymektomi inom 1 ar under de 10 senaste aren, tabell 38, ses regionala skillnader
avseende tid till tymektomi, dér kring 90% opereras inom 12 manader Stockholm,
Uppsala-Orebro och Vistsverige. Samtliga centra nationellt nirmar sig dock detta
under perioden 2018-2022.

Videoskopisk kirurgi anses mer skonsam for patienter och resulterar generellt sett i
kortare vérdtider, se avsnittet om Vetenskapliga resultat. Avseende val av kirurgisk

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

under nastfoljande fem &r. De flesta operationer skedde i Region Stockholm och dér
opererades 50% med videoskopisk metod under dren 2018—2022.
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Tabell 38 Antalet tymektomier inom 12 manader samt kirurgisk metod per sjukvardsregion under
dren 2013-2022, samt uppdelat 2013-2017 och 2018-2022.

Arsrapport 2022

2013-2022 (N=12)
Tymektomi inom 1 ar fran diagnos 8 (66.7%)

Kirurgisk metod

Transsternal 5(41.7%)
VATS 1(8.3%)
Videoskopisk 3 (25.0%)
Transcervikal 0 (0%)
Data saknas 3 (25.0%)

(N=3)
2 (66.7%)

0(0%)
0 (0%)
1(33.3%)
0 (0%)
2 (66.7%)

(N=33)
30 (90.9%)

16 (48.5%)
3(9.1%)

9 (27.3%)
0 (0%)
5(15.2%)

(N=2)
1(50.0%)

0 (0%)
1 (50.0%)
0(0%)
1 (50.0%)
0(0%)

(N=6)
6 (100%)

2 (33.3%)

0 (0%)
1(16.7%)
1(16.7%)
2(33.3%)

(N=16)
14 (87.5%)

7 (43.8%)
5(31.3%)
1(6.3%)
0 (0%)
3(18.8%)

(N=72)
61 (84.7%)

30 (41.7%)
10 (13.9%)
15 (20.8%)

2 (2.8%)
15 (20.8%)

2013-2017 (N=8)
Tymektomi inom 1 ar fran diagnos 5(62.5%)

Kirurgisk metod

Transsternal 5(62.5%)
VATS 0 (0%)
Videoskopisk 2 (25.0%)
Transcervikal 0 (0%)
Data saknas 1(12.5%)

(N=1)
0 (0%)

0(0%)
0 (0%)
0(0%)
0 (0%)
1(100%)

(N=21)
19 (90.5%)

14 (66.7%)
0 (0%)
3(14.3%)
0 (0%)

4 (19.0%)

(N=2)
1(50.0%)

0(0%)
1 (50.0%)
0(0%)
1 (50.0%)
0(0%)

(N=4)
4 (100%)

1(25.0%)

0 (0%)
1(25.0%)
1 (25.0%)
1(25.0%)

(N=10)
9 (90.0%)

6 (60.0%)
1(10.0%)
1(10.0%)

0 (0%)
2 (20.0%)

(N=46)
38(82.6%)

26 (56.5%)
2 (4.3%)

7 (15.2%)
2 (4.3%)

9 (19.6%)

2018-2022 (N=4)
Tymektomi inom 1 ar fran diagnos 3 (75.0%)

Kirurgisk metod

Transsternal 0 (0%)
VATS 1(25.0%)
Videoskopisk 1(25.0%)
Transcervikal 0 (0%)
Data saknas 2 (50.0%)

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-03

Utveckling av variabler och

(N=2)
2 (100%)

0(0%)
0 (0%)
1 (50.0%)
0 (0%)
1 (50.0%)

kvalitetsindikatorer

D& MG é&r en kronisk, livslang sjukdom &r det en utmaning att en betydande andel har
diagnosticerats innan registerstart, vilket forsvarar uppdatering av registret utifran

(N=12)
11 (91.7%)

2 (16.7%)
3(25.0%)
6 (50.0%)
0 (0%)
1(8.3%)

(N=0)

(N=2)
2 (100%)

1 (50.0%)
0 (0%)
0 (0%)
0 (0%)
1 (50.0%)

(N=6)
5 /83.3%)

1(16.7%)
4 (66.7%)
0 (0%)
0 (0%)
1(16.7%)

arkiverade journaldata. Det storsta fokuset ligger darfor pd de som diagnosticerats

efter 2011 och att hir dven efterstriava uppgifter om antikroppsstatus, behandling,

inkluderande eventuell tymektomi, samt symtomstatus utifran kvantitativa
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23 (88.5%)

4 (15.4%)
8(30.8%)
8(30.8%)

0 (0%)
6(23.1%)
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muskeltestningar och/eller patientrapporterade skalor. Eftersom olika underformer av
MG skiljer sig &t i prognos och behandling kommer information om antikroppsstatus
samt debut- och diagnosdatum ocksa att vara viktigt for att kunna dra korrekta
slutsatser om behandlingssvar. Detta ror inte minst de som genomgéar tymektomi, diar
god vard kidnnetecknas av hog andel som erbjuds tymektomi fér generaliserad EOMG
och TAMG, samt minimerad anviandning vid andra former.

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

PROM/PREM
PROM/PREM

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

I tabell 39 redovisas datatéthet for bade skalor som speglar objektiva
sjukdomssymtom (QMG/ MGC), patientrapporterade symtom (MG-ADL) samt
livskvalitetsméatt (MG-QoL) for varje behandlande enhet. Andelen med rapporterade
data skiljer mellan olika kliniker, varfor fortsatt arbete med att forbéttra
registreringsgraden ar nodvandigt. Styrgruppen for MG-registret har inte valt att
prioritera EQ-5D som generisk livskvalitetsskala i “minimal data set” i besoksmodulen,
vilket speglas av en hogre datatéthet for de MG-specifika livskvalitetsmétten MG-QoL
och PASS-fragan.
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Tabell 39 Datatdthet for QMG, MGC, MG-ADL samt MG-QoL for aktiva patienter for
samtliga enheter med 10 eller fler registrerade patienter

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-29

Patientens Egen Registrering (PER)

Sedan 2020 finns mojlighet att registrera patientrapporterade skalor via
egenregistrering, vilket fram till slutet av 2022 har implementerats av dtta kliniker,
tabell go0. For att forbattra tickningsgraden pa sikt ar 6kad PER-registrering
efterstravansvart. Samtidigt 4r en utmaning att en betydande andel hor till de dldsta
aldersgrupperna och ddarmed kan ha problem med digitala 16sningar.
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Tabell 40 PER-registreringar under 2022.

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

Datauttag NEURO/MGreg 2023-05-29

Aterrapportering

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

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

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

Utdatafunktioner

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

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

Rapportgeneratorn

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

Effekten av registrets insatser pa varden

Ett av de viktigare syftena med MG-registret dr att med storre precision kunna folja
sjukdomsforloppet 6ver langre tid for att kunna identifiera prognostiska faktorer, som
motiverar olika behandlingsétgirder, samt att utvdardera behandlingsresultat. Detta ar
grundldggande for att kunna jamfora olika behandlingsétgarder och styra varden mot
de behandlingsprinciper som uppvisar bést resultat. Som tidigare angivits ar
nuvarande behandlingspraxis mestadels baserat pa klinisk erfarenhet och mindre
studier av lagre kvalitet. I dag finns tre godkinda likemedel f6r svarare former av MG,
varav endast ett fanns kommersiellt lanserat under 2022. P4 grund av de mycket héga
behandlingskostnader som dessa betingar forutses anvandningen bli mycket
begriansad, atminstone initialt. I sin beddmning kommer NT-radet att understryka
behovet av uppfoljning av anviandningen av dessa ldkemedel i kvalitetsregister for att
over tid kunna dra slutsatser om hilsoekonomisk nytta i ett svenskt perspektiv. S&
kallad off-labelanviandning av liakemedel utanfor sin egentliga indikation &r
omdiskuterat, sarskilt nir det finns godkédnda ldkemedel for sjukdomen ifriga. Baserat
pé en observationell studie och en nyligen publicerad randomiserad klinisk prévning
har vi kunnat visa att rituximab &r en effektiv tilliggsbehandling vid nydebuterad
generaliserad MG och med en formodad effekt dven for refraktar MG (Brauner et al.,
JAMA Neurol 2020, Piehl et al., JAMA Neurol 2022). Detta gor att anvindningen av
rituximab vid MG kan motiveras, vilket tillgingliggor en effektiv och mycket
kostnadseffektiv behandling for en storre andel av MG-patienter. Patentutgang gor att
biosimilarer finns tillgdngliga, diar ldkemedelskostnaden per patient ligger kring 5000
kr per ar, vilket dr 0,17% av kostnaden for eculizumab. Vi har ocksé visat att behandling
med rituximab minskar behovet av sjukhusvard och behandling med
immunoglobuliner. I MG-registret har rituximab redan gtt om azathioprin i
anvandning, figur 99. Under 2021 registrerades 281 pagaende behandlingar med
rituximab (210 r 2019), varav 23 startades under aret. Detta visar pa en mycket snabb
implementering i klinisk praxis. Samtidigt foreligger en stark indikation for att
fortsitta att f6lja upp anvindningen, dels for att belysa regionala skillnader men ocksa
for att tillférsdkra en gynnsam nytta-riskbalans 6ver langre tidsperioder. I en
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preliminér rapport baserat pA MG-registerdata och kliniska journaldata har en grupp
verksam inom VGR jamfort utfall vid videoskopisk och transsternal tymektomi, vilket
visar pa betydligt mindre komplikationsrisk vid den forra typen. Dessa resultat stodjer
ett fortsatt skifte mot att i forsta hand anvinda videoskopisk kirurgi.

Myastenia gravis
Férdelning av behandlingar (alla pdgaende)

rituximab
Pyridostigmin
Prednison
Prednisolon
Mykofenolatmofetil

Metylprednisolon

Svenska neuroregister - Myastenia gravis 2023-06-14

IVIG
Ciklosporin
Azatioprin
Ambenon
0 0.1 0.2 03 0.4
Andel
Figur 99 Vy frdn Neurodashboard 2023-06-14. Fordelning av pdgdende behandlingar i

riket.

Vetenskapliga resultat

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

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

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

Bakgrund

Narkolepsi ar en kronisk neurologisk sjukdom som oftast debuterar i tonaren.
Uppskattningsvis har ca 2000 - 2500 personer i Sverige sjukvardskontakt pa grund av
sin narkolepsi. Sjukdomen karakteriseras av 6kad dagsomnighet, ofrivilliga
somnattacker, kataplexi (6vergdende muskelsvaghet av emotionella stimuli), stord
nattsomn, somnparalys (nir en person ar medveten nar den vaknar, men inte kan réra
sig eller tala) och hallucinationer som férekommer strax innan en person somnar eller
strax innan personen vaknar. Hallucinationer ar syn- horsel- och kanslointryck som
upplevs som verkliga.

Behandlingen bestar vanligen av en kombination av vakenhets6kande likemedel
(modafinil, metylfenidat) och ladkemedel mot kataplexi (tricykliska antidepressiva,
SSRI/SNRI antidepressiva, eller Xyrem (natriumoxybat). Sedan ett par &r finns dven
ett nytt lakemedel pitolisant (Wakix). Pitolisant férbattrar vakenhetsnivan samt
alerthet dagtid. Effekten ar utvarderad i stora forskningsstudier med objektiva
maitningar och visar 6kad formaga att halla sig vaken samt ger 6kad uppmérksamhet.
Vid svar narkolepsi eller uttalade behandlingsproblem dr Xyrem och Wakix viktiga
alternativ. En undersokning av Wakix med data fran narkolepsiregistret (NARKreg),
Uppsala sags dven effekt pa kataplexi, samt 6kad kreativitet hos en del i grupp.
Anviandning av Xyrem hos barn och ungdomar fir endast ske om monitoreringen av
behandlingen sker i Narkolepsiregistret (Sveriges Kommuner och Landsting "NLT-
gruppens rekommendation till landstingen gillande landstingsstod for behandling med
natriumoxibat (Xyrem)” 2011-12-20). Xyrem och Wakix ar inte rabatterade, utan
regionerna beslutar om eventuell subventionering. Flera regioner har som krav att
dessa patienter foljs upp i NARKreg, och for att fa fortsatt forskrivning sa bor en effekt
kunna pavisas. Under 2022 genomforde en expertgrupp pa uppdrag av NPO, NAG
Narkolepsi, rekommendationer avseende likemedelsanvindning vid narkolepsi,
https://kunskapsstyrningvard.se/download/18.af2dof618019134f8d10654/1649840
067965/Narkolepsi-webbinarium-2022-04-06.pptx

Syfte

NARKTreg ir ett kvalitetsregister som ska bidra till jaimlik vard och underlitta spridning
av avancerad narkolepsibehandling* samt spela en viktig roll genom léngsiktig
biverkningsmonitorering. Registret ska vara ett enkelt och effektivt komplement till
den medicinska journalen genom sitt innehéll av validerade skattningsinstrument och
sitt smarta geografiska format i Compos-plattformen. Vardutveckling och egenvérd
genom PROMS (patientrapporterade resultat) ar en sarskilt angeldgen del. Inte minst
kan PROMS underlitta for sjukvérd i glesbygd att upprétthélla hogkvalitativ vard.
Efter export av data sker en syntes och rapportering som medfor att NARKreg utgor en
forutsittning for vardutveckling och epidemiologisk 6vervakning pé nationell niva.
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* Avancerad behandling= Utveckling av behandling fran modafinil + tricykliskt antidepressivum till
att omfatta SSRI, natriumoxibat, hypnotika till natten, metylfenidat inkl kortverkande ritalin och

pitolisant.

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Anslutningsgrad

Majoriteten av regionerna har patienter registrerade i NARKreg. Det ar framst i norra
och sédra sjukvardsregionerna dar det fortfarande finns ett antal enheter som dnnu
inte kommit i ging med registrering. Narkolepsivarden behéver koncentreras till
enheter med neurologspecialister vilket finns inom varje sjukvirdsregion. Figur 100
visar antal patienter som finns i NARKreg i forhéllande till befolkningen i riket
respektive regioner vilket kan ses som ett matt pa anslutnings- och tackningsgrad.

154

Antal registrerade per 100000 invanare

Figur 100 Antal patienter som dr registrerade i NARKreg i forhdallande till befolkningen 1
riket respektive regioner, (Data frédn Dashboard, maj 2023).

Tackningsgrad

I en nyligen publicerad studie med data fran Svenska Patientregistret (PAR) som
innehaller data fran slutenvard och specialiserad 6ppenvard berdknades antalet
narkolepsipatienter till 2173, ar 2016, vilket ar betydligt ldgre dn tidigare skattning som
var 3000-4000 patienter. Dessa skattningar avser dock total prevalens (=férekomst av
sjukdomen), dvs dven patienter som fatt diagnos men ej f6ljs upp inom
specialistvirden. NARKreg daremot asyftar endast att inkludera personer som har
besok inom specialistvarden. Data ger vid handen att antalet patienter med vard inom
specialistvarden ar 2020 endast var cirka 1800 (oral communication 230501 AM
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Landtblom, icke publ. data), tabell 41. Detta ir i linje med iakttagelser under senare
tid, béde i Sverige och i Finland, att modern diagnostik med ryggmérgsvitskeprov
medfor avslojanden av tidigare feldiagnoser pé grund av otillforlitliga metoder och som
foljaktligen har kunnat justeras. Den rapporterade forekomsten avser formodat antal
personer med narkolepsi som rapporteras fran slutenvard och specialistmottagningar.
Konsfordelning ar 58,6% kvinnor (2022-12-31). Majoriteten av patienterna i NARKreg
arialdersgruppen 21-30 ar.

Support och registrering har skett i Lund, Vasteras, Norrbotten och Linképing.

Enheter som forskriver icke-rabatterade likemedel Xyrem eller Wakix ska obligatoriskt
registrera sina patienter enligt ett tidigare direktiv fran Sveriges Kommuner och
Landsting och NARKreg stottar efterféljandet av detta.

Datakvalitet ska 6ka genom registrering av kiarndata minst en gang/ar och patient.
Patienter med speciallikemedel, ska monitoreras minst en gang/halvar eller vid
doséndringar.

Tabell 41 Tdckningsgrad i narkolepsiregistret 2016-2022

2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal registrerande patienter 350 587 657 712 734 802 882
Nationellt (skattade) 2000 2040 2100 2150 1800 1800 1950
Tackningsgrad (%) 18 29 31 33 34 36 45

Datakvalitet

Registret foljer kriterier uppdaterade av American Academy of Sleep Medicine och
innefattar diagnosgrupper enligt nedan. Diagnoserna Hypersomni G 47.1 och Annan
specifik somnstérning G47.8 har lagts till som en majlighet att registrera.

Diagnoser:

G47.4A Narkolepsi typ 1 (narkolepsi med kataplexi och/eller patologiskt lagt
hypokretinvirde)

G47.4B Narkolepsi typ 2 (narkolepsi utan kataplexi och utan patologiskt ldgt
hypokretinvirde) patienter

G47.4W Annan specificerad narkolepsi och kataplexi (inklusive sekundar
narkolepsi)

G47.4X Narkolepsi och kataplexi, ospecificerad

Uppfoljningar av patienter har skett via kliniska besok men alltmer har kontakter via
telefon/video och/eller PER/PROM tillampats for beddmning och uppfoljning av
funktions- och livskvalitetsskattningar samt uppfoljning av lakemedelsbehandling dar
uppfdljning av avancerad terapi (ex Xyrem) ar sarskilt viktigt.
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Registrerade parametrar och skalor
o Epworth Sleepiness Scale (ESS, dagsomnighet)
o Stanford kataplexiskala
o Global Clinical Impact (CGI-skalor) avseende
o dagsomnighet
o kataplexi
e hypnagoga hallucinationerav
e sOmnparalys och mardrommar/orolig somn
e  psykiska symptom
BMI
Psykologiska symptom
RAND-36
EQ-5D-5L
Blodtryck, puls, EKG
Utvalda labprover (biverkningsmonitorering)
NARQoL-21
Arbetsformaga
SDQ-P, SDQ-S (barn)

0O 0 O 0O 0O O O O O

Missing value

Lég andel missing values generellt visar att NARKreg har en bra datatithet inom flera
viktiga variabler. Dock finns missing values fran sjukhus som dnnu inte registrerar
narkolepsipatienter, alternativt med mycket fa variabler.

Tabell 42 Rapporteringsgrad av de fem viktigaste variablerna.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Diagnos ICD 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0

Besok 47.0 57.0 61.1 70.1 77.0 77.9 79.3 79.9 80.0

Behandling 74.7 79.9 80.4 80.1 80.0 78.5 78.7 78.7 78.9

ESS 12 man 23.7 27.3 30.0 27.8 25.1 29.6 26.9 25.0 20.4

BMI 24.1 27.5 33.7 36.5 35.5 37.5 39.7 41.2 42.5
Validering

Validering av NARKreg har tidigare utforts dar underlaget legat till grund for
forbattringar mest avseende den IT-tekniska delen.

Reliabiliteten av data i NARKreg kontrolleras pa tva sitt, dels genom spérrar mot
felinmatning i sjélva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data.
NARKreg:s mjukvara innehaller logiska kontrollfunktioner. Datafilt (variabler) har
definierade restriktioner pa vad som kan fyllas i och for flertalet variabler finns
definierade listor/rullgardiner med mgjliga svar som anges genom att peka och klicka.
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Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

EFFEKTMATT

Under &ret har vi arbetat med att utveckla effektmatt som kommer att tillféra vart
kvalitetsregister viktig “temperaturmitare” pa narkolepsipatienternas vilméende och
funktion, samt regionala skillnader. Dessa effektmatt har visat viktiga utgdngspunkter
for vart fortsatta kvalitetsarbete.

Avancerad narkolepsibehandling

Andelen patienter i narkolepsiregistret som har avancerad likemedelsbehandling
skiljer sig stort mellan olika delar av Sverige, vilket kan tyda pa olika bedomningar om
lakemedelsbehandling inom olika sjukvardsregioner, figur 101 a och b. Vi har anvint
tva ldkemedel som indikator pé avancerad ldkemedelsbehandling, (natriumoxybat,
Xyrem, och/eller pitolisant, Wakix). Bara omkring 2,5% av patienterna behandlas for
narvarande med pitolisant (Wakix). Orsaken till olikheter i l1akemedelsbehandling ar
ocksd att man pa vissa enheter bedriver avancerad behandling utan att registrera, vilket
forsamrar mojligheterna att 6vervaka anviandningen av icke-rabatterade likemedel.
Detta har béde en ekonomisk och en medicinsk aspekt. O6nskade effekter av Xyrem ar
missbruk och psykiska symptom, vilket behover f6ljas noggrant. Om Xyrem inte
hjalper s behover preparatet sittas ut.
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Figur 101 a och b Andel (%) patienter med ldkemedlen natriumoxybat respektive
pitolisant av gruppen ldkemedelsbehandlade.
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Arbetsféormaga

Andelen patienter med narkolepsi som uppbér ndgon form av sjukerséttning &r relativt
hog, omkring 40%, i synnerhet nar man beaktar att majoriteten av patienter ar unga,
figur 102. Detta tyder pa en tydligt nedsatt arbetsforméga pa grund av sjukdomen.
Detta 6verensstammer helt med det kliniska intrycket.
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Figur 102 Andel patienter med sjukersdttning per region.

Subjektiv halsoupplevelse

Livskvaliteten hos patienter med narkolepsi, matt med skalan VAS (EQ-5D 5L) som
visar att subjektiv halsoupplevelse vid narkolepsi ar 14g. I normalbefolkningen ar VAS
85 en genomsnittlig sjilvskattning av upplevd hilsa och 6verlag ses en betydande
nedsittning av livskvalitet vid narkolepsi, figur 103.
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Figur 103 Subjektiv hdlsoupplevelse med skattningsskala VAS (EQ-5D 5L).
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PROCESSMATT

Processmatt som avspeglar en hogkvalitativ uppfoljning dr méitning av blodtryck,
kontroll av EKG samt BMI.

Overvikt/fetma vid narkolepsi

Obesitas drabbar manga patienter med narkolepsi och kan leda till f6ljdsjukdomar.
BMI anvéands darfor som ett matt for att f6lja sjukdomsorsakad viktuppgang hos
patienterna. BMI-virde mellan 25,0 — 29,9 riknas som 6vervikt, BMI > 30 anges som
fetma.

Medelvirdet for BMI for riket och respektive region framgar av figur 104, andel
patienter med 6vervikt framgar av figur 105 Regionerna Norra och Mellansverige
visar nagot hogre BMI &n rikssnittet.

30—

Body Mass Index

Figur 104 Medelvirde for BMI hos patienter med narkolepsi.
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Figur 105 Andel (%) patienter som har BMI 25 och ddrover.

Det finns dven patienter med undervikt pa grund av biverkningar av likemedel mot
narkolepsi, andelen for riket ar endast 4%. En forlaingning av BMI-6vervakningen kan
vara att 14gga till hjartkarlsjukdom i férlangd monitorering 6ver livet. Detta kommer
att diskuteras i styrgruppen for NARKreg.

Malnivaer

Malnivaer som vi tidigare identifierat géller Processmétt (P), Resultatmatt (R),
Strukturmatt (S) och som é&r viktiga for att uppgraderas till certifierings nivé 2.
Uppfyllelsen fran forra dret visar att arbete dterstar. Nya mal utarbetas efter hand som
registret utvecklas och far nya medarbetare i styrgruppen.

1. Patientbesok 1 gdng/ar for alla (Méalniva >75%) P1 Ej uppfyllt

2. Inkludera 100% av alla patienter med lakemedelsbehandling Xyrem
(natriumoxybat). I dagsldget 67%

3. Patientbesok/kontakt 2 ggr/ar eller vid dosdndring vid sidan behandling. P2
Ej uppfylit annu.

4. Registrering av BMI i minst 75%. Alla patienters avvikande BMI ska
kontrolleras sirskilt avseende ev. atgird (dietist, kirurgi) P3 Aktuellt resultat
41,7%

5. Symptomskalor for 75% av alla patienter. Alla patienter med svar narkolepsi
(somnattacker/kataplexiattacker) ska overvigas for speciallikemedel. Alla
med speciallikemedel ska foljas i registret for att fa godkénd tillgéng
(Stockholm) R1 Under analys

6. Registrering av arbetsformaga av EQ-5D-5L holistiska skala (QoL), i minst
75%. Under analys.

7. Alla patienter med svar narkolepsi ska ha tillgéng till multidisciplinirt team
P4, S1 Under analys
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8. Alla patienter med narkolepsi ska erbjudas tillgang till registrets faciliteter
med hemsida, patientportal och skattningsinstrument och dessutom kurs S2
Allt genomfort utom kurs, publicering inom kort.

Narkolepsiregistret foljer i 6vrigt den forbattringsplan som generellt planeras for hela
Svenska neuroregister

PROM/PREM
PROM/PREM

Som underlag till uppfoljning av narkolepsipatienter, deras hilsostatus och effekt av
eventuell likemedelsbehandling utgér PROM en viktig del. Det dr ett matt pa hur
patienterna sjalva upplever sin sjukdom och hilsa efter behandling eller annan
intervention.

Styrgruppen har beslutat om komplettering av frageformulér/skattningsskalor som
mer fingar upp sociala problem som narkolepsipatienter upplever i det dagliga livet.
Utifran den problematik patienterna har ar det véasentligt att det ar fa frigor och att
textinnehall ar kort.

Patientens Egen Registrering (PER)

Under pandemin har det varit en vardefull tillgding med PROM dé utvirderingar av t ex
lakemedelseffekt varit mojlig utan fysiskt besok da patienterna sedan linge anvant
funktionen PER. Antalet PER har ¢kat visentligt under pandemin, bade vardpersonal
och patienter har sett det som en positiv tillging med PER. Aven efter pandemin har
funktionen PER utnyttjas for en effektiv uppfoljning, med minskat behov av fysiska
aterbesok.

"Narkolepsikollen" - en kort 6vergripande skala har utvecklats av styrgruppen och &r
under produktion (Skattningsformular).

Aterrapportering

Neurodashboard

Neurodashboard ér en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva
ner pé enhetsnivé. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for alla via var hemsida med
hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det finns mdjlighet
att vélja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sdtt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgidngliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jaimfora olika vardenheter.

Neurodashboard éterfinns under boxen ”Statistik”
(https://www.neuroreg.se/narkolepsi/).
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Rapportgeneratorn

Via funktionen rapportgenerator har datauttag skett som legat till grund for analyser
pé riks- och regionniva for variablerna; arbetsférméga, BMI, ldkemedelsanvindning av
Xyrem och Wakix samt livskvalitet métt med VAS-skala.

Effekten av registrets insatser pa varden

Registret har medfort ett 6kat anvindande och utvecklade av PROMs for narkolepsi
som medfort farre fysiska dterbesok vilket underlittar sjukvérd i glesbygd.

I flera regioner anvinds NARKreg for att séikra indicerad anvindning av icke-
rabatterade ldkemedel Xyrem och Wakix.

Vi har 6vervakat graden av 6vervikt/fetma i narkolepsipopulationen — ett betydande
problem som ska leda till diskussion om intervention.
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Vetenskapliga publikationer

Gauffin H, Fast T, Komkova A et.al. Narcolepsy treatment in Sweden: An observational
study. Acta Neurol Scand. 2022;145(2):185-92. Epub 2021 Oct 6.

Asp A, Lund F, Benedict C, Wasling P. Impaired procedural memory in narcolepsy type
1. Acta Neurol Scand. 2022 Aug;146(2):186-193.

Abstrakt (mots) vid medicinska konferenser
The Nordic Narcolepsy Meeting in Copenhagen, Denmark, 2-3 June, 2022.
Muntlig presentation:
- Characterisation of the increase in narcolepsy in Sweden after 2009.
Anne-Marie Landtblom, Uppsala
- Memory, QoL, procrastination and immunomodulating therapy in narcolepsy.
Pontus Wasling, Gothenburg
- Clinical experiences of Pitolisant treatment in Uppsala — Patient report
increased creativity and improved mental function. Helga Gretarsdottir,
Uppsala

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

1. Utveckla ny registrering av hjart-karlkomplikationer inklusive hypertoni,
hjartinfarkt, claudicatio intermittens, diabetes, stroke. Det kan foreligga en
forhojd risk hos véra patienter, vilket medfor en viktig roll for oss att Gverviga
interventioner inklusive 1akemedelsbyte. Det finns 237 patienter (24,2%) som
ar 50 ar och dldre i NARKreg, en viktig malgrupp for uppfoljning. En
inventering i Uppsala 2021 med blodprovet proBNP avspeglande hjartproblem
gav inga avvikande fynd, och bedomes inte vara prioriterat fortsattningsvis.
Observationer i kliniken stoder att vi nu gér vidare med registrering av
komorbiditet i form av diagnoser som avspeglar folja hjart-karl-
komplikationer, i synnerhet claudicatio intermittens (sviktande karlfunktion i
benen, mojlig foljd av mangarig amfetaminbehandling).

2. Fortsétta regionala jamforelser av effektmétten. Att agera support for sjukhus
med l4g registrering.

3. Variablerna inklusive skattningsinstrumenten i registret underléttar en bra
uppfdljning av patienten. Vi fortsitter var utveckling av info-delen av PROMS
samt att patienterna ska kunna ta del av sina registrerade data retrospektivt.
Utvardering om i vilken utstriackning denna applikation kommer att 6ka
patienternas egenvard.
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Neuromuskulara sjukdomar -
NMIS

Sammanfattning for patienter och allmanhet

NMiS ar ett register for patienter med arftliga neuromuskuléra sjukdomar. Samtliga
sjukdomar &r sillsynta dar diagnostik, uppfoljning och behandling kréaver
expertkunskap. NMiS samlar in information om diagnostik, halsostatus,
lakemedelsbehandlingar, funktionsmatt relaterade till de olika diagnoserna som ingar i
registret. Detta for att f6lja och paverka sjukdomsforlopp och eventuella
komplikationer av sjukdomarna. Vidare att ge patienter registrerade i NMiS mojlighet
att delta i nationella och internationella studier.

Sjutton av Sveriges 21 regioner registrerar i NMiS, vilket motsvarar en sa kallad
anslutningsgrad pa 81%. I Sverige finns sex sjukvardsregioner och
universitetssjukhusen i dessa sjukvardsregioner registrerar samtliga i NMiS, vilket
motsvarar en anslutningsgrad pa 100%. Fran 1 april 2023 har nationell
hogspecialiserad vard inforts for viss vard vid neuromuskulédra sjukdomar. Denna vérd
ska genomforas pa tva enheter for barn och ungdomar (Region Stockholm och Vastra
Gotalandsregionen) och fyra enheter for vuxna (Region Stockholm, Vistra
Gotalandsregionen, Region Skine och Region Ostergotland). Varden kommer att ske i
samarbete med patientens behandlande enhet pd hemorten.

NMiS &r uppdelat pa fyra moduler; patienter med dystrofinopatier (Duchenne och
Beckers muskeldystrofi), spinalmuskelatrofi, dystrofia myotonika och 6vriga
neuromuskulédra sjukdomar. NMiS startade under 2011, men ar sedan 2018 ett
delregister vid Svenska neuroregister.

Idag finns inte ndgon exakt kunskap om antalet patienter med neuromuskular sjukdom
i Sverige, men har uppskattats till cirka 3500. Antalet aktuella patienter i NMiS idag ar
1 475, vilket medfor en si kallad tiackningsgrad pa 42,1% och innebér en 6kning fran
foregéende ar. Dock bor noteras att tdckningsgraden for tva av de storsta
diagnosgrupperna spinal muskelatrofi och Duchennes muskeldystrofi ar betydligt
hogre med 82,5% respektive 77,0%.

Antalet datapunkter, dvs den information som lagts in i NMiS pa varje patient, har
under 2022 6kat med 75 % till drygt 12 000 datapunkter. Detta dr en 6nskvird och
gynnsam utveckling av registret.

I varje nationellt kvalitetsregister f6ljs sarskilt viktig information via s kallade
kvalitetsindikatorer. For neuromuskuléra sjukdomar &r féljande indikatorer viktiga:
genetisk utredning genomford, nutritionsproblem efterfragat, lungfunktion
efterfragad, livskvalitetsformular ifyllt och bestk pa regional neuromuskulir enhet
(kommer att ersittas med besok pa nationell hogspecialiserad enhet).
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Via Svenska neuroregisters hemsida kan patienter logga in pa patientportalen och
ldagga in data i livskvalitetsformulér. Patienter och allménhet har ocksé via hemsidan
tillgang till Neurodashboard som ar en 6ppen redovisning av antalet aktuella patienter
i NMiS samt hur méanga som har en padgéende behandling.

Neuromuskulara sjukdomar ar sillsynta sjukdomar som medfor ett stort behov av
internationellt samarbete. Data som matas in i NMiS anpassas darfor kontinuerligt
efter nationella och internationella riktlinjer. Sedan sommaren 2022 dr NMiS
medlemmar i ett storre internationellt nitverk for neuromuskulara kvalitetsregister,
vilket medfor stora mojligheter till samarbete och gemensamma forskningsprojekt.
Internationellt sett har NMiS ront stort intresse och anses ha hog kvalitet. Detta har
medfort att NMiS blivit utvalt att delta i en stor europeisk uppfoljningsstudie avseende
nya lakemedelsbehandlingar vid spinal muskelatrofi.

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Deltagande enheter

Under 2022 har 33 enheter registrerat i NMiS i 17 av 21 regioner. De regioner som inte
registrerat patienter ar liksom tidigare Vastmanland, Sodermanland, Dalarna, och
Gotland. Patienter frin dessa regioner ar sannolikt registrerade via specialistenheterna
i Uppsala eller Stockholm. NMiS har foljaktligen en anslutningsgrad motsvarande
81%, berdknat pa 17 av 21 regioner. Dock kan noteras att antalet registrerande enheter
under dret 6kat frin 30 till 33.

De sjukdomar som ingér i kvalitetsregistret ar alla sillsynta, dar diagnostik,
uppfoljning och behandling kraver expertkunskap. Saledes f6ljs manga patienter av
expertteam pa de storre universitetssjukhusen som ocksa gjort de flesta
registreringarna i NMiS. Mattet pé anslutningsgraden for NMiS bor darfor egentligen
beréknas utifrén hur manga universitetssjukhus inom de sex sjukvérdsregionerna som
ar anslutna. Med en dylik berdkning har NMiS en anslutningsgrad pa 100 %.

Tackningsgrad

For att f4 mojlighet att faststélla tickningsgrad ldmnades 2020 en ansokan till
Socialstyrelsens patientregister avseende antalet patienter med olika neuromuskulara
sjukdomar (NMS). Vi efterfragade uppgifter om de storsta NMS diagnosgrupperna.
Ansckan omfattade antalet levande individer med tva besok under perioden 1998 -
2019. En ny ansdkan har lamnats in tidig var 2022, men resultatet har fortfarande inte
inkommit. Vi har darfor vid berdkning av tackningsgrad ocksé 2022 utgatt fran tidigare
erhallna data.

Den totala tackningsgraden har visserligen okat fran 33,9 % till 42,1 % under 2022.
Observeras bor dock att tdckningsgraden for dystrofinopatier dr nu 77% och for spinal
muskelatrofi (SMA) 82,5 %, vilket ar betydligt hogre an for den totala tackningsgraden
pé 42,1 %, se tabell 43 och tabell 44. Tdackningsgraden har 6kat under aret for
diagnosgrupperna SMA med 10,4 %, for dystrofinopatier med 2,1 % och for dystrofia
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myotonika 2,6 %. For 6vriga diagnoser ar det fortfarande svart att berdkna en korrekt
tdckningsgrad eftersom det dr s manga diagnoser som ingar och ICD-10 koderna
manga ganger inte ar tillrdckligt differentierade for att kunna ge tillracklig information.
Tackningsgraden har dnda 6kat fran 60,9% till 71,7 % motsvarande 10,8%.

Tabell 43 Antalet registrerade patienter och tdckningsgrad for NMiS

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Totalt antal registrerade patienter 318 512 590 620 631 725 896 1186 1475
Antal patienter nationellt i
malgruppen

Tackningsgrad % 9 146 16.9 17.7 18 20,7 25,6 339 42,1

3500 3500 3500 3500 3500 3500 3500 3500 3500

Tabell 44 Tdckningsgrad 2022 for de fyra olika modulerna i NMiS

Spinal Dvstrofinopatier Dystrofia Ovriga neuromuskulara
muskelatrofi v P myotonika sjukdomar
Totalt antal registrerade
patienter 2022 222 359 523 717
Totalt antal registrerade 194 349 477 609

patienter 2021

Antal patienter nationellt i

malgruppen enligt

Socialstyrelsens

patientregister, antalet 269 466 1755 1000?
levande individer med 2

besok under perioden 1998

—-2019)

Tackningsgrad (%) 2022 82,5 77 29,8 71,7
Tackningsgrad (%) 2021 72,1 74,9 27,2 60,9
Tackningsgrad (%) 2020 61 75 26 -

Utveckling av variabler

Ett kontinuerligt arbete pagar vad géller utveckling av de variabler som ingar i
registret. Nar felaktigheter eller inkonsekvenser upptécks vid inmatning i registret tas
detta upp pa styrgruppsmoten eller anmals direkt till registerhallare och koordinator.
De variabler som har kompletterats under aret omfattar behandling, status,
laboratorievarden, ortopedisk information, vaccinationer samt symtom vid
sjukdomsdebut. En férenklad inmatningsprocedur har ocksa implementerats for vissa
av de motoriska testerna, vilket har efterfragats av anvindarna. SMA-modulen i
registret har renodlats att nu enbart omfatta patienter med 5q SMA. Séledes har andra
varianter av 5q SMA flyttats till modul for 6vriga diagnoser.
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Neuromuskuléra sjukdomar ar sillsynta sjukdomar som medfor ett stort behov av
internationellt samarbete. Arbete med att anpassa registret for att uppné
samstammighet med internationella register pagar kontinuerligt, sisom att
synkronisera NMiS-variabler med core data set som fastslagits i det internationella
natverket for neuromuskulira kvalitetsregister: TGDOC TREAT-NMD Global Data
systems Oversight Committee - TGDOC - TREAT-NMD. Samarbete med
internationella register ar viktigt for att kunna ta fram sé kallade “real world data”
avseende nya behandlingsstrategier och nya sjukdomsmodifierande likemedel i storre
patientkohorter. Under 2022 har NMiS blivit fullvirdiga medlemmar i TGDOC.

Utveckling av kvalitetsindikatorer

Ett viktigt syfte med registret dr att motverka eller bromsa uppkomst av
komplikationer genom noggrann uppfoljning, kontroll och tidig diagnos och
behandling. Kvalitetsindikatorerna ar valda utifran detta syfte och svarar mot viktiga
nationella och internationella riktlinjer. De fem framtagna kvalitetsindikatorerna &r
gemensamma for alla moduler i NMiS och utgors av:

e  Genetisk utredning genomford

e  Symtom lungfunktion ifyllt/efterfragat

e Nutritionsproblem ifyllt/efterfragat

e EQ-5D/EQ-5D-Y

e  Besok regional neuromuskulér enhet

NMiS ar ett register som omfattar enbart arftliga neuromuskulara sjukdomar vilket
innebdr att det ar helt essentiellt att genetisk utredning dr genomford vid dessa
tillstdnd. Paverkad lungfunktion &r ofta associerad till sjuklighet och for tidig dod vid
neuromuskulira sjukdomar och féljaktligen en viktig variabel att folja. Detta galler
dven nutritionsproblematik. Neuromuskuléra sjukdomar ar sillsynta tillstind och
behover foljas upp av expertteam. I samband med att nationell hégspecialiserad vard
kommer att inféras kommer kvalitetsindikatorn "bes6k regional neuromuskular enhet”
ersittas av "besok nationell neuromuskular enhet”. Detta sker under 2023, da tillstand
att bedriva hogspecialiserad vérd trader i kraft 1 april 2023.

Datakvalitet

Genom att kontinuerligt anpassa variabler till internationella register har
datakvaliteten avsevart forbéttrats. Detta arbete har ocksa resulterat i 6kad relevans for
patientgrupperna samt fér de professioner som arbetar inom omrédet.

For att sdkerstilla datakvalitet ar det fraimst personer med god erfarenhet och kunskap
om patientgruppen med NMS som har behorighet att registrera i NMiS. De enheter
som har hogst rapporteringsgrad utgors av universitetsklinikerna dir expertteam for
NMS finns.
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Datatathet

Ett utvecklingsprojekt paborjades december 2020 och har péagétt under hela aret 2021
och delar av 2022. Projektet har utvecklats och genomforts tillsammans med Svenska
neuroregisters IT-plattformsleverantor. Det huvudsakliga syftet med projektet ar att
genomfora en omfattande efterregistrering av data for tva av de storsta
diagnosgrupperna, dystrofinopatier och SMA, for att 6ka sévil dataméngd som
datakvalitet. Under 2022 har efterregistreringsprojekt dven péagétt for patienter med
Pompes sjukdom.

Figur 106 visar hur registrering av data har fordelats &r for ar. Under 2022 gjordes 12
385 inmatningar och 259 nya patienter jamfort med foregéende &r. Figur 107 visar
ackumulerade data och hur insamlade observationer fran verksamheterna har vuxit
med 75,5 % under 2022.
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Figur 106 Registrering av data fran 2013—2022. De orange staplarna representerar
datapunkter och den bla linjen antal nya patienter.
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Figur 107 Antalet ackumulerade datapunkter for ren 2013—2022.
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Missing values och rapporteringsgrad

Missing values
NMiS har valt att ha gemensamma kvalitetsindikatorer for samtliga ingdende moduler
(olika sjukdomstillstind). Svarsfrekvensen for kvalitetsindikatorerna har successivt

okat over tidsperioden men ir fortfarande ett forbattringsomrade se tabell 45 och 46
nedan.

Tabell 45 Antal registreringar av kvalitetsindikatorer for Gren 2014—2022

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal aktuella patienter 310 500 573 597 609 766 1001 1267 1475
Genetisk utredning 208 296 326 345 349 412 513 625 737
Symtom lungfunktion 172 256 311 342 371 518 696 858 1001
Nutritionsproblem 112 141 169 194 215 293 402 493 574
EQ-5D/EQ-5D-Y (PER) 0 3 17 30 31 41 82 235 358

Besok regional

" 86 149 185 192 211 343 542 797 996
neuromuskuldr enhet

Tabell 46 Procent registrerade kvalitetsindikatorer i forhdallande till det aktuella antalet
patienter for dren 2014—2022

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Genetisk utredning 67.1 59.2 56.9 57.8 57.3 53.8 51.2 49.3  50.0
Symtom lungfunktion 555 512 543 573 609 67.6 695 67.7 679
Nutritionsproblem 36.1 28.2 29.5 325 35.3 38.3 40.2 389 38.9
EQ5D/EQSD-Y (PER) 0.0 0.6 3.0 5.0 5.1 5.4 82 185 243

Besok regional

. 27.7 29.8 323 322 34.6 44.8 54.1 629 67.5
neuromuskuldr enhet

Rapporteringsgrad

Rapporteringsgraden har 6kat under aret. Det ar fortfarande framfor allt enheter med
expertteam for NMS pé universitetsklinikerna som har en hog rapporteringsgrad. Efter
inférande av nationell hdgspecialiserad vard (NHV) under 2023 kommer
rapporteringsgraden sannolikt 0ka ytterligare pa dessa totalt sex enheter (fyra
vuxenenheter och tva barnenheter). Detta beroende pé att kvalitetsregistret har en
central plats i NHV-uppdraget.

Validering
En valideringsprocess pagar fortlopande sedan slutet av 2020 dir de tva personer som
har anlitats for efterregistrering av data aven slumpmassigt kontrollerar

overensstimmelse mellan journaldata och registerdata. Detta har varit ett palitligt och
robust sitt att validera data.
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Tabell 47 Registrerade patienter pa de olika enheterna totalt och under 2022.

Sahlgrenska 616 38,9% 575 39,0%
Barnkliniken DSBUS 228 14,4% 226 15,3%
Orebro 174 11,0% 142 9,6%
Neurologiska kliniken Linkdping 114 7,2% 113 7,7%
Barnkliniken Malmo 83 5,2% 78 5,3%
Barnkliniken ALB 66 4,2% 62 4,2%
Solna 49 3,1% 45 3,1%
Danderyd 45 2,8% 42 2,9%
Huddinge 34 2,2% 32 2,2%
Malmo 30 1,9% 27 1,8%
Barnkliniken Akademiska Sjukhuset 27 1,7% 26 1,8%
Umea 24 1,5% 22 1,5%
Ornskéldsvik 14 0,9% 9 0,6%
Ostersund 14 0,9% 14 1,0%
Sunderbyn 10 0,6% 10 0,7%
Lund 8 0,5% 8 0,5%
Ryhov 7 6

Neurology Clinic, Sophiahemmet 6 6

Karlstad 5 5

Sundsvall 5 5

Barnkliniken Orebro US * *

Kalmar * *

Angelholm @ &

Barnkliniken Ryhov * *

Bollnds * *

Karlskrona *

Uppsala * *

Centrum f6r neurologi Stockholm * *

Halmstad *

Helsingborg * *

Sollefted * *

Vixjo * *

Ystad * *

Total 1584 1475

Datauttag NEURO/NMiS 2023-03-08

*antal farre dn fem

193 /265



Arsrapport 2022

PROM/PREM

PROM/PREM

I NMiS finns EQ-5D (vuxen) och EQ-5D-Y (fér barn) som PROM métt for samtliga
moduler. Det finns ocksa en variabel dir vi samlar in information om patientens
uppfattning om sjukdomsutvecklingen de senaste 6 manaderna. I modulerna for
dystrofinopatier och SMA ligger ocksa EK2-skalan som ett PROM-matt. Denna skala ar
en egenskattning av hilsotillstdndet hos icke-géende patienter med SMA och
Duchennes muskeldystrofi. Under &ret har ocksa en skala for fatigue (uttréttbarhet)
implementerats.

Flera nya sjukdomsspecifika PROM-matt har utvecklats i takt med att nya
sjukdomsmodifierande lakemedelsbehandlingar har godkénts, men har i ménga fall
varit svéra att anpassa till att kunna implementeras och anvindas i registret.

Patientens Egen Registrering (PER)

NMiS ir ett kvalitetsregister for barn och vuxna patienter med NMS. Detta gor viss
PER-rapportering mer komplicerad. EQ-5D (vuxen) och EQ-5D-Y (barn) ar de PER-
maétt som anviands i NMiS. Inrapportering kan ske efter inloggning via Bank-ID eller
tvafaktorsautentisering.

Vad giller vuxna patienter och barn 6ver 13 ar fungerar detta vial om man har Bank-
ID/Freja-eID. For barn yngre dn 13 &r samt PROXY-rapporteringar (barnets upplevelse
som rapporteras via fordlder) behover tvafaktorsautentisering anvéindas eftersom PER
ligger kopplat till barnets personnummer. Detta upplevs av manga som komplicerat
och har paverkat inrapporteringsgraden. Mojligen kommer detta att bli enklare via
framtida digitala 16sningar som planeras via 1177.

Aterrapportering

Neurodashboard

En 16sning for NMIS i likhet med 6vriga delregister i Svenska neuroregister i form av
en "Neurodashboard” har tagits fram. Oppen redovisning sker idag av antalet aktuella
patienter i registret, hur manga som har haft minst ett besék samt hur ménga som har
péagdende behandling.

Under 2022 har ut6ver likemedlet Spinraza (n=46) tvd nya sjukdomsmodifierande
behandlingar godkénts for behandling vid SMA; Evrysdi (n=56) samt genterapin
Zolgensma. Hittills har endast fem patienter erhallit behandling med Zolgensma och
kan darfor inte presenteras i behandlingssammanstillningen. Zolgensma erbjuds
enbart till patienter med SMA 1 som viger mindre dn 13,5 kg och som har den
genetiska mutationen i SMN1-genen samt upp till 3 kopior av SMN2-genen. Detta
innebar en mycket begransad patientgrupp. Under 2022 har 46 patienter behandlats
med Spinraza och 56 patienter med Evrysdi.
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For Duchennes muskeldystrofi finns (DMD) i dagsldget endast en
sjukdomsmodifierande behandling; Translarna. Aven hir #r patientgruppen begrinsad
eftersom behandlingen enbart riktar sig till patienter med prematura stop-kodon som
den genetiska orsaken till DMD. Sjutton patienter stir under 2022 pa behandling med
Translarna.

Till gruppen NMS réknas ocks& Pompes sjukdom som ar en metabol sjukdom med
muskelengagemang. Pompes sjukdom behandlas med det sjukdomsmodifierande
lakemedlet Myozyme, dar vi idag har 16 patienter som behandlas med lakemedlet.

For mdnga NMS ingar dven engagemang av andra organsystem sdsom exempelvis
hjart-lungpéverkan, osteoporos, hjarnrelaterade symtom som led i sin sjukdomsbild.
Detta innebar att manga patienter darfor behover behandling for dessa
sjukdomsmanifestationer, dirav det omfattande antalet pagdende behandlingar som
redovisas i figur 108.
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Neuromuskuléra sjukdomar
Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

Ovrig behandling 1
Translarna
—Tes(osteron
SSRI

Spinraza

— Questran
Q10

Protonpumpshammare
Prednisolon

Paracetamol

Opioider

NSAID

Myozyme

> Melatonin

Laxantia

Kalktillskott per os

Isoton NaCl

Hyperton NaCl

Evrysdi

s D-vitamin

Diuretika

Deflazacort

Svenska neuroregister - Neuromuskulara sjukdomar 2023-06-15

Centralstimulantia b
Bulkmedel
Bisfosfonater
Betablockerare
B2-stim
Antiepileptika
Antibiotika

Annan somnmedicineri
Annan sviktbehandlin
Angiotensinreceptorb
Andra vitaminer
Andra psykofarmaka

ACE-hdmmare

1 1
0 0.05 0.1 0.15

Andel
Figur 108 Pagdende liikemedelsbehandlingar av samtliga patienter med
neuromuskulira sjukdomar.

I Svenska neuroregister framgar ocksa data avseende alders- och konsférdelning. I
registret finns fler mén dn kvinnor vilket férklaras av att dystrofinopatier ar en x-
bunden recessiv arftlig sjukdom som f6ljaktligen enbart drabbar man.

Kansfardelning Aldersfordelning
"
( )
S
0-10 1-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 7180 81-00 91+

Figur 109 Utrapporteringsmdtt for NMiS avseende dlder och konsfordelning
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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 grundat pa en eller flera variabler via
rapportgeneratorn. Pé detta sétt 4r all information tillgénglig for den enhet som ocksa
ager denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter dr de sa kallade urvalslistorna dir enheterna,
med ett enkelt klick har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier
av patienter sd som “véra patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

Registret omfattar framfor allt individer med progressiva neuromuskulira sjukdoms-
tillstind dér det &r viktigt att hitta ratt tidpunkt for lampliga interventioner da bade en
for tidig och for sen intervention kan ge ett icke avsett resultat. Registret bidrar till att
ge en enkel och samlad information om patienternas hélsotillstdnd och sjukdoms-
utveckling. Registret underlittar dirmed identifikation av ratt tidpunkt for ratt
intervention. Exempel pa detta kan vara hur registret foljer lungfunktion, skolios-
utveckling, hjartfunktion, tillvaxtparametrar samt forandring av muskelstyrka och
motorisk funktion. Med ett forbéttrat och modernt medicinskt omhéndertagande
uppnar allt fler patienter med NMS vuxen &lder med en allt hgre medellivslangd. Med
registerdata kan vi visa pa forlangd livslangd, dédsorsaker men ocksé tillstGtande
komorbiditet vilket &dr viktig ny kunskap.

I registret finns ocksé variabler om sjukhusinldggningar som kan ge viktig information
om patientens dndrade sjukdomstillstind. Detta giller bade sjukdomsprogress men
dven eventuellt positiv effekt av ldkemedelsbehandlingen sdsom minskade antal
invasiva infektioner som kraver sluten vird. Registret kan ocksé ge information om
patientens aktivitetsforméga och sa kallad sjukdomsborda ("burden of illness”) dar
sévil levnadsférhallanden som behov av assistans och patientens egenrapporterade
upplevelse av sjukdomen finns tillgdnglig.

Samtliga godkénda sjukdomsmodifierande ldkemedelsbehandlingar skall enligt NT-
rédets beslut foljas upp via NMiS. Séledes har registret en central roll i uppfoljning av
nya dyra lakemedel. Data frdn NMiS har anvéints i en rapport som sammanstillts pa
uppdrag av NT-radet avseende anvindning av sjukdomsmodifierande ldkemedel vid
SMA https://janusinfo.se/nationelltinforandeavlakemedel /uppfoljning. Syftet med
denna nationella uppfoljning var att ta reda pa om NT-radets rekommendationer foljs
och se om det var en jamlik anvindning i landet. I rapporten fastslés att
tdckningsgraden i NMiS for patienter som behandlades med Spinraza framstar som
god. Till skillnad frén patientregistret fingar aven kvalitetsregistret anvindningen av
Evrysdi. Vidare konstateras att NT-radets rekommendationer foljs vad géller
registrering av de sjukdomsmodifierande lakemedel vid SMA i NMiS.

Genom véart nya medlemskap i TGDOC TREAT-NMD Global Datasystems Oversight
Committee - TGDOC - TREAT-NMD har NMiS efter noggrann granskning ocksa blivit
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utvalt att ingd i en stOrre internationell registerstudie avseende effekter av de nya
kostsamma likemedelsbehandlingarna for SMA. Denna studie har initierats och
efterfrigats av den europeiska lakemedelsmyndigheten European Medicines Agency
(EMA). Initialt granskades 15 europeiska register men endast sju uppfyllde
kvalitetskraven for studien, daribland NMiS. Denna europeiska registerstudie kommer
att omfatta cirka 1500 patienter med SMA. Eftersom SMA ar en séllsynt sjukdom ar det
internationella registersamarbetet helt nodvandigt for att antalet patienter ska kunna
bli tillrackligt stort for att ge tillforlitliga studieresultat.

Ett viktigt matt pd vardens kvalitet men ocksa viktigt for patientgruppen &r att tiden
mellan symtomdebut och diagnos ska vara s& kort som mojligt. Detta kan dock variera
mellan diagnoser och komplexiteten i utredning och diagnostiska méjligheter. Vissa
tillstind inom sjukdomsgruppen NMS kan vara ultrasillsynta eller till och med tidigare
okanda. Detta ar en av orsakerna att NHV nu har inforts for att sakerstilla diagnostik
men ocksd uppfoljning. figur 110 visar dlder vid symtomdebut respektive diagnos for
de olika sjukdomsgrupperna i NMiS under 2021 och 2022. For dystrofia myotonika
forekommer debut vid olika aldrar allt fran nyféddhetsperioden till 6vre medeléaldern.
En majoritet av de registrerade patienterna med dystrofia myotonika &r vuxna, vilket
avspeglas i figuren nedan och stimmer vil med prevalens och incidenssiffror for
tillstindet. Debutélder for 6vriga neuromuskulira sjukdomar varierar eftersom
gruppen innehaller ett stort antal olika sjukdomar som kan debutera savil under
barnairen som i vuxenéalder. Debutélder for gruppen paverkas darfor av vilka
diagnoser patienterna har som nyregistrerats och kan darfor variera frén ar till ar.

35
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. |

. i 1N
2021 Aldervid 2021 Alder vid 2022 Aldervid =~ 2022 Alder vid
sjukdomsdebut diagnos sjukdomsdebut diagnos

m Dystrofia myotonika m Dystrofinopatier mSMA m Ovrig neuromuskulir sjukdom

Figur 110 Mediandlder for symtomdebut och diagnos for de olika sjukdomsgrupperna
2021 och 2022.

Totalt sett har antalet registrerade besok 6kat fran 604 till 716. Det finns stora
skillnader mellan kliniker i landet. Figuren nedan visar de 10 enheter som har flest
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registrerade besok. De flesta besoken och de storsta 6kningarna har skett vid
Sahlgrenska Universitetssjukhuset och vid Drottning Silvias barnsjukhus i Goteborg.

I april 2023 borjade NHV-varden gélla for NMS. I dagsliget ar rapporteringsgraden
ojamn vad giller de sex NHV-enheterna; Barnkliniken ALB, barnkliniken DSBUS,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Karolinska Universitetssjukhuset (Huddinge och
Danderyd), Skaneregionen samt Linkopings Universitetssjukhus. NMiS kommer att bli
ett viktigt instrument for att folja NHV-véardens utveckling.

Antal registrerade besdk 2021 och 2022

Ostersund

Umea

Orebro

Huddinge
Neurologiska kliniken Linkdping
Danderyd
Barnkliniken ALB
Barnkliniken Malmo
Barnkliniken DSBUS
Sahlgrenska

Total

100 200 300 400 500 600 700 800
M Totalt antal registrerade besok 2022 B Totalt antal registrerade besok 2021

Figur 111 Antal registrerade besok for de 10 enheter som registrerar flest besok i NMiS
under 2021 och 2022.

Vetenskapliga resultat

NMiS har ett forskningsrad for bedomning av forskningsansokningar samt
ansokningar avseende uttag av registerdata. Ledaméterna i detta forskningsrad &r de
vetenskapligt meriterade styrelseledamoéterna: Thomas Sejersen, professor Karolinska
Universitetssjukhuset, Solna, Mar Tulinius, professor Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goteborg, Anna-Karin Kroksmark, docent Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Christopher Lindberg, docent Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Anne-Berit Ekstrom, med dr Drottning Silvias barnsjukhus,
Goteborg, Olof Danielsson, med dr Universitetssjukhuset Link6ping samt Christoffer
Ehrstedt, med dr Akademiska Barnsjukhuset, Uppsala. Forskningsradet har haft ett
mote under aret.

Tre doktorandprojekt pagar inom omradet dir data frain NMiS anvénds; Ett avseende
dodsorsaker och 6verlevnad vid Duchennes muskeldystrofi av fysioterapeut och
doktorand Lisa Wahlgren, Goteborgs Universitet. Det andra ar ett projekt av psykolog
och doktorand Jonas Gillenstrand Goteborgs Universitet om kognition och beteende
vid Duchennes muskeldystrofi. Det tredje ar ett projekt av vuxenneurolog och

199 / 265



Arsrapport 2022

doktorand Sara Nordstrom vid Géteborgs Universitet om naturalférlopp och
livskvalitet hos vuxna med muskeldystrofier.

Darutover pagar tva studier avseende sjukdomsborda och hilsoekonomiska faktorer
vid SMA:

1. Thomas Sejersen; Anne-Berit Ekstrom; Anna-Karin Kroksmark; Nahila Justo;
Michael L Ganz; Charlotte Pettersson; Sophie Graham; Karl Gertow; Sreeram
Ramagopalan; Alex Simpson. Medical Absenteeism and Premature Death in
Spinal Muscular Atrophy in Sweden: A Population-based Matched Register
Study of People of Working Age.

Manuskript har fardigstallts och skickats in till tidskrift.

2. Alex Simpson; Thomas Sejersen; Anne-Berit Ekstrom; Anna-Karin
Kroksmark; Marta Kwiatkowska; Sophie Graham; Michael L. Ganz; Nahila
Justo; Karl Gertow. Healthcare Resource Utilisation and Direct Medical Cost
for Individuals with 5q Spinal Muscular Atrophy in Sweden.

Manuskript har fardigstillts och skickats in till tidskrift.

3. En planerad studie giller en langtidsuppfoljning av det sjukdomsmodifierande
lakemedlet Evrysdi. Datauttag har nu godkants och bearbetas. I projektet
ingér ocksa validering/viss efterregistrering av data. Enligt plan kommer
efterregistrering ske fran och med juni 2021 av tidigare registrerade patienter.
Dérutover finns 14 nya patienter med non 5q SMA diagnos som ska efter-
registreras.

4. Ytterligare tva naturalférloppsstudier ar i planeringsstadiet avseende patienter
med Duchennes muskeldystrofi respektive dystrofia myotonika typ 1.

Vetenskapliga publikationer

Jonas Gillenstrand , Anne-Berit Ekstrom, Anna-Karin Kroksmark , Mar Tulinius ,
Malin Broberg. Behavioural strengths and difficulties in relation to intellectual
functions and age in Swedish boys with Duchenne muscular dystrophy. Child
Neuropsychol. 2022 Nov 28;1-14.

Abstrakt
The 7th TREAT-NMD conference Vancouver 2022
- Anne-Berit Ekstrom, Thomas Sejersen, Anna-Karin Kroksmark, Alex Simpson,
Oskari Virtanen, Karl Gertow, Sophie Graham, Charlotte Pettersson, Nahila
Justo. Healthcare Resource Utilization and Direct Medical Costs Associated
with Spinal Muscular Atrophy: A Population-Based Study in Sweden

World Muscle Society Halifax 2022
- L. Wahlgren; M. Tulinius; A. Kroksmark; K. Sofou Comorbidity and leading
causes of death in children and adolescents with Duchenne muscular
dystrophy
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Varden i siffror

e  Okad tickningsgrad

e  Utveckla ny modul for LGMD

e Stimulera till anvindning av data frin NMiS
e Internationellt samarbete

Varden i siffror: NMiS fortsitter utveckla 6ppna statistikvisningar via Neurodashbord
samt planerar att borja presentera data fér Varden i Siffror.

Okad tickningsgrad: Férhoppningsvis blir det méjligt att f ut data fran
Socialstyrelsens patientregister, dir ansokan inlimnades under 2021. Syftet med
ansokan ar att fd mer kunskap om forekomsten av NMS vilket skulle kunna ge sikrare
berikning av tackningsgraden i registret. Vidare kommer vi att uppmuntra NHV-
enheterna att registrera alla patienter samt uppféljningsdata i NMiS, samt utveckla ut-
rapporter till landets NHV-enheter.

Efterregistreringsprojektet som inleddes under 2020 kommer att fortga for patienter
med SMA och dystrofia myotonika under 2023 med syfte att fa en forbattrad
tdckningsgrad och forbattrad dataméangd och kvalitet.

Inom ramen for kunskapsorganisationen kontakta NPO for sillsynta sjukdomar for att
undersoka om det finns mojlighet att de genetiska analyssvaren som bekraftar NMS
kompletteras med information att patienterna bor registreras i NMiS.

Utveckla ny modul for limb-girdle muskeldystrofi (LGMD): Ny modul for LGMD ska
utvecklas. I samarbete med det internationella register (TGDOC) har ett nytt s k core
data set utvecklats for LGMD, vilket idag ar en diagnosgrupp som ingéar i NMIS i
modulen Ovriga neuromuskulira sjukdomar. Styrgruppen for NMiS har beslutat att
utveckla en sdrskild modul f6r denna sjukdomsgrupp déar variablerna skall
synkroniseras med TGDOC s core data set. Finansiellt stod finns tillgdngligt att s6ka
fran TGDOC.

Avtal med de olika sjukvardsregioner: Registrets granssnitt dvs
patientoversikten/beslutsstodet ar ett viktigt verktyg i kliniskt arbete och bidrar till
okad anvindning av registret. Avtal behover uppriattas med de olika
sjukvardsregionerna for att denna anviandning ska kunna fortsatta.

Stimulera till anvandning av data fran NMiS: Med ytterligare forbattrad datatithet
finns goda mojligheter att anvinda NMiS for saval kliniskt forbattringsarbete som olika
forskningsprojekt. Med inford NHV behover aterrapportering frin NMiS dock designas
s att det enkelt gar att anvinda for den enskilda NHV-enhetens forbattringsarbeten
men ocksé for att kunna jamfora vardens kvalitet och kvantitet mellan olika NHV-
enheter.
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Internationellt samarbete: Overlikare och registeransvarig for NMiS, Anne-Berit
Ekstrom, samt professor Thomas Sejersen, ledamot i styrgruppen, har regelbunden
kontakt med det internationella natverket for neuromuskuldra sjukdomar; TREAT-
NMD vars arbete fokuserar pé att stodja olika nationella neuromuskuléra register och
samverkans- och forskningsprojekt.

Expertteam for neuromuskulira sjukdomar pé Sahlgrenska Universitetssjukhuset samt
vid Karolinska Universitetssjukhuset ingér i European Research Network (ERN).
Nordiskt samarbete med representanter frin Danmark, Norge, Finland samt Island
forkommer kring neuromuskulira sjukdomar. Under 2023 kommer ett fortsatt
internationellt samarbete att 4ga rum.
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Parkinsons sjukdom

Sammanfattning for patienter

Betydelsen av ett kvalitetsregister — utifran patientens
perspektiv

Av Eleonore Hogstrom — Patientrepresentant Parkinsonférbundet — Parkinsondiagnos
sedan 2006

Alla vi som lever med Parkinsons Sjukdom (PS) eller delar vért liv med en person med
PS, striavar hela tiden efter nadgon form av normalitet. Den dag som vi far diagnosen PD
bérjar vért nya liv. Omtumlande och ovisst. De flesta av oss har lite eller ingen kunskap
om vad PD &r. Schabloner och rykten bidrar till att forma vér Parkinsonbild.

Viktigt i det l14get, dr att f4 korrekt information och kunskap. Utan tillgang till gedigen
kunskap far vi inte de redskap vi behover for att skapa ett sa normalt liv, som méjligt.
Det &r ocksa vardefullt att man som nydiagnostiserad far traffa andra personer som
befinner sig i samma situation. Andra som har erfarenheter att dela med sig av och som
vet hur det &r, utan att man behover forklara. Man kinner sig ménga génger ensam och
frigorna dr manga. — Nir ska man 16sa Parkinsons “géta”? Varfor ska det ta sa lang tid
innan det finns ndgon bromsmedicin? Kommer det att hinda under min livstid? -
Egentligen begir man inte konkreta svar. Fragorna ir mera ett uttryck for den
fortvivlan man kan kidnna 6ver sin situation. Men ingen ska behova lamnas ensam for
sig sjalv med sin fortvivlan.

Sa rak och arlig information och kunskap och kontakt med andra PS-patienter ar
receptet for att vi, trots en kronisk sjukdom, kan ha hog livskvalité.

Avgorande for vart hopp ar framgéngarna for den kvalificerade forskning om PS som
bedrivs. Som Patient har vi ocks& mdjlighet att sjélv bidra till forskningsframgéngarna.
Maénga av oss deltar i olika kliniska studier allt efter formaga och majlighet. Det ar
mycket vardefullt och helt avgorande for att né resultat. Vad alla dessutom kan gora ar
att se till att bli registrerad i Parkinsonregistret. Parkinsonregistret har funnits sedan
2011 och utvecklats gemensamt med foretradare for andra neurologiska sjukdomar.
Syftet och anvindbarheten har utokats over tid. Malséttningen ar att alla med
diagnosen PD ska vara registrerade. For narvarande har 11 000 patienter deltagit.
Registreringen 6ver riket ar mycket ojamn.

De data som lagras i registret anvands pd manga satt. Data lanas for olika studier och
forskningsprojekt. Registret ar ovarderligt for uppfoljning av behandlingsstrategier.
For individen ar registrets personliga data vardefullt i diskussioner med behandlande
neurolog.

Nir man beslutat att registrera sig bor man vara beredd pa att det ar en ganska

omfattande procedur. Det 4r manga skattningsskalor och enkatfragor att fylla i. Det
kan vara svért att omedelbart inse nyttan av méngfalden. Men registret ar inte en
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statisk enhet, utan utvecklas hela tiden. Och det ar anvindarna, alla kategorier, som
ger impulser till forbattring. S& backa inte infér omfattningen av de data som
efterfrigas. Ju fullstandigare ifyllda formuldr desto hogre kvalité pa utdata och en
sannare bild av verkligheten. Verkligheten som den &r for oss med PS. S& tdlamod och
ytterligare lite tilamod ar nyckelorden for framgang.

Bakgrund

I Sverige har minst 20 000 individer Parkinsons sjukdom (PS). Huvudsakligen av
demografiska skal tilltar antalet Parkinsonpatienter — man vantar sig en fyrdubbling
mellan 1990 och 2040. PS dr dirmed den snabbast vixande neurodegenerativa
sjukdomen. Livstidsrisken att fa PS &r cirka 3%. PS karakteriseras av motoriska
symtom; férlangsamning (bradykinesi), stelhet (rigiditet), skakningar (tremor) och
balansstorning. Dartill kan en hel rad sa kallade icke-motoriska symtom tillst6ta
(exempelvis mag- tarmkanalstorningar, urologiska problem, demens, depression,
angest, psykotiska symtom, sémnstorningar och smarta). Nar sjukdomen en ging
startat ar den progredient — det vill saga symtomen tilltar kontinuerligt. Det saknas
fortfarande botande eller bromsande medicin men det finns en rad olika
symtomlindrande terapier, varav flera si kallade avancerade behandlingar, i forsta
hand Levodopa/carbidopa (Duodopa)-, Levodopa/entacapon/carbidopa (Lecigon)- och
apomorfin- infusion med barbara pumpar samt djupelektrodsstimulering ("Deep Brain
Stimulation”, DBS), vilka alla har mycket gynnsamma effekter pa bade motorik, icke-
motorik och livskvalitet, men ar kostsamma. Parkinsons sjukdom kostar samhallet 2,6
miljarder kronor arligen varav terapikostnaden for avancerade terapier star for 6ver
150 miljoner kronor. De genomsnittliga kostnaderna per patient stiger fran 60 000
SEK/ar i tidiga sjukdomsstadier till 1 050 000 SEK/4r i avancerade sjukdomsstadier
(Hjalte et al., Acta Neurol Scand 2021;144(5):592-599).

Parkinsonregistret, PARKreg, startade 2011. Sedan 2013 ingar det i Svenska
Neuroregister som ett delregister med representanter i styrgruppen, men PARKreg har
ocksa en egen arbetsgrupp/styrgrupp och delegerad budget. Information kring
PARKreg hittar man inte minst p& Svenska Neuroregisters hemsida (www.neuroreg.se;
figur 1). Har far ocksa patienter och anhoriga information om hur man kan ldgga in
information om sin sjukdom i registret. Denna information finns ocksa pa Swedish
Movement Disorder Societies, SWEMODIS, hemsida, bdde som text och som filmer,
figur 2. For niarvarande finns det information kring drygt 11 500 patienter i PARKreg,
figur 3. Informationen om varje patient ssmmanfattas pé en sida
(Patientoversikt/Beslutsstod), som grafiskt mycket liknar den som MS-registret har,
figur 4. Daremot skiljer sig innehallet pa denna sida avsevart fran MS-registret.
PARKreg ar inriktat pa den vanligast forekommande Parkinsonsjukdomen, sé kallad
idiopatisk Parkinsons sjukdom, men ett mindre antal patienter med besldktade
sjukdomstillstand finns dven i registret.
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g English
#\ Svenska ¢ A O
A

neuroregister Start Omoss Forskning Utbildning Dokument — Kontakt Logga in 56k

Start / Parkinsons sjukdom

Parkinsons sjukdom

Om registret for Parkinsons Forskning, ﬂrsrapport
sjukdom forbattringsarbete och
publikationer

Sokbegrepp, variabellista Statistik (VAP) Nyheter
och dokument
Lankar Patientens Egen Styrgrupp/Kontakt

Registrering (PER)

Figur 112 I en egen flik pa Svenska neuroregisters hemsida hittar man information kring
PARKreg.

Behandlingsriktlinjer

Svenska riktlinjer fér utredning och
behandling av Parkinsons sjukdom,
av SWEMODIS, # 9 uppdaterad 2022
RLadda ner pdf

Swedish Movement Disorder Society (SweMODIS) &r en ideell forening som verkar
for att stimulera intresset fir Parkinsons sjukdom och andra rérelsesjukdomar,
med syfte att forbattra mojligheterna for forskning, behandling och utbildning av
bade forskare och kliniskt verksamma personer.

Nvheter e et

Mationella Parkinsonregistret &r ett viktigt

* Vi upprepar succén med Non-motorsatellitmate. Det Sger rum i direkt anslutning till MDS-métet i verktyg for att utvardera virdinsatser och
den1-2sep 2023 i Lund. Prel program har, sakerstalla god vird for patienter med
Parkinsons sjukdom i hela Sverige. Registrets
* Regi ing till ESSFN k fior funktionell kirurgi (27 - 30 sep 2023 i Stockholm) ar nu 2 0. Reg

viktigaste syften ar att ge ett underlag for
Gppen. F&r mer info, se lank. : .-ga yft g a

kling och att ka skilinad,
" SweMODIS drliga méte Sger rum i Stockholm, 9-10 november 2023. Program kommer inom kort! inem halso- och sjukvarden for dessa
patienter och samtidigt skapa en bas fér ny
" Svenska Parkinsonakademiens populdra tvi-dagars utbildning ar antligen tillbaka! Denna ging med kunskap genom forskning.

temat “Tidiga 5 ier samt aspekter vid Parkinsons sjukdom”. Utbildningen
ager rum i Lund 23-24 november 2023. Information och lank till anmalan finns har.

Visa mera..

= Mu &r den 9'e upplagan av "Svenska riktlinjer for g och ing av i sjukdom” klar
(mars 2022). Ni finner dem uppe till hger pa denna sidan.

Figur 113 Information for profession och patienter kring hur registret anvdnds finns
bland annat pd www.swemodis.se, www.neuroreg.se, och www.parkinsonforbundet.se.
Hir finns skriftliga instruktioner, men dven instruktionsfilmer.
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Valj delregister | Parkinsons sjukdom ~ | [Visa tabell
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Figur 114 Oversikt 6ver deltagande patienter: drygt 11 500 patienter dr dokumenterade i
kualitetsregistret.
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Flgur 115 S4 har ser bé;s:iz;-fsgtdd/ patientdveréi'kten 1 Parkinsonregistret ut. Har far
sjukvarden en overblick over den enskilde patientens sjukdomsutveckling och behandling.

Syfte

Parkinsonregistrets 6vergripande syfte ar
o attsamla utvald information om i Sverige boende personer med PS
o att utviardera behandlingseffekt och uppnédd livskvalitet av insatt terapi
o attbidra till att PS-varden i Sverige har en jamn fordelning med hog kvalitet
att tillférsikra att svenska riktlinjer och terapiréd efterlevs
o att ge underlag for analys av efterlevnaden av Socialstyrelsens nationella
riktlinjer

o verksamhetsuppfoljning som led i utvecklings- och férbattringsarbete
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Vid 2022 irs utging var 9800 patienter registrerade i PARKreg, figur 116. Detta var
en 6kning med cirka 8 % jamfort med éret fore, figur 116. Antalet sjukvardsenheter
som medverkar i PARKreg ar 55, vilket motsvarar en anslutningsgrad pa 98% om man
tar i beaktande vilka enheter som formodas forsorja (mer an enstaka) patienter med
Parkinsons sjukdom (56 stycken), tabell 48. Forekomsten av sjukdomen i olika delar
av landet ar tdmligen lika, varfor tabell och karta 6ver antalet registrerade patienter per
100 000 invénare speglar betydande skillnader i aktiviteten kring PARKreg i olika
delar av landet, figur 117 och figur 118. I flertalet regioner ar det fler mén an kvinnor
som har registrerats i PARKreg, figur 119 och figur 120. Detta torde &tminstone
delvis forklaras av att fler man 4n kvinnor insjuknar i Parkinson. Vi arbetar
kontinuerligt med att stimulera till en flitigare anviandning av registret, hos bade min
och kvinnor, framfor allt i de regioner som ar mindre aktiva. Detta gors bade genom
kontakter med sjukvarden och 6ver patientféreningar. Fran sekretariatet i Lund ordnas
regionala moten kring PARKreg 6ver ZOOM/Teams.

Ett huvudsyfte med PARKreg ar att dokumentera anvandningen av avancerade
Parkinsonterapier i landet. Som ndmnts ar detta mycket effektiva terapier och det ar
utomordentligt angeldget att alla patienter som skulle kunna ha nytta av dessa terapier
far tillgdng till dem. For narvarande finns en underbehandling med avancerad terapi,
dartill stora regionala skillnader i anvindningen. Det har darfor hogst prioritet att
monitorera dessa terapier med PARKreg. Hér har tdckningsgraden successivt
forbattrats och vid 2022 ars utgang fanns 737 av de totalt 1174 patienterna (Kalla:
Socialstyrelsen) med avancerad terapi dokumenterade i PARKreg, tabell 49 och
tabell 50. Detta motsvarar en tickningsgrad pa 63% avseende avancerad terapi 2022.
En annan hog prioritet dr att monitorera de behandlingsenheter dar de mest komplexa
patienterna behandlas, saledes universitetsklinikerna. Den genomsnittliga
tdckningsgraden vid landets universitetskliniker for Neurologi ligger vid 60% (Antal
aktuella patienter i PARKreg per enhet/antal patienter med besok vid kliniken under
2022). Tackningsgraden for Parkinson Gverlag i landet ligger vid 41% (8186 aktuella
patienter i PARKreg/cirka 20000 patienter i landet). Eftersom Parkinsonpatienter
finns lite varstans i sjukvarden, dven i primérvarden, ar det en stor utmaning att hgja
den totala tackningsgraden. Vi har darfor valt att prioritera de mest angeldgna
patienterna — patienter med avancerad terapi respektive avancerad sjukdom. Vi
arbetar emellertid ocksa kontinuerligt hirt med att forbéttra den totala
tackningsgraden. Ett viktigt led i detta har varit initieringen av patientens egen
registrering (PER) under 2020—22, vilken beskrivs nedan.
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Ackumulerat antal registrerade patientdata (alla patienter i hela riket)
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Figur 116 Det ackumulerade antalet registrerade patienter i riket 2010 - 2022.
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Figur 117 Antal aktiva patienter.
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Tabell 48 Sjukvdrdsenheter i Sverige som deltog 1 Parkinsonregistret 2022-12-31.

Sjubvardsregion Region KlinikEnhet
Morra sjukvardsregionen Jamtiznd Ostersund
Visternorriznd  Ornskdldsvik
WEsterbotten Urned
Marrbotten Sunderbyn
Kalix
Sjukvardsregion Mellansverige Givieborg Givle
Bolings
Dalarna Fzlun
Sadermanland Mykoping
Eskilstuna
Grabro 1En Orebro
WEstrmanland Wastards
Varmland Karlstad
Uppsala 13n Upp=sala
Stockholms sjukvardsregion Stockhalms [E3n Salna
Huddinge
Danderyd
Neyroloey Clinig, Sophishemmet

Cantrum far neurologi Stockholm
WEllingby Neura
Neyroenheten Lakarhuset Utsikten
Sydéstra sjubkvardsregionen Ostergstiand Marrkdping
Maotalz
Meurologiska kliniken Linkdping
GAVA - Medicinska och geriatriska akutkliniken Linképing
Kalmar lan Wastarvik
Kalmar
Cskarshamn
Jénkdpingz 13n Varnamao
Ryhow
Eksja
Vastra sjukvardsregionen Ezst:':lnd Trollh&ttan
Borés
Skdwde
Ang=red
Szshlgrenska
Frélunda
GHF Meuro Center Goteborg
Alegis specialistvard Axesshuset
Kungiivs Sjukhus
Alingz3s Lasarett
Halland (norra)  Kungsbacks
Shdra sjukvardsregionen Halland (s8dra)  Halmstad
Skine Hizsleholm
Ystad
Trelleborg
Lamdskronz
Angelholm
Malma
Lund
Kristiznstad
Helsingborg
Stortorgsets Meurologmaottagning, Helsingbarg
Karlskrona
Karlshamn
Kronoberg Liumghy
VERT
W d Barnklinik
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Antal aktiva Parkinsonpatienter i dagsliget (per 100.000 invanare ar 2022)
Patlenter/befolkning: 0-100 &r
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Figur 118 Antalet registrerade patienter per 100 000 invdnare 2022.

Antal aktiva Parkinsonpatienter i dagslaget (per 100.000 invanare ar 2022)
Patienter/befolkning: 0-100 &r
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Figur 119 Antalet registrerade patienter per 100 000 invanare 2022, kvinnor (fargat)
jamfort med man.
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Antal aktiva Parkinsonpatienter i dagslaget (per 100.000 invanare ar 2022) A
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Figur 120 Antalet registrerade patienter per 100 000 invdnare 2022, mdn (firgat)

jamfort med kvinnor.

Tabell 49 Antalet patienter med padgdende avancerad terapi vid respektive drs utgang
(Kdlla: Socialstyrelsen). Vid 2022 drs utgdng fanns det sdledes totalt 1174 levande
patienter med pdgdende avancerad terapi i landet.

Apomorfin Duodopa Lerigon DES
iim M8 209 00| 0 ams 2ma 2o 2o 22| 2ms| e zen zom 2018| 2019 JMN | ZOM
Mekinge 0 2 3 3 3 2 2 3 2 1 - 1 [ [} [] — - o 4
Dakama 9 8 7 2 3 w7 w 18 B B - 0 2 2 4 _ o 5
Gotland 2 2 2 2 2 1w 1 7 4 3 - 1 1 3 2 — - 3 3
Gavleborg 8 7 7 [ 5 1® ® 14 7 [ - 2 5 [ 7 _ T 15
Halland 2 1 2 1 1 7 5 5 3 2 - 0 1 3 7 _ ™ Y
Simiand 1 1 1 o [ 8 7 [l 3 3 - 0 1 1 1 _ - 9 n
Jonkbping 5 ® 13 18 13 2 % 2B B X - 1 2 8 1 — - = PN
Kalkmar [ 7 8 11 1 15 B 12 1B % - 1 2 2 4 — R 15
Kronoberg 0 0 2 1 1 7 9 8 8 5 - 2 4 5 & _ | m |
Norbotten 1 1 [ o 6 W 1w 16 ® W - 0 1 1 1 _ R 2
Skime 3 4 4 5 ERE: - - & - 2 2 5 7 _ - @ =
Stockholm % 2 B N W @ 1 % B3 © - L _ e =
Sidermantand 13 w© g 10 5 1® 1 13 ®© 7 - 1 E B B — - m 12
Uppsala 7 [ 3 3 1 27 =@ 24 & B - 8§ 17 ® = _ _ Er
iarmband 1 w0 9 4 4 s # W 1 1 - 5 11 £ B _ - 6 s
Vilerbotien 0 0 [ o o 20 = 18 u B - 0 o 0 2 _ = P
[r———— 2 1 1 1 1 7 5 [ [ 3 - [} o 2 3 — - s 7
Vizstmankind 10 8 5 3 1 12 1 B 4 4 - 2 4 n & _ " 2
[Par———— 27 % 2 21 M & W f1 ™ ® - 2 g B # _ = w0
Grebro 2 2 1 1 1 & B 7 7 7 - 1 1 4 [ — - & 5
Gntergitiand 9 ® n 1B m 37 = 33 @; A - 0 3 [l 5 _ = 37
Riket 53 158 w3 N8 9 M6 451 46 307 34 - B M & 2m - ~ am
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Tabell 50 Antalet patienter med pdgdende avancerad terapi vid 2022 Grs utgang som
var dokumenterade i PARKreg. Vid 2022 drs utgdng fanns det sdledes 737 levande
patienter dokumenterade i PARKreg med pdgdende avancerad terapi (718 av dessa med

samtycke).

*" Pagéende avancerade behandlingar

Oversikten visar data for patienter medverkande | PARK-reg, siffrorna inom parantes visar data for patienter med samtycke

Enhet
Danderyd
Omskaidsvik
Centrum for neurologi Stockholm
Huddinge
Solna

Lund
Kristianstad
Malmé
Karishamn
Halmstad
Sahlgrenska
Neurologiska iiniken Linkping
Umea
Kalmar
Ryhov

Eksjo
Uppsala
Karlstad
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Vasteras
Bolinas
Nyképing
Falun
Trelleborg
Gévie
Angelholm
Helsingborg
Orebro
Eskilstuna
Frolunda
Angered
Trollhéittan
Boras

Totalt

Apomorfin infusionsvitska

1(1)
1(1)
1(1)

2(2)
3(3)

15 (15)
20 (20)
30
1(1)
5@4)
2(2)
13(13)
4(4)

11
3(3)
4(4)
7(6)

1(1)

87 (85)

Datakvalitet

Datatathet

Andel patienter (%) som har rapporterade virden for fem variabler som ar underlag for

Duodopa

7(6)
1(1)
9(9)
44)
18(1
1201

8)
2)

51(49)

1701
4(4)
1(1)
3(3)
7(7)

7)

23(23)

8(8)
1(1)

3(3)
6(6)

403
7(7)

101
1(1)
11
1(0)
190 (

185)

Hagfrekvent hjérmstimulering

9(9)
1(1)
44)
46 (43)
114 (114)
1(1)
3(3)
101)
5(5)
61 (60)
13 (13)
19 (19)
1(1)
1(1)
1(1)
25 (25)
2(2)
3(3)
1(1)
2(2)
3(2)
33
1(1)
1(1)

1(1)
13 (13)

335 (330)

Lecigon
5(5)

10 (10)

22(22)
5(5)

2(2)
15 (15)
9(9)

2(2

23 (23)
10 (10)
201
42
1(1)
101)
202

1M
4(4)
5(1)

2(2)

125 (118)

de indikatorer som bedomts viktiga for registret illustreras i tabell 51. En viss

minskning noteras (Detta kan mdjligen betingas av att vissa centra har prioriterat att
patienter 6ver huvud taget skall komma in i registret, sa att exempelvis PER blir
mojligt att anvinda). Vi verkar fortsatt for en sa komplett registrering som mojligt,
sarskilt avseende “minimal data set”, ddr CISI-PD och Hoehn & Yahr ingér.

Tabell 51 Andel patienter, i procent, som har information kring 5 viktiga variabler.

2014
Debutdatum 93.1

Diagnosdatum  95.8

Behandling 83.3
Hoehn-Yahr 61.4
CISI-PD 44.3

2015
91.2
93.6
81.6
69.3
58.9

2016
82.1
88.0
74.9
61.0
53.1

2017
81.0
87.2
67.8
52.6
46.0

Datauttag NEURO/PARKreg 2023-03-08

2018
75.9
82.8
62.9
52.0
42.8
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2019
71.7
84.2
66.2
52.0
41.3

2020
713
81.8
61.9
49.2
38.1

2021
72.7
81.5
61.0
48.0
36.1

2022
74.5
82.7
60.1
48.2
35.5
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Missing value

Andelen Missing values kan f6ljas kontinuerligt, ned till enhetsniva, vid
Neurodashboard, figur 121. For att minimera “missing data” s finns i registret
sarskild funktion "Kvalitetskontroll”, figur 122. Det kontrolleras att man fyllt i
nyckelskalor som CISI-PD och Hoehn & Yahr, och nir information saknas pdminns
anvindaren om detta. Vid flera deltagande enheter gors/kontrolleras inmatning av
data av Parkinson-forskningsskéterskor som har till uppgift att kontrollera
fullstéindigheten av egen och av andra inmatad information.

Datatathet (figur) =

Grafen nedan visar andel och antal patienter som saknar viktiga uppgifter i registret. Valj
inklusionsar for patienter genom att anvanda slider nedan.

Patientens inklusionsar i registret

¢ . m . o |
1995 1998 2001 2004 2007 2010 2013 2016 2019 20222023

Parkinsons sjukdom

Datatathet 1995 - 2022 for Lund
100%

Andel

3
s
£
E
g
s

' ' !
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 121 Vy frdn Neurodashboard, Datatdthet

W Kvalitetskontroll L=l 1

Kontroll av data
Medgivande: Patienten har ikryssat “Information ej given” och ingér darmed inte i nationellt kvalitetsregister for
Parkinsons sjukdom. Vanligen 1) informera patienten om Parkinsons sjukdom-registret, 2) under Medgivande i Basdata, Regist

A ange datum dé& patienten fick information om registret samt kryssa i huruvida patienten valt att medverka/inte medverka egistrera
i registret. 0

A\ Debutdatum saknas, vénligen komplettera med patientens debutdatum i diag dulen. )

A\ Diagnosdatum saknas, vanligen pls med pati i datum i diagnosmadulen.

/% Kontakt finns registrerad men information om Hoehn & Yahr sk ing saknas, vanligen kompl i ' dulen

/4 Det saknas en CISI-PD regi ing vid det besdket, vanligen registrera

Figur 122 For att minimera missing data, larmar systemet ndr viktig data saknas.
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Validering

Jamforelse gors av registervariabler mot journal (kélldata) i form av stickprovskontroll
vid valda enheter. Minst 3 enheter kontrolleras varje ar (20 patienter per enhet).
Hittills genomforda kontroller har visat pé en god 6verensstimmelse avseende flertalet
parametrar, figur 123.
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Figur 123 Overensstimmelse mellan register och patientjournal avseende 8 parametrar
(exempel: Lund)

Parkinsondiagnosen kan sikras hos den enskilde patienten genom att anvinda en
automatiserad diagnos-algoritm i registret, figur 124.

MDS criteria
Foreligger bradykinesi i extremitet? E

MDS result

No PD

Figur 124 Parkinsondiagnosen kan kontrolleras med en automatisk diagnosalgoritm.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

A. Den obligatoriska information som vi sedan 2020 6nskar fran sjukvarden kring varje
patient vid varje registreringstillfille ("Minimal data set”) 4r mycket begriansad och
omfattar Kontaktdatum, vardgivare, Hoehn & Yahr stadium samt skalan CISI-PD
(kliniskt parkinsontillstand). Dartill vid forsta besoket: Personnummer, namn, center,
patientmedgivande och diagnos. Vi har avsiktligt minimerat denna del, for att sikra att
en viss grundinformation finns kring flertalet patienter i registret.

B. Den patientifyllda delen av registret, PER (Patientens Egen Registrering), dr mer
omfattande och inkluderar formular att besvara vid varje besok respektive frivilliga
formulér enligt foljande:

Formuldr att besvara infor varje besék
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NMSQ (enkit kring 34 icke-motoriska symtom)

PDQ-8 (Parkinson-relaterad livskvalitet)

OnOff-enkit (symptomfluktuationer under dagen, baserat pa skalan MDS-
UDPRS)

EQ-5D-5L (hilsorelaterad livskvalitet)

Sjukvardskontakter (information om patientens virdkontakter de senaste 12
manaderna)

Impulskontrollstorningar

Formuldr som dr frivilliga att besvara

(@]

O O O O O

HAD (skala som miter angest och depression)

PRO-PD (global Parkinsonskala)

PDSS-2 (skala som mater somnkvalitet)

MDS-UPDRS del IT (ADL-funktion, Activity of Daily Living)
Medicinschema

Halsoekonomi

C. Under senaste aren har vi inkluderat en rad internationella skalor och instrument

som mater olika aspekter av Parkinsonsjukdomen i PARKreg. Syftet ar att kunna folja

olika komponenter i sjukdomen mer i detalj hos valda patienter/patientgrupper. De

flesta instrumenten anvénds i validerad svensk Gversattning. Detta 6kar dven registrets

anviandbarhet som CRF i kliniska studier. Foljande ingar:

(o]

CISI-PD, Clinical Impression of Severity Index for Parkinson's Disease (global
Parkinsonskala om kliniskt parkinsontillstand) (eng)

UPDRS 3.0, Unified Parkinson Disease Rating Scale (global
Parkinsonskala)(eng)

MDS-UPDRS, Movement Disorder Society Unified Parkinson Disease Rating
Scale (global Parkinsonskala)(sv)

NMSQ, Non-Motor Symptoms Questionnaire (enkit for 34 icke-motoriska
symptom)(sv)*

NMSS, Non-Motor Symptoms Scale for Parkinson's Disease (skala for 30 icke-
motoriska symptom)(sv)

PDSS-2, Parkinson's Disease Sleep Scale 2 (skala for somn-kvalitet)(sv)*
HAD, Hospital Anxiety and Depression scale (skala for dngest och
depression)(sv)*

PDQS8, Parkinson's Disease Questionnaire (skala for Parkinsonrelaterad
livskvalitet)(sv)*

EQ-5D-5L (skala for hilso-relaterad livskvalitet) (sv)*

PRO-PD, Patient Reported Outcomes in Parkinson's Disease (global
Parkinsonskala)(sv)*

ESS, Epworth Sleepiness Scale (skala for dagtrotthet)*

CGI, The Clinical Global Impression

*anger att det ar ett patientformulér i PER. Sv: tillginglig pa svenska; eng: tillginglig

pa engelska.
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Val av matt

Viktigaste Processmatt
Véra viktigaste processmatt nedan (1 — 12) dterspeglar i hur hog grad Socialstyrelsens
nationella riktlinjer efterfoljs vad géller viktiga komponenter i handldggningen av
Parkinsons sjukdom; Snabb diagnos och igangsittande av terapi 4r av stor vikt for
livskvaliteten. Tillgang till parkinsonkunnig ldkare och parkinsonskoterska samt 6vriga
relevanta personalkategorier ar avgorande vikt for behandling av god kvalitet och har
finns det anledning att férmoda att resurserna for ndrvarande ir otillrackliga. De
avancerade terapierna har potentialen att avsevirt forbattra patienternas livskvalitet
och innebir totalt sett for samhillet ringa kostnader dé t ex personerna kan stanna
kvar i arbete och leva sjilvstiandigt istéllet for sjukpension och hjélp av samhallet for att
Kklara sin livsforing. Socialstyrelsen har férmodat att det finns en ojimn anvindning
och totalt sett en underanviandning av dessa i landet.

1. Tid fran debut till start av behandling

2. Tid fran debut till diagnos

3. Andel med aktuell rapportering i Parkinsonregistret
4. Andel patienter som har avancerad Parkinsonbehandling
5. Antal besok hos specialistldkare per ar

6. Antal besok hos Parkinsonskoterska per ar

7. Andel som triffat fysioterapeut under gangna aret
8. Andel som triffas arbetsterapeut under gangna aret
9. Andel som traffat logoped under géngna aret

10. Andel som triffat kurator under gangna aret

11. Andel som tréffat psykolog under gangna aret

12. Andel som tréffat dietist under gangna éret

Viktigaste Resultatmatt
Resultatmatt 1—3 nedan ger en dverblick 6ver graden av Parkinsonsymtomatologi och
sjukdomsprofilen, 4—5 speglar patienternas livskvalitet. Darmed ticks flertalet av de
viktigaste effekterna av sjukdomen och dess behandling in.
1. Hoehn & Yahr och CISI-PD for 6vergripande skattning av sjukdomens
svarighetsgrad.
2. On-off enkit enligt MDS-UPDRS IV (anger andel tid med Parkinsonsymtom,
med gott tillstand och med 6verrorlighet)
3. NMSQ (enkit kring 34 icke-motoriska symtom)
4. PDQ-8 (sjukdomsspecifik skattningsskala for hélsorelaterad livskvalitet).
5. EQ-5D for hilsorelaterad livskvalitet

PROM/PREM
PROM/PREM

Patientrapporterade matt (PROM): PER-funktionen i registret har uppdaterats, figur
125. Vi har senast lagt till fragor kring impulskontrollstérningar, vilket visat sig vara
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stort problem vid behandling med parkinsonldkemedel, sirskilt dopaminagonister.
Avsikten med PER ér att patient/anhdoriga kan fylla i aktuell information infér bes6k pé
parkinsonmottagningen 6ver nétet. Alternativt finns alla skalor och instrument
tillgéngliga som PDF-dokument och kan litt tryckas ut, sé att dessa kan fyllas i pa
papper.

PREM: En skala for patientens bedémning av varden har inkluderats i registret och
planeras publiceras, gemensamt for Svenska neuroregister.

n\éi?greagister - Parkinsonregistret Startsida Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar Uppgifter varden registrerat Min profil Logga ut

Inloggad som Tolften. Tolftensson
Observera att det kan vara férdréjning tills din vardgivare tittar pa dina inrapporterade formulér. Har du behov av vard eller vill diskutera din vard
var vénlig och kontakta din vardgivare direkt.

Formular att besvara infor varje besok Formulér som &r frivilliga att besvara

O Markera alla O Markera alla

[J NMSQ - Icke motoriska symtom [J Psykiskt méende - HAD

[J PDQ8 - Parkinsonrelaterad livskvalitet [ PRO-PD - Patientrapporterade hélsométt vid Parkinsons sjukdom
[ OnOff - Symtomvariationer under dagen [J PDSS-2 - Sémnskala for Parkinsons sjukdom

[J Halsorelaterad livskvalitet - EQ-5D-5L 3 MDS-UPDRS: Funktion i det dagliga livet

([ Sjukvardskontakter [J Medicineringschema

[ Impulskontrollstdrmingar [ Halsoekonomi

Figur 125 PROM: Patientrapporterade mdtt ldggs in Gver validerade obligatoriska och
icke-obligatoriska skalor

Patientens Egen Registrering (PER)

I PER kan patienten ge information om sitt tillstdnd i olika skalor, om sin aktuella
medicinering, figur 126, och om vilka virdkontakter han/hon haft senaste aret, figur
127. Patienten kan dven himta information om vad han/hon respektive sjukvarden
tidigare matat in i PARKreg rorande hans/hennes tillstand, figur 128.

Medicineringschema

Lagg till alla tillfallen som du tar mediciner under en vanlig dag.
Vélj medicin fran listan, registrera tidpunkt och dos fér varje tillfalle.
Klicka pa Lagg till for att lagga till flera tillfallen.

Hur ser ditt medicineringsschema ut under en vanlig dag?

Mecioin (EEer ] syra I
Td © v.® v Antal [ vonaos |

[ Lagg till medicin

Figur 126 Forutom information om aktuellt tillstGnd kan patienten ligga in information
om aktuell medicinering dver PER.
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Dina vardkontakter senaste 12 manaderna

Ange antal vardkontakter du har haft relaterat till din Parkinsonsjukdom under de gangna 12 manaderna.

Specialistlakare
(Parkinsonlédkare)

Parkinsonskoterska
Fysioterapeut/Sjukgymnast
Arbetsterapeut

Logoped

Psykolog

Dietist

Kurator

Gvrigt

Kommentar

Figur 127 Patient kan ldgga in information om vilka vardkontakter han/hon haft under
gdngna dret.

Svenska
9|

- Parki i Startsida Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar Uppgifter varden registrerat Min profil Logga ut

Inloggad som Tolften. Tolftensson

Valkommen till Parkinsonregistret

Vélkommen till Patientportalen och Patientens Egen Registering (PER) i Svenska Bade du och din vardgivare vinner pa att det finns bra matt som beskriver din
neuroregister. upplevelse av hilsa. Du kan rapportera genom att svara pé olika formulir som &r

Svenska neuroregister &r ett nationellt kvalitetsregister som arbetar fér att bidra till framtagna fér neurologiska sjukdomar.

neurosjukvarden i Sverige och sprida ny kunskap om neurologin genom forskning och

upplysning.
Skapa ny registrering ‘ Mina tidigare registreringar ‘ Uppgifter varden registrerat ‘ Min profil
Har rapporterar du in dina svar Har hittar du en tabell dver dina Har hittar du en dversikt Sver data Har hittar du information om din
tidigare registreringar som vérden registrerat anvindarprofil

Klicka pa “Skapa ny registrering” och valj

de formular som du fatt instruktion att
fylla i eller vill svara pé - klicka pa Start

Figur 128 Aterkoppling: Patienten kan se vad han/hon tidigare matat in samt vilka
uppgifter varden registrerat om honom/henne.

Information om hur man anviander PER har tagits fram. Denna information ar separat
for patient/anhoriga och personal/anviandare i professionen och finns i form av
instruktionsfilmer samt texter. Informationen finns pa Svenska neuroregisters hemsida
(https://neuroreg.se/), SWEMODIS hemsida (https://www.swemodis.se/) och
Parkinsonforbundets hemsida (https://parkinsonforbundet.se/). Informationen sprids
ocksa i samband med moéten och i tidskrifter, ex v Parkinsonjournalen. Méanga sjukhus
lagger dessutom in informationen om att anvianda PER i kallelsen nar patienter kallas
till dterbesok eller inldggning. En del sjukhus har dven personal som hjélper till med
inmatningen i PER i vintrummet infor besok. Vi rekommenderar att patienten fyller i
PER inf6r varje besok, minst en gang per ar. PER har pd manga hall redan fatt en
betydande anvindning, tabell 52.
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Tabell 52 PER-funktionen har pd ménga hdll redan fétt en bred anvdndning.

Angered 102 0,4 14
Bollnds 7 0,3 *
Boras 112 0,4 5
(S:::ct;:::r:‘or neurologi 190 0,6 15
Danderyd 66 0,1 22
Eksjé 11 0

Eskilstuna 31 0,7 *
Frolunda 107 0,2 5
Gavle 6 0,3

Halmstad * 0,1 *
Helsingborg * 0 *
Huddinge 6 0,1

Hassleholm * 0

Kalix 11 0,3 11
Kalmar * 0

Karlstad 15 0 15
Kungsbacka 37 0,7 5
Lund 718 0,8 157
Malmo 14 0,1 *
?i:tg:)lic:‘ggiska kliniken 32 02 49

Neurology Clinic,

Sophiahemmet : 0
Nykoping 17 0,1 5
Oskarshamn e 0,1
Ryhov * 0
Sahlgrenska 823 1,3 171
Skovde 75 2,4 *
Solna 239 0,4 40
Sunderbyn * 2 *
Trollhdttan 84 2,5 e
Uppsala 98 0,1 5
Visteras 78 0,3 34
Ystad * 0 *
Angelholm 20 0,1 7
Orebro 8 0
Ornskoldsvik 8 0,1
Total 2984 0,3 578

Datauttag NEURO/PARKreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Vi har utvecklat en elektronisk dagbok i App-form, den sa kallade ON-OFF-Appen,
figur 129. Appen, som ir gratis, kan installeras i Android. Har ger patienten
information kring om han/hon ar i ”on”, off” eller on med dyskinesier” i valbara
intervall (exempelvis 1 gdng/30 minuter under vakna timmar) Gver valfritt antal dagar
upp till 5 dagar. Appen kan pdminna om att information skall matas in med ljudsignal.
Aven information om vid behovsmedicinering (med L-dopa eller apomorfin) kan
registreras. Dessa informationer presenteras som kurvor 6ver on-off-status 6ver tid i
patientoversikten i PARKreg. Det finns dven mojlighet att registrera icke-motoriska
Symtom.

ONOFF APPEN ONOFF APPEN

Just nu kédnner jag att: Har du nyligen upplevt
dessa symtom?

JAG AR UNDERBEHANDLAD

(STEL/ORORLIG, SKAKIG "OFF") INGA SYMTOM

SVETTAS
JAG HAR BRA

v BEHANDLINGSEFFEKT (MAR BRA,
ROR MIG LATT, AR "ON")

VARIT LEDSEN

HAGRING/SYNER

JAG HAR FOR KRAFTIG
BEHANDLINGSEFFEKT (ROR MIG
LATT MEN AR OVERRORLIG,

SVART VARA STILL) PROBLEM ATT KISSA

AVBRYT FRAMAT BAKAT FRAMAT

11 O < m ®) ¢

Figur 129 En elektronisk patientdagbok, on-off-app, har successivt utvecklats 2020—22

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvindning av registret och for god
rapportering ar 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 Patientoversikten
och Utdatafunktioner.
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Patientoversikten

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbesdket, se figur 114 och 115 ovan. Hir sammanfattas den information som
behandlande ldkare behover som utgéngspunkt 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 registret. Patientdversikten har
ocksa den fordelen att data om patienterna hela tiden anvénds och ddrmed granskas
och foljaktligen kvalitetssakras.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information s&
ar det en grundldggande funktion att erbjuda tillgang till 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 utstrackning strivat efter att gora data tillgéngliga &dven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet.

Neurodashboard

Neurodashboard ger en 6verblick 6ver parkinsonsjukvardens aktivitetsgrad liksom
anviandandet av PARKreg. Hir finns information om antalet registrerade aterbesok till
lakare/sjukskoterska, figur 130, figur 131, datatithet i registret, figur 132 och
anvindande av olika parkinsonmediciner, figur 133. Detta kan illustreras pé nationell
nivé, regionniva och pa enhetsniva (enskilt sjukhus/klinik) samt tid fran férsta symtom
till forsta behandling. Den enskilde anvidndaren kan &ven se data for de egna
patienterna.

Figur 130 Vy fran Neurodashboard. Antal registreringar i PARKreg.
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—a— Debuterande —e— Diagnostiserade —e— Inkluderade

Figur 131 Vy frdn Neurodashboard. Antal inkluderade, debuterade och diagnosticerade
patienter dver tid (riket).

Datatathet for Riket
100%

F5%-

50%:-

Andel

.
Debutdatum

! '
Diagnosdatum Remissdatum

Figur 132 Vy fran Neurodashboard. Datatdtheten i PARkreg for debut-, diagnos och
remissdatum i riket.
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Parkinsons sjukdom
Foérdelning av behandlingar (alla pagdende)

Xadago
Trihexyfenidyl/Pargi
Stalevo

Sinemet Depot mite
Sinemet Depot
Sinemet

Sifrol

Selegilin

Ropinirol

Requip Depot
Requip

Rasagilin
Pramipexole
Oprymea

Neupro

Mirapexin

Madopark Quick mite
Madopark Quick
Madopark Depot
Madopark
Levodopa/Carbidopa
Levodopa/Benserazid
Levocar

Lecigon

Svenska neuroregister - Parkinsors sjukdom 2023-06-09

Hogfrekvent hjérnsti
Entakapon

Eldepryl

Duodopa

Comtess

Bulkmedel

Behandling av sémnst
Behandling av psykos
Behandling av ortost
Behandling av oro/dn
Behandling av depres
Behandling av demens
Azilect

Apomorfin infusionsv
APO-go Pen, 10 mg/ml

Amantadin
| 1 1

1
0 0.05 0.1 0.15

Andel
Figur 133 Vy fran Neurodashboard. Andelen av olika Parkinsonbehandlingar.

Visualisering och analysplattform (VAP)

Nationella riktlinjer for vard vid Parkinsons sjukdomar var framtagna 2016-12-01 och
har reviderats 2022. En viktig del av riktlinjerna &r Socialstyrelsens indikatorer fér god
vard, ett flertal indikatorer ar definierade och Svenska neuroregisters Visualiserings-
och Analysplattform (VAP) kan anvindas for att i realtid f6lja efterlevnaden av
riktlinjerna och uppfyllelsen av definierade kvalitetsmatt f6r parkinsonvérden.
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VAP ger for narvarande information om exempelvis:

1. Mediantiden mellan debut och diagnos, figur 134, vilket for narvarande tycks ligga
kring 1,5 ar, vilket stimmer med internationell erfarenhet.

2. Mediantid mellan debut och insatt behandling, figur 135, vilken tycks ligga kring 2
ar. 3. Andelen patienter som haft besok hos ldkare inom 24 ménader fran dagens
datum, figur 136, vilket speglar tillgéngligheten till parkinsonvérd, vilken tycks
variera avsevart i landet.

Vidare ger VAP information om patienters tillstdnd avseende allmént parkinsonstatus
(CISI-PD; figur 137, liksom hilsorelaterad livskvalitet (matt med EQ-5D-5L, figur
138, respektive PDQ-8, figur 139). Aven hir synes det finnas skillnader mellan olika
regioner, vilka sannolikt bland annat kan hénforas till vardens kvalitet.

Under 2021 utvidgades innehallet i Parkinson-VAPen si att ytterligare storre del av
Socialstyrelsens indikatorer for god vard ska kunna monitoreras. Hir kan man nu
baserat pd PER-registreringarna se patienternas tillgéng till olika funktioner i
parkinsonvérden, exempelvis andel patienter med minst en ldkarkontakt senaste ret,
figur 140, samt andel patienter med minst en parkinsonskoterskekontakt senaste
aret, figur 141.

Aven anviindandet av avancerad terapi illustreras, figur 142. For sjukvarden finns
dessutom detaljerad information om antalet patienter med olika typer av avancerad
terapi i registret, tabell 50 ovan. Denna information ar mycket véasentlig, eftersom det
tycks finnas en underbehandling med avancerad terapi i flera regioner i landet. For att
kunna f6lja upp de nationella riktlinjerna har vi dven illustrerat forekomst av olika
icke-motoriska symtom och hur stor andel av de patienter som har dessa som har
rekommenderat behandling av symtomet (har psykos, figur 143).

Slutligen illustreras typ av besok (fysiskt besok, telefonkontakt, videobesok), figur
144. Inte minst under Covid-pandemin har en ansenlig andel besok varit av icke-fysisk

natur.

For samtliga ovanstdende VAP-funktioner visas information for nationell och regiona
niva, for vissa av funktionerna kan man aven gé ner till enhetsniva.
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Tid (median) mellan debut till diagnos, med kvartilavstdnd (IQR)
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Figur 134 Mediantid mellan debut av motoriska symtom och diagnos, uppdelat pd
diagnosar (nationell niva).

Tid (median) mellan debut till start av behandling, med kvartilavstand (IQR)

10.0

Median antal &r

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

® Riket

Figur 135 Mediantid mellan debut av motoriska symtom och insatt behandling, uppdelat
pd diagnosar (nationell niva).
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Andel patienter som har haft besék inom 24 manader fr3n dagens datum
Selelction: méan och kvinnor,

Figur 136 Andelen patienter som haft besok hos ldkare de senaste 24 manaderna.

Andel per grupp

Fordelning av CISI-PD
Selektion: man och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar

W 21824 @ b, 12-17 @ c¢.6-11 @ d. 0-5

Figur 137 Fordelning av CISI-PD resultat (hogt virde = svar sjukdom).
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Fordelning av EQ5D-5L
Selektion: man och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar

Andel per grupp

B a. vérsta tdnkbara (<0) @ b.dalig (0-0.5) B c.braegj frisk (0.5=1) @ d. god hélsa (=1)

Figur 138 Hdlsorelaterad livskvalitet, mdtt med EQ-5D-5L.

Fordelning av PDQ8
Selektion: man och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Figur 139 Hilsorelaterad livskvalitet, mdtt med PDQ-8 (hogt vdrde = dalig livskvalitet).
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Patientens egenregistrerade vardkontakter (PER) under det senaste &ret
Endast enheter/regioner med fler 4n fem PER-registrerande patienter visas

B cneller fler kontakter Ingen kontalt

Halland (n=%) 77.8%

MNorrbotten (n=22) 54.5%

Skéne (n=226) 70.8%

Stockholms l&n (n=54) 68.5%

Sédermanland (n=6)

vastra Gétaland (n=89) 69.7%

Ostergétland (n=25)

0% 25% 50% 75% 100%

Figur 140 Andel patienter med minst en ldkarkontakt senaste dret.

Patientens egenregistrerade vardkontakter (PER) under det senaste aret
Endast enheter/regioner med fler 4n fem PER-registrerande patienter visas

. En eller fler kontakter Ingen kontakt

Halland (n=9)
Morrbotten (n=22)
Skéne (n=226)
Stockholms 1&n (n=54)
Sodermmanland (n=4)
Vastra Gotaland (n=89)

(stergdtiand (n=25)

0% 25% 50% 75% 100%

Figur 141 Andel patienter med minst en Parkinsonskéterskekontakt senaste dret.
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Férdelning av pagédende - Avancerad behandling
Kén: Alla, Alder: 31 - 99 &r

Saknar uppgift om behandling . Annan behandling med Parkinson lékemedel . Avancerad behandling

Gévleborg (n = 33) 39. 4%
‘Vasterbotten (n = 89) 22.5%
Ostergotland (n = 324) 17.6%

Wésternorriand (n = 52) 17.3%
Norrbotten (n = 76)

J =
=
2

Uppsala l&dn in = 613) 12.1%
Skane (n = 1247) 11.6%
Wastra Gotaland (n = 1302) 10.4%
RIKET (n = 764%) 9.3%
Halland (n = 76) 9.2%

Stockolme 4 (n — 1705)

Sodemmanland (n = 160
Varmland (n = 508
Orebro 14n (n = 333
Jénképings 18n (n = 395

)
)
)
)
Kalmar l4n (n = 71)
I o L
)
)
)

Blekinge (n = 18
Dalama (n = 410
Vastmanland (n = 205
MNA (n =10

Kronoberg (n = 11)
J&rmtland (n = 10}
Gotland (n = 0)

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Procentandel

Figur 142 Andel av registrerade patienter som har avancerad eller annan pagdende
behandling med Parkinsonldkemedel.

Forekomst Andel behandlade

Andel av alla patienter i registret med Psykos (NMSQ fraga 14) vid senaste registrering

Blekinge (n=19)
Dalarna (n=443)
Gavleborg (n=25)
Halland (n=68)
Jamtland (n=11)
Jénkopings 1an (n=378)
Kalmar lan (n=74)
Kronoberg (n=10)

NA (n=10)

Norrbotten (n=21)
RIKET (n=6926)

Skane (n=1270)
Stockholms lan (n=1106)
Sédermanland (n=164)
Uppsala lan (n=593)
Varmland (n=510)
Vasterbotten (n=107)
Vasternorrland (n=57)
Vastmanland (n=130)
Vastra Gétaland (n=1243)
Orebro lan (n=353)
Ostergotland (n=334)

Svenska Parkinsonregistret 2022-11-01 10:38:44

0% 25% 50% 75% 100%
Psykos (NMSQ fraga 14) vid senaste registrering

. Ja . Nej Saknar registrering

Figur 143 Andel patienter med psykotiska symtom och andelen av dessa som har
behandling for psykos.
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Fordelning for typ av besdk registrerade under 2022

Géavleborg (n=5)
Halland (n=67)
Jankopings lan (n=478)
Kalrmar 1&n (n=20)
MNorrbotten (n=47)
Skcdne (n=539)
Stockholms [4n (n=282)
Sédermmanland (n=95)
Uppsala lan (n=278)
varmland (n=227)
Vastmanland (n=20)
VEstra Gétaland (n=684)

Grebro 140 (n=177)

éSterqét\arwd (n=95)

75% 100%

o
=}
&

[s]
&

25%
Andel av alla registrerade besdk

. Mottagningsbesék . Telefornkontakt Wideokontakt Uppgift saknas

Figur 144 Typ av besok (mottagning, telefon, video).

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
fullstidndigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. P& detta satt dr all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter dr de sa kallade urvalslistorna dir enheterna,
med ett enkelt klick, har tillgang till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier
av patienter sdsom “véra patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

PARKreg har redan haft avsevird effekt pa den svenska parkinsonvérden. En av de
mest patagliga tecken till effekt ar att anvindningen av avancerade
parkinsonterapierna kontinuerligt har 6kat under den tid som registret har funnits.
Utvecklingen brots ar 2000, sannolikt till f6ljd av pandemin (undantrangningseffekt),
och forvintas nu ater ta fart.
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Totalt antal PS patienter med pagiende avancerad terapi i Sverige

1000

0

2009 2015 2020
Figur 145 Anvdndning av avancerade parkinsonterapier i Sverige (Data fréan
Ldkemedelsregistret samt Patientregistret).

Vetenskapliga resultat

Hir redovisas endast forskningsprojekt som pagatt under 2022.

ParkinWork: Arbete vid Parkinsons sjukdom

Patienter med PS som insjuknar innan pensionsaldern slutar arbeta i storre
utstrackning dn jamforbara individer. Detta medfor inte bara stora kostnader for
sjukforsakringssystemet, det finns ocksé indikationer pa att uppratthallandet av
formagan att i ndgon man vara kvar i arbete ocksa forbattrar bade sjialvkinsla och
livskvalitet for manga patienter. Darfor analyserades de Parkinsonregister-patienter
som ir registrerade i Skéne och som har svarat pa hilsoekonomidelen av registret for
att utrona vilka faktorer som far patienter att limna arbetet, trots att de &r i arbetsfor
alder. Undersokningen har tidigare visat att symtomet &ngest korrelerar starkt med att
patienten avslutat sitt arbete. I en forldngning av detta projekt har Dr Timpka i Lund
nu i ett samarbete mellan Lunds och Linkopings universitet undersokt
sjukskrivningsmonstret hos parkinsonpatienter och deras anhoriga, fore och efter
parkinsondiagnos. Studien visar att parkinsonpatienter har en 6kad sjukfrénvaro redan
5 ar innan de forst far sin parkinsondiagnos och att det finns en motsvarande
signifikant 6kning ocksd om man bara fokuserar pd muskuloskeletala besvar. I en
fortsattning av dessa studier har nu undersokts hur parkinsonpatienter ldmnar
arbetslivet, framfor allt vilka faktorer som korrelerar med att man lamnar tidigt
respektive kan vara kvar i arbete langre. Inte minst fokuseras har pa
lakemedelsbehandling och behandling med avancerade parkinsonterapier. Sévél
parkinsonregistret, som ett flertal andra register (LISA, Patientregistret for 6ppen- och
slutenvérd, dodsorsaksregistret och likemedelsregistret), har kommit till insats. Den
genomsnittliga tiden fran diagnos till att laimna arbetslivet var 43 ménader
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(kontrollgrupp: 66 ménader). Avancerad terapi korrelerade inte med att det tog lingre
tid till uttrdde ur arbetslivet. Under 2022—23 har vi dértill initierat mer ingdende
analyser kring faktorer som péaverkar arbetsformagan, dels i Parkinsonregistret, dels
med hjilp av enkéter som kompletterar registerinformationen. Vi fann att
kommunikationssvarigheter, kon (kvinna), hogre alder och langre sjukdomsduration
var associerade med att tidigt lamna arbete. Stress i arbetet var det som mest negativt
paverkade mojlighet att fortsétta arbeta. Intresse i arbetet var den faktor som mest
Okade chansen att fortsidtta och mest effektiva anpassningen av arbetet var inférande
av flexibla arbetstider och rutiner.

Registerbaserad utvardering av L-dopa infusionterapi

Vi foljer de patienter som sitts in pa antingen den nya L-dopa infusions preparatet
Lecigon eller den befintliga Duodopa med kliniska undersokningar fore samt 3, 6, 12,
18 och 24 manader efter insdttandet av behandlingen med hjélp av ett flertal
instrument i registret. Projektet dr helt baserat pa Parkinsonregistret och torde kunna
ge viktig “real-life” information kring effekterna av namnda behandlingar. Ett forsta
manuskript haller pd att ssmmanstéllas. I en framtid avser vi att utvidga projektet till
att dven omfatta Gvriga avancerade parkinsonterapier, det vill séga
djupelektrodstimulering och behandling med Apomorfinpumpar. Aven den kommande
behandlingen med subcutan infusion av foslevodopa/foscarbidopa (Produodopa) skall
monitoreras 6ver PARKreg pa motsvarande sitt.

Inverkan av debutalder pa symtomprofil, behandlingsstrategi och halso-relaterad
livskvalitet vid Parkinson’s sjukdom

I ett samarbete mellan Lunds universitet, IHE och Lundbeck har vi under 2022
genomfort en registerbaserad studie kring debutalders betydelse for symtom,
behandling och livskvalitet (Raket et al., 2022). Vi fann att hogre debutélder var
forenad med snabbare progression av motoriska symtom, undantaget fluktuationer och
dyskinesier. For icke-motoriska symtom var det mer blandat. Hégre debutélder var
ocksa associerat med snabbare forsimring av den hilsorelaterade livskvaliteten.

Risk for demensutveckling vid Parkinson’s sjukdom

I samarbetet mellan Lunds universitet, IHE och Lundbeck har vi under 2022 har vi
ocksa pa bas av PARKreg studerat forekomsten av demens vid PS. Studien visar pd en
starkt 6kad risk for demensutveckling jamfort med kontrollgrupp (Astrom et al., 2022).

Validate-PD: Validering av PKG

Vid Lunds universitet drivs i samarbete med Rostocks Universitet, Tyskland, en studie
som syftar till att validera rorelseanalys-systemet Parkinson Kinetigraph, PKG mot
bedomning av parkinsonforskningsskoterska samt mot patientens egen bedomning
("Hauser diary”). Projektet ar relevant bade for klinisk monitorering av patienter och
for monitorering i kliniska studier — ménga studier av nya parkinsonterapier har en
“outcome” som baseras pé data fran "Hauser diary”. 9o patienter deltar i studien och
varje patient monitoreras pa sjukhuset tre hela dagar. Patienterna selekteras pa bas av
uppgifter om deras grad av motoriska fluktuationer i Parkinsonregistret. Samtliga
patienter har nu undersokts och en mycket omfattande dataanalys paborjats. De forsta
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analyserna visar att nér parkinsonskéterskans bedomning ses som “golden standard”
dr patienternas forméaga att korrekt bedéma sitt motoriska status mycket begrinsat
(Lohle et al., 2022, Timpka et al., 2022). Vi undersoker nu om en dedikerad
patientutbildning forbéttrar precisionen. Likasd om anhdriga bedomer patienten pé ett
satt som mer liknar parkinsonskoterskans bedomning. PKG-instrumentets resultat
avviker patagligt fran bide skoterskans och patientens bedémningar (manuskript
under sammanstillande). Data talar for att patientens bedomning av sitt motoriska
tillstdnd i hog grad péverkas av forekomsten av icke-motoriska symtom, i forsta hand
smarta och depression.

Validering av den svenska oversattningen av MDS-UPDRS

I samarbete med Movement Disorder Society (MDS) har vi organiserat en validerad
oversittning av MDS-UPDRS-skalan till svenska spréket. MDS-UPDRS 4r den mest
valetablerade och tdckande skalan vad giller PS och det faktum att vi nu fér en svensk
oversattning har stor betydelse dels for Sveriges mojlighet att delta i internationella
studier kring Parkinson och dels forvintar vi oss en bredare anvéndning av skalan i den
kliniska vardagen. Den svenska versionen av MDS-UPDRS har lagts in i registret och
med hjalp av registret har MDS-UPDRS nu validerats i 350 patienter som undersokts i
samarbete mellan landets universitetssjukhus.

Utvardering av effekten av COVID 19 hos patienter med PS

Vi har just genomfort en utvirdering kring hur genomgéngen COVID 19-infektion
péverkar motorisk och icke-motorisk symtomatologi vid PS. Patienter som haft COVID
jamfors med kontrollpatienter som inte haft infektionen. Data har samlats in med en
flik med riktade fragor i PARKreg. Data visar att infektionen pa liangre sikt inte
forsamrar patienternas parkinsonsymtomatologi.

Dyskinesikarakterisering

I en randomiserad blindad cross-over studie med 35 patienter som har dyskinesi-
problem, karakteriseras patienternas dyskinesier vid olika typer av dopaminerg
stimulering (L-dopa, dopaminagonister). Djurforsoksdata ger anledning att formoda
att patienterna beroende pa typ av dopaminergt ldkemedel far olika typer av
dyskinesi/dystoni, vilket nu ocksa bekraftats i den humana studien. Detta 6ppnar for
en mer effektiv behandling av dyskinesier/dystoni vid PS. Patienterna som deltar i
studien har identifierats med och studieresultaten dokumenterats i Parkinsonregistret.

Avancerad CDS-terapi: Underbehandling

Avancerad CDS-terapi ger ofta pataglig forbattring av motoriska fluktuationer, icke-
motoriska symtom och hélsorelaterad livskvalitet hos patienter med avancerad PS. Det
finns flera indikationer pa att dessa terapier ar underutnyttjade i Sverige och andra
lander. Detta ar potentiellt allvarligt eftersom patienter och anhoriga gar miste om en
chans till battre livskvalitet. Detta ar bland annat Socialstyrelsens slutsats i de
nationella riktlinjerna for PS. Sverige har varit del av flera internationella projekt for
att ta fram indikatorer och algoritmer som underléttar att identifiera patienter som
skulle kunna ha glddje av avancerad terapi. En internationellt erkind indikator ar den
sa kallade 5-2-1 regeln (om patient har minst 5 dagliga doser av L-dopa och trots det
har minst 2 timmar i ”off” eller 1 timme med besvarande 6verrorlighet bor patienten
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utredas med avseende pé avancerad terapi) (Malaty et al., 2022). Vi har 2022 péaborjat
att vid 4 centra i Sverige pa bas av PARKreg undersoka hur vanligt det &r att 5-2-1
kriterierna uppfylls men patienten inte har avancerad terapi. Darefter att med
journalhandling och enkiit till patient och behandlande likare unders6ka om man har
informerat om och 6vervagt avancerad terapi och varfor man i sa fall fastnat for att inte
ge sédan terapi. Detta for att mer effektivt kunna motverka underutnyttjande av dessa
terapiformer.

Effekt pa somn hos Parkinsonpatienter av rotigotin

I ett nationellt samarbetsprojekt inom SWEPAR undersoks effekten pa somn av
dopaminagonisten rotigotin hos parkinsonpatienter med somnproblem.
Rorelseanalyssystemet PKG anvands for att detektera somnen kvantitativt och
kvalitativt. Parkinsonregistret anvinds for att dokumentera resultat. En interimanalys
har visat att rotigotin inte 6kar mangd somn eller somnens kvalitet, men minskar
daremot dagtrottheten.

Effekt pa somn hos Parkinsonpatienter av Lecigon-infusion

I ett nationellt samarbetsprojekt inom SWEPAR utvirderas effekten pa sémn av
infusionsterapi med Lecigon 6ver barbar pump. Somnen monitoreras med
polysomnografi och PKG fore Lecigonstart, med Lecigon dagtid och med Lecigon dag +
natt. Parkinsonregistret anvéands for patientselektion och for att dokumentera resultat.
Studien koordineras fran Lunds universitet.

Validering av den svenska oversattningen av MDS-NMS och UDysRS

Nir valideringen av MDS-UPDRS nu ar slutférd har vi paborjat att med PARKreg som
bas genomfora motsvarande Gverséttning och validering av skalorna MDS-NMS (for
icke-motoriska symtom) och UDysRS (for dyskinesier). Den svenska versionen av
dessa skalor kommer att infogas i registret. Efter validerad 6versattning och kognitiv
testning gors en storskalig validering i 300—350 patienter vid landets
universitetskliniker 6ver PARKreg.

PARKTregs anviandning for att rekrytera patienter till studier

PARKreg har fatt en viktig anvindning vad géller rekrytering av patienter till kliniska
multicenterstudier, exempel: 1. I NLX-studien anvandes registret for att hitta patienter
med signifikanta problem med dyskinesier i avsikt att analysera effekt av en potentiellt
antidyskinetisk medicinering. 2. I IRL-752 studien anvinds PARKreg for att rekrytera
patienter med balansstérning och frekventa fall i avsikt att underscka ett likemedel
som preliminért visat effekt mot fall. 3. I Bial 28—6156 studien anvands registret for att
identifiera patienter som uppfyller inklusionskriterierna for att sedan tas vidare till
genetisk testning och ev. deltagande i studie med ldkemedel med potentiellt sjukdoms
modifierande effekt.
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Oka tickningsgrad och datakvalitet.

Vidareutveckla PER-funktion och aterkoppling till patient.

Vidareutveckla och validera den elektroniska patientdagboken (on-off-appen).
Oka registrets anvindbarhet som eCRF.

g R Wb

Expandera de registerbaserade forskningsaktiviteterna.
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Svar neurovaskular huvudvark

Sammanfattning av arsberattelsen

Svenska neuroregister ar avsett for personer med sa svara besvar av migran och
klusterhuvudvarkssyndrom att de behandlas p& neurologmottagning. Registrets syfte
ar att verka for jamlik och hogkvalitativ vard 6ver hela landet och att samla data for
forskning och ge 6kad kunskap om dessa sjukdomar, deras paverkan pa patienters
livssituation och behandling. I dagslédget &r tillgdngligheten till hogkvalificerad vard for
de viirst drabbade geografiskt mycket ojimn. Oppen redovisning av data alltifrin
sjukvardsregioner till vardenheter bidrar till férbattringsarbete pa virdenheterna
parallellt med implementering av de nya nationella riktlinjerna for migran
(nationelltklinisktkunskapsstod.se).

Under 2022 har Nationella riktlinjer utvecklats inom ramen for
Kunskapsstyrningsorganisationen via samarbetet med SKR, Nationellt
programomréide (NPO) Nationell arbetsgrupp (NAG) Migrin; Riktlinje for migran
(nationelltklinisktkunskapsstod.se). Detta skapar nu mojlighet for regioner och enheter
att strukturerat genomfora behandling, bade farmakologiskt och icke-farmakologiskt.
Gemensamma CROM, PROM och PREM-métt* finns utarbetade mellan
kvalitetsregistret och de nya nationella riktlinjerna. Implementering av de nationella
riktlinjerna kommer att ske via Regionala programomrade (RPO)-organisationerna
inom respektive region. Detta kommer d& att medfora 6kad anslutning, forbattrad
tackningsgrad och medfora 6kad spridning av Registret for svar neurovaskular
huvudvark (HV-registret).

Under 2022 har antalet neuroenheter som registrerar i registret 6kat fran 53 till 58 och
antalet registrerade individer har 6kat med 1000 till 4528 (se nedan). Tackningsgrad
har preciserats och 6kat. Det nya nationella virdprogrammet for migran
rekommenderar anviandning av HV-registret for de svarast drabbade som gar pa
neurologmottagning och forvintas medfora tillskott av bade patienter och varddata till
kvalitetsregistret. HV-registret ger majlighet att utvardera behandling och
kombinationer av behandlingar for att finna vad som ger basta
aktivitetsvinst/funktionsniva for patientgruppen som helhet men ocksé pa subdiagnos-
niva. Validering av data i HV-registret pagar.

*CROM: Clinical Reported Outcome Measures, PROM: Patient Reported Outcome Measures, PREM:
Patient Reported Experience Measures

Styrgrupp
Styrgruppen har utvidgats under 2022 och bestér av lakare fran Stockholm, Uppsala,

Link6ping och Goteborg, huvudvérkprofilerade sjukskoterskor fran Stockholm och
Orebro och tva patientrepresentanter frin Stockholm och Géteborg.
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Bakgrund och syfte

Malgrupp ar patienter med sa svara priméra huvudvéarkssyndrom att neurologisk
expertis kravs, dels for att sitta korrekt diagnos enligt internationella kriterier, ICHD-3
(The International Classification of Headache Disorders 3rd edition), dels for att kunna
ge avancerad behandling. Dessa patienter kan inte fi adekvat vard inom annan
varddisciplin utan remitteras till neurologenhet ettdera for att diagnosen ar oklar eller
forsta linjens behandlingar enligt vdrdprogram inte givit tillfredsstillande effekt. Dessa
patienter har stor negativ paverkan pé sin livssituation, arbetsférméga och sociala liv.
Tyvarr ar tillgdngligheten till neurolog for de svarast sjuka ojamnt férdelad i landet och
manga remisser returneras.

Det 6vergripande syftet med HV-registret ar att
1. samla strukturerad information
2. bidra till hogkvalitativ, jimnt fordelad och likvardig neurologisk
huvudvarksvard i hela landet for patienter med svar neurovaskular huvudvark
3. genom Oppet redovisade data fran vardenheter, regioner, sjukvardsregioner
och riket
4. mojliggora utvardering av effekt av behandlingar och nytta for patienterna
bidra till battre foljsambhet till behandlingsriktlinjer
6. vara ett redskap i kvalitetssdkring av varden, i forbattringsarbete och ge

@

underlag for forskning

Svéara migriansyndrom

Majoriteten i malgruppen har varianter av svar migran. Kronisk migran gar med minst
15 huvudvirksdagar per manad varav fler 4n 8 dr med typiska migransymtom.
Hogfrekvent migran har 8—14 huvudvarksdagar per manad. Darutover finns ett flertal
specialformer av migrén, till exempel forlangd aura, migran med hjarnstamssymtom,
familjar hemiplegisk migran (FHM) och oftalmoplegisk migran som kraver speciella
stillningstaganden for utredning och behandling.

Typiskt for migran dr anfall med bultande svar huvudvirk upp mot tre dygn,
illamaende/krikning, ljus- och ljudoverkanslighet, 6kad sméarta vid minsta fysiska
aktivitet och behov av singlage. 20—30% har aura upp till en timme innan
huvudvirken borjar: synstorningar, domningar, talpaverkan, kognitiv paverkan mm.

Migrén ar en folksjukdom som forekommer hos ca 12% av Sveriges befolkning. Av
dessa behover ca 10% remitteras vidare till neurologspecialist, se figur 146 nedan som
illustrerar mélbilden for nivastrukturerad migréanvard enligt det utarbetade
vardprogrammet inom kliniska kunskapsstod.
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L Malgrupp fér kvalitetsregistret

e Steg 2:ca 9%

e Steg 1:ca

Pri
rimarvard 90%

ekommendationer nivastrukturerad huvudvarksvard — steg 1.3 |

Figur 146 Rekommendationer nivdstrukturerad huvudvdrksvard

Huvudvirksregistret samlar data pa gruppniva for:

o

(¢]

att folja sjukdomsforlopp

att f6lja behandling (effekt, biverkningar, sédkerhet) 6ver landet, regionvis och
per vardenhet

att folja introduktion av nya terapier

att utveckla kvalitetsregistret funktionalitet for klinisk nytta och likvirdig vard
enligt internationella och nationella riktlinjer

att samla data for klinisk forskning

Parametrar och skalor

O O 0O O O O

(¢]

Demografiska basuppgifter

Uppfyllande av diagnostiska kriterier enligt ICHD-3
Ryggvitskeundersokning

Radiologi (MRT/CT)

Behandling

Hailsorelaterad livskvalitet och paverkan pa funktion, dvs. PROM (HIT-6,
MIDAS, EQ-5D, ISI, HAD)

Arbetsformaga

PER, patientens egen registrering av anfallsaktivitet (antal
huvudvirksattacker, smirtintensitet, effekt av behandling samt paverkan pé
patientens funktionsférméga (GIS=global impact scale) och ifyllande av
funktionsskalor.

PREM-maétt under utveckling tillsammans med 6vriga delregister och
patientorganisationerna.
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Grafisk atergivning av funktionaliteten

Grafiken i patientoversikten ger en snabb Gverblick av en patients sjukdomsborda,
behov av &tgird och effekt av behandling. Graferna ar tillgangliga bdde for vardgivare
och patient.
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Figur 147 a och b Tvd grafer fran patientéversikten som illustrerar a) sjukdomsbordan
och b) antal migrdndagar per vecka och deras smdrtintensitet (uppdatgdende blé staplar
med gron (latt), gul (mattligt svar), orange (svar) eller rod (mycket svar) knopp for
smdrtintensitet) och funktionspdverkan (neddtgdende réda staplar) samt fordndring 6ver
tid.
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Anslutningsgrad

Tabell 53 Antalet registrerande enheter har 6kat fran 53 till 58 sedan 2021. Antalet
aktuella patienter vi Grsskiftet var dr 4528, en 6kning med 30,4% jamfort med 2021

Anslutningsgrad 2022
Antal registrerande enheter 58
Antal vardenheter nationellt 80

Varav privata neuromottagningar 6
Anslutningsgrad % 73%
Antal deltagande regioner 21
Andel av alla 21 regioner 100%
Antal aktuella patienter i registret 22-12-31 4528
Antal nyregistrerade 2022 1000

Tackningsgrad

Tackningsgrad kan beriknas baserat pa prevalens, pa andel patienter i HV-registret av
de som haft besok pa neurologisk mottagning eller andel patienter i HV-registret som
fatt en viss intervention.

Tackningsgrad baserat pa prevalens

Malgruppen for kvalitetsregistret dr den andel som har sa svar neurovaskular
huvudvirk att avancerad behandling och kvalificerad bedomning pa
neurologmottagning kravs. Exakt prevalens for denna grupp saknas men berzknas till
ca 1—2% for kronisk migréin i epidemiologiska studier, ca 70 000—140 000 vuxna i
Sverige. Ca 10% av dessa berdknas vara i behov av neurologisk avancerad vard, cirka
7 000—14 000. Baserat pa denna siffra och 4 528 patienter i HV-registret blir
tackningsgraden 65-33% se tabell 54.

Tackningsgrad baserat pa andel patienter i HV-registret som haft bes6k pa
neurologisk mottagning for de aktuella diagnoserna

En bestillning ar gjord till Socialstyrelsen men inga data har &nnu levererats, tabell
54-

Tackningsgrad baserat pa Socialstyrelsens 6ppna databas for besok

I Socialstyrelsens Oppna databas f6r besok pa specialistmottagning kan tyvirr

1) inte subtyper av huvudvirksdiagnoser sokas, tex G44.0 (klusterhuvudvark) eller
G43.3 (kronisk migrin),

2) inte heller typ av mottagning, i vart fall neurologmottagningar. I Socialstyrelsens
Oppna databas ingar dven invirtesmedicin och andra mottagningar. I brist pa data for
neurologmottagning har tickningsgrad berdknats baserat pa den 6ppna databasen.
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Tabell 54 Berdkning av tdckningsgrad

Berakning av tackningsgrad fore prevalens respektive bes6k

Tackningsgrad bestalld fran
Socialstyrelsen baserad pa
besok pa
neurologmottagning

Bestallt men inte kommit

Tackningsgrad berdknad fran
prevalens av kronisk migran
1-2% och att 10% av dessa
behover avancerad
behandling och bedomning
hos neurolog

65%-33%

Tackningsgrad berdknad fran
Socialstyrelsens 6ppna
databas av besok pa
ospecificerad
specialistmottagning och
migran UNS, se text ovan

29,30%

Preliminar tackningsgrad har berdknats, se tabell 54.

2022 hade 15 431 patienter besok pé ospecificerad specialistmottagning for
ospecificerad migran. Med 4528 patienter i registret blir tickningsgraden 29,3% Den
sanna tackningsgraden for individer med besok torde vara hogre om berdkningen
kunnat goras specifikt for neurologmottagning.

Tackningsgraden har 6kat jamfort med tidigare ar men dnnu fler neurologenheter
maste registrera sina patienter i HV-registret och ta emot fler patienter. Férdelningen
av besok geografiskt baserat pa data frian Socialstyrelsens 6ppna databas frén
ospecificerade specialistmottagningar och migran UNS(G39) visar betydande
ojamlikhet i landet, se figur 148.
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Diagnoser, Specialiserad 6ppen vard, Antal
patienter/100 000 inv, G43 Migran, Alder: 20-74,
Bada koénen, 2022

[ Data saknas
Minimum:119,7
Figur 148 illustrerar hur snedférdelad vdrden av migrdn UNS (G39) pa ospecificerad
specialistmottagning dr i landet. Kvalitetsregistret kan bidra till mer jaimlik vard genom
oppen redovisning av data och anslutning av fler neurologenheter.

Tackningsgrad for interventioner

Kvalitetsuppf6ljning av interventioner med nya effektivare men kostsamma
behandlingar ar ett viktigt fokus for HV-registret, sisom CGRP-hammare for kronisk
migran och ganglion sphenopalatinum-stimulering (SPG) for kronisk
klusterhuvudvirk. Totalt antal behandlingsinterventioner under aret var 5461 varav
2466 med de nya CGRP-hdmmarna som godkints fran 2019 och framat.
Tackningsgraden for CGRP-hdmmare har 6kat négra procent fran ret innan. For
tdckningsgrad av CGRP-hdmmare se tabell 55 nedan.

Tabell 55 Basdata tickningsgrad interventioner

Ar 2022
Alla aktuella patienter 4528
Pagaende interventioner vid arets slut 5461
Avslutade interventioner under aret 489
Startade interventioner 2022 1228
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Tabell 56 Tdckningsgrad for CGRP-hdmmare och SPG-operation

Totalt antal Antal patienter  Antal Andel av
. patienter med med CGRP-ak i patienter LMED*
Behandling CGRP-ak i registret 2022 med CGRP-ak (%)
registret i LMED* 2022
Aimovig injektion 2054 1297 3058 42%
Ajovy injektion 1055 981 3008 33%
Emgality injektion 213 188 735 26%
Andel
opererade
i registret
Sphenopalatinum-stimulator 2% 100%

inopererat

*LMED = Likemedelsregistret pa Socialstyrelsen som ger data om all
receptforskrivning av likemedel/ar.

Datakvalitet
Datatathet

Dataméngderna har 6kat under aret med data for 1000 nya patienter, behandlingar
och PROM.

PROM-matt i PER (patientens egen registrering av anfall och funktionsskalor HIT-6,
MIDAS, HAD, ISI och EQ-5D-5L) alternativt migrandagbok i dagligt sms-utskick ska
foljas infor insattning och uppfoljning av behandling, men sedan inte nodvandigtvis
kontinuerligt. Anviands framst vid avancerad behandling sésom CGRP-hdmmare, Botox
eller stimulatorer. For datatithet se tabell 60 och 61 under rubriken Missing values.

Dagliga sms for migransfrekvens &r ett alternativ till PER som ménga patienter
foredragit. Totalt i registret har 69,9% (3150 av 4528) registrerat via sms under ndgon
period. For 2022 finns dagliga sms-svar fran 2040 (45,5%) patienter, totalt 139 929
registreringar. 1743 individer har registrerat i minst 3 manader, som ir ett adekvat
tidsfonster for bedémning av nyinsatt behandling. Svarsfrekvensen pa sms ar mycket
hog, 6ver 90%, men ger inte lika mycket information som dagboksregistrering i PER
och ar dessutom dyr varfor en lattillgénglig app med samma information som i PER-
dagboken vore 6nskvird. For datatithet se tabell 60 och 61 under rubriken Missing
values.
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Mingden data ger goda majligheter for statistisk analys av data sisom demografiska
data, sjukdomsforlopp, effekt av olika insatta likemedel /behandlingar pa gruppniva, se
under rubriken Utveckling av utfallsmétt. Effekt av lakemedel och dosdndringar kan
foljas over tid i PER. Tyvirr saknas dock run-in-ménad for ménga patienter. Har maste
behandlare och patienter trénas att registrera minst 1 ménad innan ny behandling
inleds.

Demografiska data

Vid arets slut ingick 4528 patienter i registret, varav 82,5% kvinnor vilket speglar
migranforekomsten i populationen. For klusterhuvudvark &r konsfordelning omvénd.
Vid registreringen var medianvérdet for sjukdomsduration 21,7 ar vilket speglar att
migrin ar en progressiv sjukdom som for en andel patienter utvecklas till kronisk
migrian. Medianobservationstiden i registret ar 2,3 &r. Rapporterad &lder vid debut ar
20 ar och vid diagnos 32 ar, alltsd en fordréjning till korrekt huvudvarksdiagnos runt
10 ar!

Behandlingar

Vid arets slut hade 84% pagaende behandling. Antalet pdgdende behandlingar vid &rets
slut var 5 454; 1 218 startades och 443 avslutades under éret. Férebyggande ldkemedel
utgjorde 4 164 (76,3%), varav 2 188 (54,1%) var GCRP-hdmmare, 1 220 (30%)
botulinumtoxin och anfallsbehandlingar var 1 219 (23,3%). Data visar att manga
patienter har mer an ett forebyggande lakemedel. Vilka lakemedel som kombineras bor
analyseras i separat studie.

Data visar att registrering av anfallmedicinering ar undermalig eftersom i praxis alla

patienter med neurovaskulara huvudvarkssyndrom ska ha ordinerats detta innan
profylax sitts in.
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Tabell 57 Antal registrerande enheter och antal patienter, mén och kvinnor, pdgdende

behandling och besdk 2022.

Enhet

Albokliniken

Aleris specialistvard Axesshuset
Angered

Barnkliniken Halmstad

Capio St:Gorans Sjukhus
Centrum for neurologi Stockholm
Danderyd

Eksjo

Eskilstuna

Falun

GHP Neuro Center Goéteborg
Gavle

Halmstad

Helsingborg

Huddinge

Hassleholm

Kalix

Kalmar

Karlshamn

Karlskrona

Karlstad

Kristianstad

Kungsbacka

Landskrona

Lund

Malmo

Migranhjalpen

Mora

Motala

Neuroenheten Lakarhuset Utsikten
Neurologiska kliniken Linkdping
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Norrkoping

Nykoping

Oskarshamn

Ryhov

Skaneuro privatmottagning
Skovde

Smartmottagningen, Skaraborgs Sjukhus
Solleftea

Solna

Sunderbyn

Sundsvall

Trelleborg

Trollhattan

Umea

Uppsala

Varberg

Visby

Villingby Neuro

Varnamo

Vastervik

Vasteras

Véxjo

Ystad

Angelholm

Orebro

Ornskoldsvik

Ostersund

Total

Datauttag NEURO/HVreg 2023-03-08

*antal farre dn fem

Aktuella
patienter
(AP)
*
46
11

*

16
*
252
32
31
60
8
200
72
51
621
99
*
27
9
38
61
22
39
11
23
26
110

43
64
703

14

85
118
10
11

43

44

61
57
352

10
72
21

405

80
178
181

14

53

4524

Aktuella
kvinnliga
patienter

17
11

*

15
*
217
24
28
51
7
182
56
43
400
82
*
23
9
28
49
20
31
10
19
23
96

*

*

33
55
607

12

73
105

303

56
15

357

63
155
159

14

48

3719
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Aktuella

manliga

patienter
*

29

10
12

* % % 00

11

10
11
49

48
17

23
22

805

AP med
besék under
rapportaret

33

10

123

28
111

30
84

271

13
68

33
902

AP med pagaende
behandling vid
rapportarets slut

10

14

203
30
25
53

179
64
39

485
82

27

15
49
20
30

20
24

12
62
563

343

69
18

359

79
149
174

10

45

3628
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Tabell 58 Registrerade diagnoser, dlder vid debut och vid diagnos samt sjukdomsduration 2022.

Kronisk migran G433 2137 2,4 22 20 32,8 47,6
Migran utan aura G430 643 2,3 23,8 19,2 28,9 47,7
Migran UNS G439 626 1,7 20,5 19,1 34,4 46,7
Migran med aura G431 501 2,1 25,6 14,3 24,1 45,3
Annan specificerad migran G438 220 3,3 28 17,9 33,2 49,3
Klusterhuvudvark — episodisk G440 200 6,2 18,5 24,2 31,6 47,5
Klusterhuvudvark, ospec periodicitet UNS G440 84 4,4 12,5 22,9 33,1 50,1
Klusterhuvudvark — kronisk G440 52 5 14 36,9 38,3 51,4
Huvudvark av spanningstyp G442 24 1,7 13 21 41,7 42,5
Andra priméara huvudvarksdiagnoser G448 11 2,7 5,5 46,5 51,5 56,5
Annan neurovaskuldr huvudvark G441 8 2,3 11,2 46,1 46,3 47,2
Paroxysmal hemikrani G440 5 7,2 13 40,6 32,9 53,6
Idiopatisk intrakraniell hypertension G932 2 2,2 44,2
Lakemedelsutl6st huvudvark G444 2 19 9 48,7 56,8 62,4
SUNCT/SUNA G440 1 8,1 14,5 37,8 43,4 52,3
Total 4528 2,3 21,7 19,8 31,3 47,4

Datauttag NEURO/HVreg 2023-03-08
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Behandling

Svar neurovaskular huvudvark
Foérdelning av behandlingar (alla pdgdende)

zolmitriptan, tablet
zolmitriptan, ndsspr
Vyepti

Verapamil

Treo Comp
Topiramat
sumatriptan, tablett
sumatriptan, nésspra
sumatriptan, injekti
Sphencpalatinumstimu
rizatriptan

propranolol

Prednisolon.

02 on-demand mask
naproxen, tablett
metoprolol
Lamotrigen
kandesartan
Imigran

Emgality, injektion

Svenska neuroregister - Sv&r neurovaskul &r huvudyérk 2023-06-09

eletriptan

diklofenak, tablett
Citodon

Botox

Annat neuromoduleran
Annat ldkemedel
Annan anfallsbehandl
amitryptilin
almotriptan

Ajovy, injektion

Aimovig, injektion

0 0.05 0.1 0.15 0.2

Andel
Figur 149 Vy fran Neurodashboard. Pagdende likemedelsbehandlingar 2022.

Andel profylaktiska behandlingar

4164 av 5454 (76,3%) hade profylaktiska lidkemedel. Manga patienter har fler 4n en
forebyggande behandling. Se ovan under sektionen Datatithet.

HV-registret ger vardefull information om anvindningen av CGRP-hammare, se tabell
59. TLV har rekommenderat uppf6ljning i Svenska neuroregister. Denna
rekommendation kvarstar nu nir regionala upphandlingar ska ske. Viktigt ar att kunna
folja insattning respektive utsattning om behandlingen ar ineffektiv eller ger biverkan.

I registret ses att 64% av dem som startat fortsatt med sin CGRP-hammare, vilket
indikerar god effekt. Effekt redovisas under rubriken Utveckling och resultat av
utfallsmatt, figur 152 a, b, ¢ och d.

35% har slutat, ettdera pa grund av bristande effekt eller biverkningar; vanligast var
oacceptabel forstoppning. En del av patienterna har darfor bytt till annan CGRP-
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hammare. Andelen som fortsatt behandlas med Botox var 66%, vilket ocksé indikerar
tillfredsstallande effekt.

I registret noteras en 12%-ig 6kning av CGRP-hdmmare fran 2021 till 2022 vilket 4r en
avplaning. I Socialstyrelsens Likemedelsregister ses en motsvarande avplaning, 23%
2022 jamfort med aret innan da 6kningen var 30% béde i Likemedelsregistret och HV-
registret.

Tabell 59 Forlopp av CGRP-hdmmare (Aimovig®, Ajovy® och Emgality®) i registret
2022.

Aimovig, 2054 904 1146 257 151 1,35
injektion

Ajovy, injektion 1155 272 883 370 98 1,06
Emgality, 214 58 156 89 32 0,82
injektion

Vydura 1 1 1 0,09
Vyepti 2 2 2 0,02

3426 1234 2188 719 281

Datauttag NEURO/HVreg 2023-03-08

I figur 150 visas fordelningen i Sverige av individer som fatt ndgon av de tre CGRP-
hdmmarna pa recept enligt Likemedelsregistret, 150 a, samt enligt HV-registret, 150
b. Bilden illustrerar att forskrivningen ar fortsatt mycket ojamn, vilket 4ven avspeglas i
Huvudvirksregistret, se figur 157.

Lakemedelsstalistik, Patienter/1000 invanare, Patienter/1000 invanare som i HV-reg har
N02CD Kalcitonin gen-relaterade peptid(CGRP) registrerad pagaende behandling med CGRP-
antagonister, Alder: 20-74, Bada konen, 2022 h@mmare &r 2022, &lder 20-74, bida kénen

b

Seriel

I 0,92

0,02

W:z129
W<110

=091 ‘
@=0.72
O0<0,53

[ Data saknas
Minimum:0,34

Amiander ing
© Micrasoh, Dpensiresap

Figur 150 a och b Fordelning i Sverige av individer som fatt ndgon av de tre CGRP-
hdmmarna.
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Okat antal anfallsbehandlingar registrerade

Antal registrerade anfallsbehandlingar har 6kat till 1219 (23,3%) fran 860 aret innan.
Samtliga patienter borde dock ha registrerad akutbehandling for sina anfall innan
profylax sitts in. Var tolkning &r att HV-registret framfor allt har anvénts for att folja

profylax.

Missing value
FOr 2022 var véra viktigaste kvalitetsparametrar: specificerad subtyp av diagnos,
diagnosdatum, virdkontakt, behandling och andel med PROM-data.

Tabell 60 Antal patienter med kompletta data for kvalitetsparametrarna.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
Antal aktuella patienter 106 153 217 254 368 1706 2615 3542 4524

Diagnos med

specificerad subtyp 92 117 176 210 300 1515 2316 2978 3806
enligt ICHD-3

Diagnosdatum 61 80 120 146 191 812 1145 1419 1911
Vardkontakt 73 92 129 151 227 965 1368 1664 2024
Behandling 68 87 134 155 249 1390 2193 3032 3813
PROM/PER-reg 18 20 25 27 51 329 482 605 736
PROM/sms 2040
PROM/sms ackumulerat 3150
PROM i PER+sms for

patienter med CGRP- 1375
hammare

PER+sms ackumulerat
for alla som startat 1941
CGRP-hammare

Datauttag NEURO/HVreg 2023-03-08
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Tabell 61 Andel patienter med kompletta data for kvalitetsparametrar (%).

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Diagnos med specificerad

subtyp enligt ICHD-3 868 76,5 811 827 815 888 886 841 841

Diagnosdatum 57.5 52.3 55.3 57.5 51.9 47.6 43.8 40.1 42.2
Vardkontakt 68.9 60.1 59.4 59.4 61.7 56.6 52.3 47.0 44.7
Behandling 64.2 56.9 61.8 61.0 67.7 81.5 83.9 85.6 84.3
PROM/PER-reg 17.0 13.1 11.5 10.6 13.9 19.3 18.4 17.1 16.3
PROM/sms 45,1
PROM/sms ackumulerat 69,6
PROM i PER+sms for patienter 60
med CGRP-hdmmare

PER/SMS ackumulerat for alla 56,7

som startat CGRP-hammare

91,7% av migran hade specificerad subtyp (migridn utan aura, migran med aura,
kronisk migrén, annan specificerad migrin). Klassificering av subtyp enligt
internationell klassifikation (ICHD-3) ar ett viktigt kvalitetsmatt som mojliggor
kvalificerad individualiserad behandling. Andel i gruppen klusterhuvudvark med
specificerad subtyp var 78,2 % (episodisk respektive kronisk, SUNCT/SUNA eller
CPH*).

* SUNCT/SUNA: Short Unilateral Neuralgiform Pain with Conjunctival injection and Tearing/Short-
lasting Unilateral neuralgiform headache attacks with cranial autonomic symptoms, CPH: Chronic

paroxysmal hemicrania

Datatitheten fOr vissa parametrar varierar mycket mellan vardenheter och regioner
och behover forbattras genom information, figur 151 nedan
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Validering

Reliabiliteten av data i registret for svir neurovaskular huvudvark kontrolleras
kontinuerligt pa tva sitt, dels genom sparrar mot felinmatning i sjdlva programvaran,
dels genom efterkontroll och analys av data tex i samband med ny inmatning av data.
Huvudvarksregistrets 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. Validering enligt standardformuldr pagéar 2023.

PROM/PREM
PROM/PREM

Ett barande koncept ir patientens delaktighet genom registreringar av PROM i PER-
modulen. Patienterna matar in migrandagar/klusteranfall, antal och svérighetsgrad
och hur behandlingen fungerar och skattar paverkan pé funktionsniva med GIS (global
impact scale). Paverkan pa livssituationen registreras: HIT-6 (fér en ménad) och
MIDAS (for 3 ménader), HAD f6r dngest och depression samt ISI fér somnpéverkan.
Patientens uppgifter visualiseras som grafer i patientoversikten, dar antal anfall,
smirtintensitet samt paverkan pa funktionsniva och livssituation over tid framgar.
Genom att klicka pa respektive stapel i migrandagboken i patientéversikten kan mer
detaljerad information f6ljas tex avseende anfallsbehandling, se figur 147 a och b.

I Patientoversikten kan effekten av vardinsatser foljas enkelt, kvalitetssdkras och ensas
nationellt. Data kan i forskningsprojekt f6ljas pd gruppnivé och regionvis.
Forloppsanalyser pa gruppniva per vardenhet, regionvis och for specifika behandlingar
kommer att kunna goras framéver i form av forskningsprojekt.

En viktig drivkraft bakom anviandningen av registret och inmatning av nya data ir den
nytta for den egna verksamheten som deltagarna och enheten upplever.

Tackningsgrad for PROM,

60% av patienter med CGRP-hammare har PROM-registreringar med HIT-6, MIDAS,
HAD, ISI och EQ-5D, dagbok och/eller sms-svar.

Det ar framfor allt patienter med avancerad behandling som registrerar PROM. Totalt
3426 patienter har erhallit CGRP-hammare, varav 2188 pagaende. Se tabell 61

Patientens Egen Registrering (PER)

PER-registreringar (av sjukdomsaktivitet, PROM och PREM) anvinds rutinmassigt for
bedomning av sjukdomsboérda och for uppfoljning av insatt behandling. Antalet
registreringar i PER var 31 003 under aret. Antal aktuella patienter med PER-
registreringar var 1963, varav under aret 945, andel 20,95%. PER anvinds periodvis
infor insdttning av ny behandling och dess uppf6ljning.

254/ 265



Arsrapport 2022

Dagliga sms vid behandlingsstart/ tackningsgrad

Av registrets 4 528 patienter har 3 150 under nagon period besvarat dagliga sms,
tackningsgrad 70%. Under 2022 besvarade 2 040 (45%) patienter sms.
Svarsfrekvensen pa dagliga sms avseende migrananfall (Nej, Ja, smirtintensitet 1—10)
var >90 %.

PREM saknas dnnu men arbete pagar inom Svenska neuroregister for ett gemensamt
instrument om hur pass nojd patienten ar med sin behandling.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Utveckling av resultatmatt — férandring av HIT, MIDAS och
migrandagar fore och under behandling

Vi arbetar nu med att utveckla metoder for utvardering av kliniska resultat och effekt
pé sjukdomsbordan. Resultatmatt utrycker fordandring/forbéttring av funktionsskalor
eller huvudvarksfrekvens och sméirtintensitet av en given behandling. En begriansning
ar att behandling ofta startats utan run-in-manad med anfallsdagbok eller att
funktionsskalor inte métts fore start.

Vi har gjort parad analys av patienter med CGRP-hdmmare fore start och efter 3—6
maéanader pé de patienter som hade pagéende behandling 2022-12-31. I denna analys &ar
patienttalen relativt sm& men visar tydliga resultat, se figur 152 a, b, ¢ och d nedan.
Med storre datamangder kan man framover analysera resultat gruppvis fore och under
en intervention.

279 patienter hade dagboksregistrering i PER och visade en medianminskning med 6
migriandagar per ménad, figur 152 a och 73 patienter med SMS-rapportering hade en
medianminskning med 6 migréandagar per manad, figur 152 b, vilket ar jaimforbart
och tom béttre dn vad som visats i randomiserade placebokontrollerade
ldkemedelsprévningar.

117 patienter hade HIT-6 bade fore start och efter 3—6 ménader och visade en
medianforbattring med 6 enheter, figur 152 c. Forbattring med 5 eller fler enheter
anses som Kliniskt betydelsefull férbattring.

86 patienter hade MIDAS béade fore och efter start och visade en minskning frén 72 till
23, 5 vilket visar forflyttning fran grad IV (Mycket svar paverkan) till betydligt ldgre
péaverkansgrad, figur 152 d.

Figur 152 a, b, ¢ och d illustrerar klinisk forbattring av migrandagar per ménad

(figur 152 a och b) samt forbattring senaste manaden av HIT-6 (figur 152 ¢) och
senaste 3 manaderna av MIDAS (figur 152 d).

255/ 265



Arsrapport 2022

a . b
- ]
©
-5
[+]
F=] . .
g : &2 30
o &5t 2
g8 40 1 E L
-
EE T2 .
—c ] Eg 20
ol i 8 ) .
] 2= Median: 15
T c 20 oW
x 5 —
3] 55 i
£ Median: 13 c2 10 Median: 9
© <<
© Median: 7
[ =
£ I J
0 n=279 n=279 0 n=73 n=73
Baseline 3-6 manaders uppféljning Baseline 3-6 manaders uppféljning
c y Median: 66 Median: 59 d
] : .
60 | 200 :
. .
. .
© %)
E 40 * ‘ 5
T =
100
20 Median: 60
J Median: 17.5
0 n=117 n=117 0 n='g6 n=86
Baseline 3-6 manaders uppfoljning Baseline 3-6 manaders uppfélining

Figur 152 a, b, ¢ och d illustrerar klinisk forbdttring av migrdndagar per manad

Kvalitetsindikatorer for migran

1. Andel patienter med specificerad subtyp av migrin enligt ICHD-3

2. Andel patienter med kronisk migran (G433) som erbjudits profylaktisk
behandling med Botox respektive CGRP-hdmmare nar annan farmakologisk
behandling varit otillracklig
Andel patienter med registrerat debutdatum
Andel patienter med registrerat diagnosdatum
Andel patienter som registrerat HIT-6 eller MIDAS minst 2 ginger
Andel patienter som registrerat anfall i minst 3 ménader
Andel patienter insatta pA CGRP-hiammare med besok /telefonkontakt minst 3
ganger under de férsta 6 manaderna

N ook
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Kvalitetsindikatorer for syndrom med klusterhuvudvark
(Hortons huvudvark)
1. Andel patienter med specificerad kluster/Horton-subtyp enligt ICHD-3
2. Andel patienter som erbjudits profylaktisk behandling
3. Andel patienter som ordinerats anfallsbehandling med sumatriptan for
injektionspenna och/eller oxygen
4. Andel patienter med registrerat debutdatum
5. Andel patienter med registrerat diagnosdatum

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anviandning av registret och for god
rapportering ir den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen r 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.

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska gréanssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvdnda vid
patientbesoket. Har sammanfattas den information som behandlande ldkare behéver
som utgangspunkt for besoket och for de beslut som behdver tas. Detta dr troligen den
for sjukvardspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som motiverar till
rapportering i registret for svar neurovaskular huvudvirk. Patientéversikten har ocksé
den fordelen att data om patienterna hela tiden anvénds och ddrmed granskas och
foljaktligen kvalitetssékras.

Utdatafunktioner

For att motivera medverkande enheter att samla in strukturerad klinisk information s&
ar det en grundldggande funktion att erbjuda tillgang till de data som man rapporterat.
Vi har alltsedan starten arbetat efter mélsittningen att ge deltagande enheter maximal
tillgang till sina egna data och med aren utarbetat en alltmer sofistikerad arsenal av
verktyg for atkomst av registerinformationen och den egna enhetens resultat. Fran
borjan var detta tankt for de som deltagit i registerarbetet men med tiden har vi i
okande utstrackning stravat efter att gora data tillgangliga aven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet.

Neurodashboard

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

Administrativ niva: Riket

Alla patienter

43.1% 77.8%

st ett registrerat Har pigiende behandling

+

Datatathet (figur) i
Behandling (figur) i Tid debut till férsta behandling (figur) +

Figur 153 Vy fran Neuordashboard for svar neurovaskuldr huvudvérk 2023-05-02.
Data kan visas for varje vardenhet med en enkel knapptryckning. I Antal

registreringar visas 1 tabell med antal patientregistreringar frdan de sex
sjukvardsomradena. I Antal behandlingar visas fordelning och antal behandlingar
som dr 10 eller fler.

Svar neurovaskuldr huvudvark
1400 Antal registrerade patienter for Riket

1200

1000 -

800

Antal

600

400

200

Svenska neuroregister - S¥&r neurovaskul &r huy udv&rk 2023-06-09

2018 2019 2020 2021 2022

—e— Debuterande —e— Diagnostiserade —e— Inkluderade

Figur 154 Vy fran Neurodashboard for svar neurovaskuldr huvudvirk 2023-05-02. Data
kan visas for varje vdrdenhet med en enkel knapptryckning. I Antal registreringar visas i
tabell med antal patientregistreringar fran de sex sjukvdrdsomradena. I Antal
behandlingar visas fordelning och antal behandlingar som dr 10 eller fler.
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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 tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter dr de si kallade urvalslistorna dir enheterna,
med ett enkelt klick, har tillgang till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier
av patienter sdsom “véra patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

Behandlingsutfall

Analys av utfallsmatt I migrandagar och funktionsskalor visar att avancerad
behandling gor nytta for patienterna. Se figur 152 a, b, ¢ och d ovan som exempel pa
utvirdering av registerdata. Kvalitetsregistret ar vil dgnat att utvirdera interventioner
alltifrén pa vardenhetsniva till hela riket.

Kvalificerad diagnostik och avancerad behandling
Registret har hog andel av patienter med specificerad subtyp av diagnos enligt ICHD-3
och pagaende behandling vilket indikerar god kvalitet.

Utveckling over tid

Savil anslutningsgrad som tdckningsgrad har 6kat for varje ar sa att mer data kan
jamforas alltifran vardenhet till riket.

Jamforelse av resultat mellan sjukvardsregioner och
regioner

Antal registrerade patienter skiljer stort mellan sjukvardsregionerna. Stockholm och
Uppsala-Orebro har flest antal fall i forhallande till befolkningsunderlaget, Vistsvenska
har lagst antal, se figur 155. Antal registrerade patienter per 100 000 invanare skiljer
sig ocksa mellan regioner/lin, figur 156, och varierar mellan 4,5 och 125 per 100 000.
Andel med minst ett registrerat besok varierar mellan 3 och 96 %. Samtliga regioner
visar en 6kad registrering.
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Figur 155 Antal registrerade patienter per 100.000 inv. och sjukvdrdsregion.
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Figur 156 Antal registrerade patienter per region per 100 000 invdnare 2021 och 2022.

Behandling skiljer sig ocks& mellan sjukvardsregionerna. Andelen Aimovig ar storst i
Sydostra sjukvardsregionen och forhallandevis stor i Norra sjukvardsregionen och i
Stockholm. Botuliumtoxin dominerar i Uppsala-Orebro och #r férhallandevis stor i
Norra regionen jamfort med 6vriga, se figur 157. Likasé dr andelen med CGRP-
hiammare ojamn mellan regionerna och vardenheter. Vid fortsatt anvindning av
registret kan forbattringar féljas 6ver tid
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Figur 157 Fordelning av CGRP-hdmmare och Botox per patient i sjukvdrdsregionerna.

Skillnader mellan enheter avseende besok och antal
rapporterade behandlingar

Norrkdping, Uppsala och Skévde hade storst andel registrerade besok under aret
(>70%), Ostersund och Skévde (60—70%), alla andra firre och 23 enheter hade inte
registrerat nagra besok alls. 49/58 enheter har registrerat pidgéende behandling av
>70% av sina patienter. Fyra enheter har registrerat behandling hos farre dn 70% och 4
enheter har inte registrerat ndgon behandling alls. Registerdata tydliggér behov av
forbattringsarbete med riktade forbéttringsinsatser for bade region och enheten.
Nyttan for varden blir mer likartad jamlik vard. Olikheterna i behandling mellan
enheter/regioner kan beforskas. Mindre effektiva behandlingsmetoder kan utvirderas
och fasas ut baserat pa registerdata (se nedan punktlista).

Forhoppningsvis kan den 6ppna redovisningen av registerdata, kvartalsrapporter till
vardenheterna, utbildning om registret och samverkan bidra till att fler patienter far
tillgéng till neurologisk specialistvard, far kvalificerad diagnos och kan erbjudas
avancerad behandling.

Mojligheten finns for alla kliniska enheter att exportera sina egna resultat i Excel-
format, att anvénda urvalslistor och 6ppen dashboard gor det majligt for varje enhet att
fortlopande forbattra sitt arbete och jamfora sig med andra enheter och regioner vad
giller registrering av patienter och behandling.
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Effekter/Nytta for varden av registret

e Registret kan pé gruppniva (nationellt/regionalt/lokalt) f6lja sjukdomsbérda
och behandling, framst vilka lakemedel som satts in eller avslutats, effekt och
biverkningar. For den enskilda patienten ger patientoversikten stod for val av
behandlingsinsats i enlighet med nationella rekommendationer/vardprogram
for behandling.

e Den Oppna redovisningen av data i dashbord 6kar medvetenheten om
olikheter i varden och driver pa anviandande av rationell behandling enligt
riktlinjer.

e Fordelen med registret jimfort med Likemedelsregistret dr att sjukdomsborda
och effekt av behandling kan foljas 6ver tid med utfallsmétt. Av alla patienter
som forskrivits CGRP-hammare enligt Likemedelsregistret har 38%
registrerats i Huvudvirksregistret.

e Registret ger bra underlag for beslut om fortsatt behandling med eller
utsittning av ett visst ladkemedel {or rationell 1akemedelsanvindning och
kostnadsbesparing. Exempelvis avslutades CGRP-hdmmare for 23% pga.
utebliven effekt eller biverkningar baserat pa data fran huvudvarks-dagbok,
SMS och PROM (HIT-6).

e Patienter med komplicerad sjukdomsbild kan mer effektivt aktualiseras for
avancerad behandling s att vardkvalitetsnivan hojs.

e Den 100-procentiga registreringen av avancerad behandling med SPG vid svar
kronisk klusterhuvudvark har givit ett bra underlag f6r utvirdering av
sikerhet och effekt Gver tid.

P4 gruppniva visar analys av ldkemedelsbehandling och antal registrerade per 100 000
invanare betydande skillnader mellan regionerna och visar pa nédviandigheten av
fortsatt arbete med information for att uppné mer jamlik vird. Som exempel ses stora
regionala skillnader for CGRP-hdmmare, se figur 152 a-d. Skillnaderna kvarstir men
har minskat ndgot 2022 jaimfort med 2021.text

Framtidsplaner

For ytterligare geografisk spridning och forbattring av datatithet kvarstér behovet av
utbildningsinsatser till virdenheter om nyttan av registret, hur man anvander det i
motet med patienter och systematiskt registrerar data med hog kvalitet. Dar ar
utbildning av patienterna hur de skall anvinda PER en viktig del.

Lathundar for registeranvindning f6r vardgivare och patienter finns pa Svenska
Huvudvarksséllskapets och Svenska neuroregisters hemsidor
(www.huvudvarkssallskapet.se, www.neuroreg.se).

Rédgivning per email och telefon till virdenheter vid behov ar fortsatt viktigt.
Webbinarier/Digital utbildning f6r neurologer gavs i samband med
huvudvarksutbildning for neurologer oktober 2021, fysiskt/digitalt oktober 2022 och

planeras fysiskt/digitalt oktober 2023. Besok pé plats kan i de flesta fall erséttas av
digitala moéten for riktade insatser.
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Spridning av registret till fler virdenheter kommer att hgja vardkvaliteten genom 6kad
medvetenhet om behandlingsmojligheter enligt nationella och internationella
riktlinjer. Fler svarbehandlade patienter kommer att exponeras for majligheten till
avancerad farmakologisk- eller stimulatorbehandling.

Via foreldsningar pé patientforeningarna far patienter kunskap om HV-registret och
kan trycka pa sin vardenhet om registrering. Det ar fortsatt visentligt att patienterna
fran januari 2022 kan se sina egna PER-data retrospektivt. Pa s sétt bibehalls
patienternas motivation att registrera PROM i PER. Virden belastas inte extra med
dessa registreringar.

En webbaserad applikation (app) for forenklad egenregistrering for patienter har hog
prioritet. Med en app kan patienterna registrera nir som helst, dvs mer
realtidsregistrering med hogre datakvalitet och till en lagre driftskostnad dn SMS. SMS
ger inte heller samma méangd information som registrering i PER-dagboken eller en
app skulle ge. App-data skall kunna importeras till Huvudvérksregistret pd samma satt
som PER-data. Finansiering frin externa kallor kommer att kravas for utvecklingen.

Fortsatt planering for att inkludera fler specifika huvudviarkssyndrom, ndrmast
sjukdomen idiopatisk intrakraniell hypertension (IIH).

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

1. Att sprida registret geografisk och 6ka anvandningen av registret vid fler
neuroenheter och regioner fortsitter. Virvning av lokala/regionala
ambassadorer pagér via bland annat specialistféreningens projekt
Huvudsaken.

1. Kvartalsrapporter och Nyhetsbrev med data och information fran
Huvudviarksregistret som del i Neuroregistrets utskick.

ii. Riktade informationsbrev till neuroenheter.

iii. Foreldsningar om Huvudvarksregistrets pa Svenska
Neurologforeningens érliga Neurologivecka dr en stdende punkt,
sarskilt vikten av att registrera avancerad behandling i
kvalitetsregistret.

iv. Webbseminarier och foreldsningar IRL for vardgivare for att forbattra
datakvaliteten inkluderande utbildning om PER-modulen.

2. Att 0ka tackningsgraden for malgruppen, dvs for de som behover
neurologspecialist och mer avancerad behandling.

3. Forbéattrad tdckningsgradsberdkning baserad pa unika individer med aktuella
diagnoser med besok pa neurologmottagning i nimnaren (bestillning fran
PAR) respektive baserat pa unika individer med aktuella interventioner som
skall foljas (bestéllning frén Likemedelsregistret).

4. Anslutning till Varden i Siffror under 2023. Méatt: Tid fran remiss till nybesok

(registrering i registret) for nya patienter. Andel patienter med avancerad

behandling som har PROM-data.

Att ytterligare bredda styrgruppen till fler regioner.

o

6. Arbete pagéir med att formulera presentationen av utdata i Dashboard.
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7. Att vidareutveckla matt och malviarden for god vard, dvs processmatt och
utfallsmétt, speciellt fokus pA PREM-métt i samverkan med
patientrepresentanter och hela Svenska neuroregister.

8. Datakvaliteten for de viktigaste kvalitetsindikatorerna sker kontinuerligt.
Planeras utvidgning med nya kvalitetsindikatorer 1) tid frin remiss till
nybesok samt 2) andel patienter med kontakt i samband med besvarsperiod av
klusterhuvudvark.

9. Validering mot killdata ar inledd 2023

10. Revidering i behandlingsmodulen 2023 for registrering av tidigare
behandlingar.

11. Utveckling av webbaserad app for huvudviarksdagbok for forenklad
registrering for patienterna. Finansiering via fler externa kallor kravs.

12. Att tillsammans med RPOerna inom NPO-organisationen ge spridning av
registret.

13. Att folja forskrivningen av avancerad migranbehandling mellan regionerna

14. Att folja regionernas foljsamhet till riktlinjerna med bade uppfoljning och
utfasning av ineffektiva lakemedel

15. Att f6lja introduktion av nya lakemedel pé ett strukturerat sétt och 6ka
kunskapen om vilka subtyper av migrin respektive klusterhuvudvirk som ar
lampliga malgrupper for dessa behandlingar.

Langre fram

Ut6kning av HV-registret kommer pa négra ars sikt 4ven att omfatta migranpatienter
med komplexa/experimentella behandlingar, migrinrelaterad stroke och idiopatisk
intrakraniell hypertension.

Publikationer

1.  Ett forskningsprojekt utgdende fran Neuro Akademiska sjukhuset i Uppsala
med anvindande av registerdata startades varen 2020.
QuantifyResearch och TEVA har beviljats datauttag 2021 och analys péagar.
Utbildningspublikationer (instruktionsPM) via Svenska neuroregister och
specialistforeningens hemsidor.

4. Kvartals- och drsrapport for forsta aret med erenumab (2019) bestéllda av

Novartis for deras rapport till TLV.

Kvartals- och &rsrapport bestéllda av Lilly for 2021 for deras rapport till TLV.

e

6. Artikel om Huvudvirksregistret i Huvudjournalen 2022, som ar
patientforeningens tidskrift

7. Nationellt virdprogram for migrian via Kunskapsstyrningens organisation,
SKR.
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