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Forord

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

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

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

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

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

- Svenska neuroregister ar designat att anviandas i kliniskt forbattringsarbete och

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

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

- Svenska neuroregister visar i realtid deltagande klinikers resultat for en rad
kvalitetsindikatorer kopplade till Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for vard vid
multipel skleros och Parkinsons sjukdom.
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- Svenska neuroregister visar med tiden alltmer av sina resultat helt 6ppet dels pa
hemsidan (neuroreg.se) och dels vad géller MS pa Vérden i Siffror (ViS)

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

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

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

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

September 2020

Jan Hillert
Registerhallare
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

Vid mitten av 1990-talet inleddes ett samarbete mellan samtliga svenska neurologiska
universitetskliniker for att bygga upp en gemensam struktur for registrering av
patienter med multipel skleros, MS. Detta arbete utmynnade i en databasstruktur som
fran borjan var avsedd som ett st6d for det patientrelaterade arbetet men som ocksa
gjorde det majligt att lokalt skota savil kvalitetskontroll som verksamhetsuppf6ljning.
Svenska multipel sklerosregistret, MS-registret, kunde lanseras officiellt sedan vi
erhallit ekonomiskt st6d frén Socialstyrelsen/SKL ar 2000.

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

Syftet for Svenska neuroregister ar att

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

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

e Tillférsédkra att riktlinjer fér vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbattringsarbete

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

e Skapa en bas for neurologisk forskning pa en nationell niva

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

7/34



Arsrapport 2019

Organisation

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

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

Det 4r en biarande princip att varje delregister ska ha nationellt stod bland de
specialister som arbetar med respektive sjukdomsgrupp och att konsensus ska sokas
for definitioner och val av parametrar.

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

Figur 1. Organisationsschema

Huvudmannaskap

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

Inomprofessionell forankring

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

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

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

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

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

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

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

Pagaende behandlingar 11888 11500 3812 3311 931 633 208 1052 233

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

MGreg - Myastenia Gravis-registret (1 diagnos)

NARKreg - Narkolepsi-registret (1 diagnos)

EPreg-Epilepsiregister (30 diagnoser)

MNDreg - Registret for Motorneuronsjukdomar (6 diagnoser)

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

NMisreg - Neuromuskuldra sjukdomar i Sverige

NKHreg - Hydrocetfalusregistret

Kvalitetsregister och Beslutsstod

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

- ett granssnitt som underlattar det kliniska arbetet,

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

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

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

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

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

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

Deltagande enheter

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

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

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

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

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

Tillvaxt

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

Ekonomi

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

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

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

Utdata och forbattringsarbete

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

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

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

Framtidsplaner 2019-2020

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

Finansiering

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

Svenska neuroregister inkluderar flera diagnosgrupper dar nya och stundtals mycket
kostsamma ldkemedelsbehandlingar redan godkénts eller kom mer att godkénnas
under de kommande aren. Fran Tandvérds- och Likemedelsférmansverkets (TLV) och
NT-rédets (for nya terapier) har principer om s.k. ordnat inférande beslutats om vilket
i minst ett fall inneburit en forvintan pd varden att de nya terapiernas sikerhet och
effekt ska f6ljas i befintliga kvalitetsregister, hittills i Huvudvarksregistret. Nar sidana
resultat forvintas rapporteras baserat pa data fran uppkommer ocksé en méjlighet till
finansiering av kvalitetsregisterutveckling

Forbattringsarbete

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

Patientmedverkan

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

Granssnitt gentemot datajournaler

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

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

Bakgrund

Narkolepsi ar en kronisk neurologisk sjukdom, med en prevalens i Sverige pa
uppskattningsvis 2 000 personer, och som oftast debuterar i tondren. Sjukdomen
karakteriseras av 0kad dagsomnighet, ofrivilliga somnattacker, kataplexi (6vergdende
muskelsvaghet av emotionella stimuli), stord nattsomn, hypnagoga eller hypnopompa
hallucinationer och sémnparalys. Behandlingen bestér vanligen av en kombination av
vakenhetsokande likemedel (modafinil, metylfenidat) och lakemedel mot kataplexi
(tricykliska eller SSRI antidepressiva, eller Xyrem (natriumoxybat). Sedan kort tid
finns aven ett helt nytt 1akemedel pitolisant (Wakix). Pitolisant ar en kraftfull histamin-
H3- receptorantagonist/inverterad agonist som forbittrar vakenhetsnivan samt
alerthet dagtid. Effekten ar utvirderad med objektiva métningar av férmégan att hélla
sig vaken och uppmarksamhet i stora forskningsstudier. Efter Pandemrix-
vaccinationskampanjen mot svininfluensa hosten 2009 drabbades cirka 500 personer,
foretradesvis barn, tonaringar och unga vuxna, av narkolepsi, ett flertal med ovanligt
kraftig symptompresentation. Behovet av ett kvalitetsregister for narkolepsi belystes av
sévil Socialstyrelsen som SKL, Lékemedelsverket och patientféreningen och som ett
resultat kunde Svenska narkolepsiregistret (NARKreg) lanseras februari 2012.

Véarden av narkolepsipatienter i landet har till att bérja med varit splittrad och fordelad
pé manga olika typer av enheter, sésom neurologiska kliniker, somncentra,
privatlakare, barnkliniker men dven férmedlad via medicin- och allmédnmottagningar i
de olika lédnen. Det var darfor viktigt att verka for en samordning av insatser och
rutiner genom ett samlat grepp, dar narkolepsiregistret ska fungera som ett nav. Det
behovs dven ett utokat interprofessionellt samarbete mellan vuxen- och
barnneurologer kring registret for att hoja kvalitén pa behandling och uppf6ljning. Ett
nytt ldkemedel introducerades runt ar 2011, natriumoxybat (Xyrem), med god effekt
vid kataplexi och stord nattsémn hos patienter dar 6vrig behandling med
centralstimulantia och antidepressiva inte givit optimal effekt. Pa grund av dess
biverkningsprofil och behov av 6vervakning - det &r GHB, narkotika som forekommer
pé svarta marknaden - var det lampligt att anvanda registret har. Anvindning av
Xyrem hos barn och ungdomar far endast ske om monitoreringen av behandlingen
sker i Narkolepsiregistret (Sveriges Kommuner och Landsting "NLT-gruppens
rekommendation till landstingen géllande landstingsstod for behandling med
natriumoxibat (Xyrem)” 2011-12-20). Aktuellt dr dessutom ett helt nytt lakemedel
pitolisant (Wakix) som har introducerats under aret, och verkar vara ett vardefullt
komplement, men &r inte rabatterat &nnu, vilket givit ekonomiska svérigheter med
anvandandet.
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Syfte

Registret ska vara ett enkelt och effektivt komplement till den medicinska journalen,
genom sitt smarta geografiska format i Compos-plattformen och innehéll av validerade
skattningsinstrument. Alla typer av forbattringsarbeten inom varden ska underlittas
genom registret. Vardutveckling och egenvéird genom PROMS (patientrapporterade
resultat) ar en sarskilt angeldagen del. Efter export av data ska Narkolepsiregistret vara
en tillgadng for vardutveckling och epidemiologiska studier pa nationell niva.

Narkolepsiregistret ska bidra till spridning av avancerad narkolepsibehandling.*
Narkolepsiregistret ska spela en viktig roll genom langsiktig biverkningsmonitorering.

* Avancerad behandling= Utveckling av behandling frdn modafinil + tricykliskt
antidepressivum till att omfatta SSRI, natriumoxibat, hypnotika till natten,
metylfenidat inkl kortverkande ritalin och pitolisant.

Parametrar och skalor

e Epworth Sleepiness Scale (ESS, dagsomnighet)
e Stanford kataplexiskala
e Global Clinical Impact (CGI-skalor) avseende

o dagsomnighet
o kataplexi
o hypnagoga hallucinationer
o somnparalys och mardrommar/orolig sémn
o psykiska symptom
e BMI
e Psykologiska symptom
e RAND-36

e EQ-5D-3L, EQ-5D-5L

e Blodtryck, puls, EKG

e Utvalda labprover (biverkningsmonitorering)

¢ PROMS=PER

e NARQoL-21

e Arbetsformaga

e SDQ-P, SDQ-S (barn)

[ ]
Patienter foljs upp med &terkommande kliniska besok, bedomningar och uppfoljning
av funktions- och livskvalitetsskattning, bedomning och uppfoljning av avancerad
terapi (ex Xyrem) samt arbetsforméga. Figur 58 visar 6versiktsbild pa registreringar
av olika variabler over tid.
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Figur 58. Oversiktsbild pd patientéversikten i Narkolepsiregistret. Grénssnittet
liknar MS-registret.

18 /34



Arsrapport 2019

Anslutningsgrad

Alla landets sex regioner och majoriteten av lanen deltar med registreringar i
Narkolepsiregistret. De 1an som 2019 saknar registreringar ar Blekinge, Kronoberg,
Gotland och Norrbotten. Det dr 46 enheter som registrerar i registret, tabell 28.

Tabell 28. Oversikt av antalet registrerande regioner, lin och enheter.

Region _____tin _____[Klinik/Enhet

Norra

Jamtland Ostersund
Vasternorrland  Ornskoldsvik
Viasterbotten Umea
Géavleborg Gavle

Bollnas

Barnkliniken i Hudiksvall
Dalarna Falun

Vastsvenska Vastra Gotaland Trollhattan
Boras
Angered

Uppsala-Orebro  Sédermanland
Orebro 13n

Vastmanland

Varmland

Uppsala lan
Sodra Skane

Halland
Syddstra Ostergoétland

Kalmar lan

Jonkopings lan

Stockholmsregion Stockholms lan

Helariket

Sahlgrenska

Barnkliniken Sahlgrenska
Barnkliniken NAL

Nykoping

Eskilstuna

Orebro

Barnkliniken Orebro US
Vasteras

Barnkliniken Vasteras
Karlstad

Uppsala

Malmo

Lund

Helsingborg

Barnkliniken Malmo

Ystad

Kungsbacka

Halmstad

Barnkliniken Halmstad
Norrkoping

Motala

Linkdping

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset
Barnkliniken Linkoping
Kalmars Barnklinik
Vasterviks Barnklinik
Varnamo

Ryhov

Barnkliniken Ryhov

Solna

Huddinge

Barnkliniken ALB
Barnkliniken Sédersjukhuset
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Aleris Fysiologlab Stockholm
Centrum for neurologi Stockholm

Antal 46,

Datauttag NEUROreg/NARKreg: 2019-12-31
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Antalet registrerande enheter har under tidsperioden 2015 till 2019 6kat frén 38 till 46.
Antalet enheter som borde registrera i narkolepsiregistret dr svarbedomt dé
sjukdomsgruppen med narkolepsi &r relativt liten och bor koncentreras till enheter
med neurologspecialister. En skattning av totala antalet enheter och tickningsgrad for
riket har gjorts och framgar av tabell 29. Tackningsgraden for registrerande enheter
har 6kat men fortfarande saknas enheter inom fyra lan.

Tabell 29. Antal registrerande enheter och nationellt skattade antal enheter samt
anslutningsgrad i % for aren 2015 till 2019

2016|2017 2018 [2019 |

Registrerande 38 40 41 a4 46
Nationellt (skattade) 50 50 50 50 50
Anslutningsgrad % 76% 80% 82% 88% 92%,

Datauttag NEUORreg/NARKreg: 2020-03-13

Tackningsgrad

Antalet aktuella patienter (som givit samtycke) i kvalitetsregistret ar 712 med
fordelning 58,2% kvinnor och 41,8% min (2020-08-21). Majoriteten av patienterna ar
i aldersgruppen 21—30 ar, figur 59.

Val| deiregister | Narkolepsi v | Visa tabell
Antal bestk Patienter i kvaliteisregistret Aktuella patienter i kvalitetsregistret
2260 735 712
Konsférdelning Aldersfordelning
{ ) Kyinnor
{58.2%)
1120 2130 3140 4150 5160 6170 7180 8190 91+

Figur 59. Oversiktsbild av antalet registrerade patienter, kons- och dldersmdssig
fordelning samt antal besok. (NEUROreg/NARKreg, 2020-08-21).

Registrerat antal aktiva patienter har 6kat fran 350 till 694 (98,3%) under tidsperioden

2015 till 2019. Den érliga 6kningen av antalet registrerade patienter framgér av figur
60 dir antalet for 2019 dr 694 registrerade aktuella patienter (data 2020-03-13).
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Figur 60. Arsvis antal och kumulativt antal registrerade narkolepsipatienter for
riket under dren 2015 - 2019.

Det nationella antalet narkolepsipatienter ar inte faststillt men senare ars bedomning
ar att antalet ar ldgre dn vad som tidigare bedomts. Utifran skattning av antalet
personer for riket har tickningsgrad berdknats for aren 2015 till 2019, se tabell 30.
Den nationella tickningsgraden for 2019 har berdknats till 33%.

Tabell 30. Nationellt antal registrerade och nationellt skattade antal
narkolepsipatienter samt tickningsgrad for dren 2015 till 2019.

2015 12016 {2017 2018 2019 |

Registrerade 350 431 587 657 712
Skattade, nationellt 1950 2000 2040 2100 2150
Tackningsgrad 18% 22% 29% 31% 33%,

Datauttag NEUROreg/NARKreg: 2020-03-13

Berdknat antal registrerade narkolepsipatienter i forhallande till antalet invanare ar for
riket (augusti 2020) 6,9 per 100 000 invénare. De ldn som har hogst antal per 100 000
invénare dr Uppsala (28,1) Jimtland (13,0) Ostergotland (10,1) Stockholm (9,8) och
Gévleborg (9,4) tabell 31. Jimforande siffra for riket var foregdende ar 6,3 per 100
000 invanare (2019-08-29).
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Tabell 31. Lansvis fordelning av antal registrerade patienter, antal och andel besok
senaste dret och registrerade per 100 000 invanare. Datauttag NEUROreg/NARKreg 2020-

08-21.

Registrerade Lakarbestk
& ki Besbk senaste te12 Sjukskbterskebestk Antal unika patienter med Andel i % patienter med bestk Registrerade aktiva patienter
aktiva senaste
N 12 manaderna . senaste 12 manaderna bestk senaste 12 manaderna senaste 12 manaderna per 100 000 invanare 2019
patienter manaderna
Dalarna 1 ] 0 0 ] 0.3
Gavleborg 27 2 0 2 T4 6.4
Halland 13 4 0 4 211 57
Jémtland 17 5 0 4 235 13
Jénkopings
12 0 0 0 0 33

lan
Kalmar lan 11 5 0 5 45.5 4.5
Skine 43 2 0 2 4.7 3.1
Stockholms
R 233 al 0 69 20.6 9.8
lan
Sédermanland 13 0 0 0 0 44
Uppsala lan 102 32 0 30 27.8 281
Varmland 10 8 0 8 20 3.5
Vasterbotten 1 ] 0 0 ] 0.4
Vasternorrland 1 ] 0 0 ] 0.4
vastmanland 5 ] 0 0 ] 18
Vastra

N 137 60 0 43 328 i)
Gotaland
Orebro lan 26 0 0 0 0 85
Ostergdtland 47 5 0 4 a5 10.1
RIKET 11 204 0 173 24.3 6.9
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Rapporteringsgrad

Okning av antal registreringar frin 2017 till 2019, pa riksniva, inom olika variabler
framgar av tabell 32 (nedre raderna). Vid jamforelser mellan enheter ses en ojaimn
registrering per patient, exempel for besok och skattningsskalorna dir bl.a.
barnklinikerna har betydligt fler registreringar per patient.

Tabell 32. Oversiktsbild pa virdenheter med antal registrerade patienter, utredningar (urval), skattningar

och behandlingar.
L
nografi plexi ling

Huddinge 2 0 131 255 35 51 92 11 53 43 186 231 217 14 84 287 185 33 22
Sahlgrenska 123 2 0 125 318 36 44 68 15 38 77 271 289 311 16 161 293 177 33 22
Uppsala 104 2 2 103 446 2 16 24 3 28 27 323 39 182 75 91 191 127 21 17
Solna 80 7 0 87 146 7 15 53 6 39 15 111 151 109 8 44 156 99 29 22
Barnkliniken Malmo 28 0 9 19 1 0 B 5 0 6 8 1 0 4 0 1 17 14 4 4
Neurologiska kliniken Linképing 27 27 0 0 27 50 8 5 15 4 16 11 24 29 27 7 28 36 27 3 2
Orebro 26 25 1 0 26 176 2 0 6 4 6 9 0 0 0 0 4 40 31 8 B
Gavle 21 18 3 0 21 10 0 1 3 2 2 7 12 8 11 2 1 37 22 2 0
Ostersund 18 17 1 3 15 50 1 4 6 3 6 1 36 43 38 0 26 39 25 3 2
Eskilstuna 14 13 1 0 14 2 0 1 1 1 1 1 0 0 0 0 0 2 2 0 0
Karlstad 12 10 2 0 12 64 0 4 5 0 1 8 2 23 24 0o 21 30 19 8 7
Lund 12 12 0 0 1 33 0 2 6 1 1 8 0 2 2 0 17 14 3 3
Barnkliniken i Hudiksvall 9 9 0 8 6 4 0 0 3 2 2 2 5 5 5 2 3 19 17 1 1
Motala 9 9 0 0 9 57 2 1 5 1 4 1 8 9 15 0 6 18 10 1 1
Kalmars Barnklinik 8 8 0 5 3 109 2 1 6 1 6 0 95 102 108 0 92 30 21 3 2
Kungsbacka 8 8 0 0 8 27 2 1 4 1 1 2 20 23 22 1 1 21 12 3 3
Barnkliniken Halmstad 7 6 1 5 2 19 1 1 1 1 1 1 26 29 20 0 1 16 14 4 4
Barnkliniken Linkoping 7 7 0 2 5 32 2 2 5 3 5 3 28 29 38 2 30 27 14 3 2
Ryhov 7 7 0 0 7 9 3 3 4 1 3 2 16 22 14 0 4 20 10 3 3
Aleris Fysiologlab Stockholm 6 6 0 0 6 6 0 0 1 0 0 3 5 9 16 0 5 15 12 3 2
Barnkliniken Sahlgrenska 5 5 0 2 3 0 3 3 3 0 3 3 6 5 0 0 0 7 6 2 2
Barnkliniken Vasteras 5 5 0 4 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 B 8 0 0
Barnkliniken Ryhov 4 4 0 2 2 19 0 0 1 1 1 1 8 16 18 0 15 12 6 1 1
Halmstad 4 4 0 1 3 3 1 1 1 1 1 0 5 8 4 0 0 7 6 2 1
Barnkliniken Vrinnevisjukhuset 3 3 0 0 3 7 2 1 3 2 3 1 4 5 12 1 19 12 7 0 0
Vasterviks Barnklinik 3 3 0 1 2 1 0 0 0 0 0 0 5 5 4 0 0 17 7 1 0
Barnkliniken ALB 2 2 0 0 2 0 0 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0 1 1 0 0
Barnkliniken NAL 2 2 0 1 1 2 2 1 2 0 1 2 3 1 2 0 2 2 2 0 0
Barnkliniken Sédersjukhuset 2 2 0 1 1 0 0 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1 1 0 0
Bollnas 2 2 0 0 2 4 0 0 0 0 0 0 4 4 4 0 4 5 4 0 0
Angered 1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 1 1 0 0 1 1 1 1
Barnkliniken Orebro US 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Boras 1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 1 0 1 0 0 1 1 0 0
Centrum foér neurologi Stockholm 1 1 0 0 1 1 1 0 1 0 1 1 1 1 2 0 0 1 0 1 0
Falun 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Helsingborg 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0
Malmé 1 1 0 0 1 1 0 0 1 0 0 1 0 0 1 0 0 3 3 1 1
Neurology Clinic, Sophiahemmet 1 1 0 0 1 2 0 0 0 0 0 0 2 0 2 0 0 2 1 0 0
Norrkoping 1 1 0 0 1 1 1 1 1 0 1 1 1 1 1 0 2 1 1 0 0
Nyképing 1 1 0 0 1 2 0 0 0 0 0 0 1 1 1 0 1 1 1 0 0
Trollhattan 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 2 1 1
Umead 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 4 0 2 0
Varberg 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 5 2 0 0
Vérnamo 1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1 1 0 0
Vésteras 1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Ornskéldsvik 1 1 0 0 1 17 0 0 0 0 0 0 17 16 16 0 7 7 2 1 1
Riket 2020-03-13 716 694 22 41 673 1877 114 163 326 64 232 240 1248 1467 1234 128 654 1407 910 176 131
Riket 2019-08-21 657 639 18 41 614 1705 106 154 312 62 224 219 1089 1271 1097 116 59 1285 825 159 119
Riket 2018-08-24 587 573 14 40 545 1146 90 121 281 55 200 190 864 986 871 88 504 1092 707 141 112
Riket 2017-09-10 431 424 7 32 397 708 79 91 236 40 170 141 676 761 686 62 425 831 547 120 103,

Av registrerade data for parametrarna ESS, Symtomskala, EQ5D (EQ5D-L3) och BMI
figur 61, framgar att antalet registreringar har 6kat under tidsperioden 2017 - 2020.
Detta beror delvis pa flera registreringar av samma variabel for en enskild patient.

Detta forklarar att dessa till antalet ar fler 4n antalet patienter. Vidare framgéar att det
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ar ganska fa registreringar av EQ5D vilket beror pa att man alltmer Gvergétt till skalan
EQ-5D-L5 som boérjade anvindas 2018—2019.

I tabell 33 redovisas antalet och andelen (%) patienter som registrerat data pa
parametrarna ESS, BMI, Symtom och Arbetsférméaga for aren 2015 till 2019. Andelen
patienter har generellt sett inte 6kat. Variabeln arbetsformaga har inte funnits med
fran borjan och EQ-5D har kompletterats med EQ-5D-5L. Detta kan forklara den laga
andel (%) som dessa tva variabler.

1600 1467
1400
127 1234
1200 109
986
1000 871
761
800 694 686
654
573639 596
600 504
424 425
400
~ I - - 116128 I
0 =mBl
Aktiva patienter ESS Symptom EQSD BMI

o Riket2017-09-10  m Riket 2018-08-24 Riket 2019-08-21  m Riket 2020-03-13

Figur 61. Oversikt av drsvis fordelning pd antalet aktiva registrerade patienter och
antalet registrerade virden for skattningsskalorna ESS, Symtom och EQ5D samt
BMI under dren 2017 till mars 2020.

Tabell 33. Antalet patienter och antalet inklusive andelen registreringar for
variablerna ESS, BMI, Symtomskala och Arbetsférméga under ar 1015 — 2019.

| o01s| _2016| 2017|2018 2019

Antal patienteri registret 350 431 587 657 694
Antal (%)

ESS 101 (29%) 135 (31%) 155 (26%) 154 (23%) 119 (17%)
BMI 89 (25%) 60(14%) 89(15%) 92(14%) 60 (9%)
Symtomskala 85 (24%) 113 (26%) 106 (18%) 100 (15%) 165 (24%)
Arbetsformaga 30 (9%) 5(1%) 19(3%) 8(1%) 30(4%)
EQSD 11(3%) 18(4%) 16(3%) 27(4%) 21(3%),

Datauttag NEUROreg/NARKreg: 2019-12-31
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Effektmatt och Arbetsférmaga

En viktig parameter som effektmatt pa behandling ar individens méjligheter/f6rméaga
att arbeta. Svarsalternativen ar: Jag ar anstilld/egen foretagare, Jag studerar, Jag har
hel sjukersittning (hel sjukpension), Jag har alderspension, Jag har ingen anstéllning
och inget av ovanstéende géller for mig.

Denna variabel introducerades 2017 och 2018 fanns 98 patienter registrerade som
2019 Okat till 114 patienter, 69 kvinnor och 45 mén (60,5% respektive 39,5%). Det ar
framst patienter i Uppsala och Sahlgrenska som registrerat. Av de kvinnor som ar
anstillda/egen foretagare anger 55% att de arbetar full tid (p4 den anstéllningsgrad de
har) och 15% arbetar <50%. Motsvarade fér mén ar 61% och 21%. Detta ger endast en
fingervisning om férhéllandet angdende arbetsforméga da antalet registreringar ar lagt.

D4 arbetsforméga ar en viktig indikator pé individens hélsotillstand finns malsittning
att betydligt 6ka registrering av denna parameter.

Kontakten med patientforetridare har varit vardefull for att inhdmta deras synpunkter
om strategi for att 6ka registreringen. De har framfort att det finns problem i
frageformuléren till skattningsskalorna. Alternativen motsvarar inte helt den situation
som patienten har.

Arbetsformaga kommer att analyseras 6ver tid under kommande ar, d&
forhoppningsvis fler ackumulerade data finns i registret.

BMI

Narkolepsi &tf6ljs ofta av en betydande 6vervikt pga. metabola stérningar. Det dr en
allvarlig halsobegransande faktor. I tider av Corona-pandemi ar det dessutom en
allvarlig riskfaktor. Vid medicinering med natriumoxybat (Xyrem) minskar ofta vikten
vilket 4r en av flera gynnsamma effekter av detta 1ikemedel. Undervikt kan dock
uppsta som biverkan. Overvikten #r ofta resistent mot sedvanliga rad om diet. Det dr
viktigt att monitorera vikten och berikna BMI vid narkolepsi. Svar 6vervikt kan vara en
bidragande indikation till att 6vervidga behandling med natriumoxybat (Xyrem).

Man kan inte utesluta att covid-19 kan vara en 6kad risk for personer med narkolepsi
pga. 6kad BMI som en f6ljd av sjukdomen. Narkolepsi har inte bara effekter pa somn
utan dven pa metabolismen. Narkolepsiregistret har bedomt det vardefullt att vara
ansluten till Svenska neuroregisters covid-19-modul och har infért den modulen.

Nationellt registrerat BMI fordelat pa kon visar att medelvarde for kvinnor ar generellt
lagre 4n ménnens, figur 62. Dock bor papekas att medelviarde kan délja bade
undervikt och 6vervikt da spridningsmatten (lagsta och hogsta varde) for BMI var 16,0
— 61,7 for kvinnor respektive 15,8 — 44,2 for man. BMI mindre dn 18,5 rdknas som
undervikt och mer d4n 25—-30 som 6vervikt.
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Figur 62. Nationellt medelvéarde fér BMI under aren 2015 till 2019 uppdelat pa kén.

ESS

Det nationella medelvirdet for insomningsattacker, ESS visar att kvinnor har négot
hogre medelviarden dn mén och for bidda har véardet legat pa ungefar samma niva 6ver
perioden 2015—2019, figur 63. Under flera ar har kritik funnits mot ESS, att skalan
inte "fingar skillnader/forandringar” som patienten upplever. ESS virdet anses vara
normalt t.o.m. 10 och fran 13 patologiskt.

Det pagar arbete med att finna alternativ validerad skattningsskala. Forslag finns men
in ar inte beslut taget om dndring.
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Figur 63. Medelvirde for registrerade ESS under Gren 2015 till 2019 fordelat pa
kon.

Lakemedelsbehandling

Antalet pdgéende lakemedelsbehandlingar har senaste aret 6kat med 10,3% (fran 825
till 910) och totalt antal likemedelsbehandlingar har 6kat med 9,5%, fran 1285 till
1407, tabell 34. I forhéllande till antalet patienter ligger andelen pagéende
behandlingar pa ungefar samma niva under tidsperioden 2016 till 2020 (framgar ej av
tabellen). I gruppen ”Ovrigt likemedel” ingér preparaten Elvanse och Attentin som
frdn 2020 &r inlagda som alternativ i registret.
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Registrering av l1akemedelsbehandlingar ar av stort viarde for utvirdering av effekt och
eventuella biverkningar. Narkolepsi kraver livsling behandling mot bland annat
overdriven dagsomnighet och kataplexi. De preparat som funnits har hos vissa
patienter inte tolererats pd grund av allvarliga biverkningar.

Ett relativt nytt preparat, pitolisant (Wakix) har godkants for behandling av narkolepsi
med eller utan kataplexi. Detta preparat har i ett fatal fall ordinerats d& andra
behandlingar inte rackt till. Pitolisant ger mindre biverkningar och kan darfor ges vid
samsjuklighet, dvs da patienter med narkolepsi ocksa har andra sjukdomar t ex hjart-
karlsjukdomar. Pitolisant blev inte godkéant for rabattering i TLV, och under 2020 ges
det knappast langre i Sverige. I 6vriga europeiska lander dr majligheten att ordinera
Wakix med kostnadsreduktion betydligt béttre.

Kriterier ar utvecklade i Uppsala infor begidran om ordnat inférande av Wakix hosten
2020: Indikation for pitolisant 4r enligt somnteamets &sikt 1) intolerans mot eller 2)
bristande effekt av 6vriga standardlakemedel for behandling av narkolepsi inklusive
natriumoxybat. For patienter med missbrukspotential eller tidigare missbruk bedéms
det vara det enda likemedel mot dagsomnighet som kan rekommenderas.
Forutsattning for forskrivning foreslas vara att patienten provat all foreliggande
standardbehandling eller uppvisar kontraindikationer for dessa (géller sarskilt
missbruk).

En sammanstéllning har nyligen genomforts av pitolisant. Via Narkolepsiregistret
identifierades 15 patienter vid neurologenheten, Uppsala som behandlades med
pitolisant. Cirka 40% visade forbéttring avseende kataplexi, fem patienter kunde
arbeta/studera pa heltid och flera rapporterade stora forbattringar i kreativitet,
kognition och koncentration. Efter utsattandet av pitolisant visade manga patienter en
forvarring av narkolepsisymtomen. (Posterpresentation av Helga Gretarsdottir,
Akademiska sjukhuset, Uppsala. 25th Congress of the European Sleep Research
Society, Sept 2020)
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Tabell 34. Pagiende likemedelsbehandlingar for dren 2019 och 2010 samt totala
antalet lakemedelsbehandlingar under 2020.

Pagaende Pagaende Totalt antal
Preparat behandlingar 2019 [behandlingar 2020 |behandlingar
148 163 295

Modafinil

Ritalin 135 148 227
Xyrem 119 131 176
Amfetamin 113 119 174
Ovrigt likemedel 88 102 149
Concerta 64 70 115
Klomipramin 23 23 54
Medikinet 19 21 37
Venlafaxin 29 33 37
Cipramil 25 24 35
Sertralin 19 25 33
Wakix (pitolisant) 15 17 24
Efexor 11 13 19
Cipralex 6 8 12
Strattera 6 6 11
Fluoxetin 5 6 7
Immunoglobulin 0 0 1
levetiracetam 1 1
Riket 2020-03-13 910 1407
Riket 2019-08-21 825 1285
Riket 2018-08-24 707 1092
Riket 2017-09-10 547 876
Riket 2016-09-23 496 712
Differens 2020-2019 85 122
Differens 2019-2018 118 193
Differens 2018-2017 160 216
Differens 2017-2016 51 164,

PER, patientens egna registreringar

Under 2019 var det 292 PER-registreringar, fordelat pd 57 patienter som till storst
andel tillhor enheterna Huddinge, Solna och Uppsala.

En mélséttning har varit att 6ka antalet och andelen registreringar via PER och att 6ka
antalet enheter som anvinder PER. S har dnnu inte skett. Fran patientforetriadare
framfors synpunkter om behov av forbattringar i It-tekniken och utveckling av
skattningsskalor for att motivera till att anvinda PER. Man saknar mojligheten att se
sina egna registreringar som de tidigare har registrerats. Arbete pagar att gora detta
mojligt.

28 /34



Arsrapport 2019

Datakvalitet

Utifrén en validering av narkolepsiregistret pagar arbete med forbattringar i det IT-
tekniska forfarandet. En del av de forbattringar har redan inforts i registret och andra
delar kommer att atgirdas senare da det ssmmanfaller med 6versyn och planerade
atgarder for hela Svenska neuroregister.

En viktig utgadngspunkt ar att patienten far rétt diagnos, att patienter vars data fors in i
registret verkligen har narkolepsi och inte ndgon annan diagnos. Diagnoskriterierna for
narkolepsi med kataplexi har uppdaterats av American Academy of Sleep Medicine och
det finns en pagéende diskussion om att narkolepsi utan kataplexi kan komma att
inkluderas i sjukdomsgruppen hypersomni, en utveckling som f6ljs av registeransvarig.
For att 0ka precisionen i diagnosticering har Narkolepsiregistret utvecklat
diagnoshanteringen. Saledes ingér nu mdjligheten att registrera de tva diagnoserna:
Hypersomni G 47.1 och Annan specificerad somnstorning G 47.8, vilket varit aktuellt
for en del patienter dir diagnosen dndrats. Framgent ska det avgoras om dessa
diagnosgrupper ska vara inkluderade i Narkolepsiregistret. Framfor allt 4r
kategorisering av narkolepsidiagnoserna noggrannare, enligt nedan. Fordelning av de
registrerade patienterna i de olika diagnosgrupperna framgar av tabell 35.

Diagnoser:

G47.4A Narkolepsi typ 1 (narkolepsi med kataplexi och/eller patologiskt 1agt
hypokretinvirde)

G47.4 Narkolepsi typ 2 (narkolepsi utan kataplexi och utan patologiskt lagt
hypokretinvirde)

G47.4W Annan specificerad narkolepsi och kataplexi (inklusive sekundir narkolepsi)
G47.4X Narkolepsi och kataplexi, ospecificerad

Tabell 35. Antal patienter med somndiagnoser.

DIE Antal aktiva
& patienter

Specificerade somnsjukdomar, andra &n narkolepsi 3
Hypersomni 14
Narkolepsi 536
Narkolepsi och kataplexi, ospecificerad 18
Narkolepsi typ 1 (med kataplexi och/eller patologiskt lagt hypokretinvérde) 86
Narkolepsi typ 2 (utan kataplexi och med icke patologiskt eller icke uppmatt hypokretinvarde) 18
Totalt 675,

Datauttag NEUROreg/NARKreg: 2019-12-31

Jamlikhet, jamstalldhet och tillganglighet

I redovisade anslutnings- och tdckningsgrad av narkolepsiregistret framgér att det ar
ojamnt fordelat i landet dir 4 14n dnnu inte registrerar i registret. Datakvaliteten ar
ocksa ojamnt fordelat dir vissa enheter har relativt god tackning av variabler medan
andra har 1ag andel registreringar.
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Det finns exempel pé att patienter har begért "second opinion” i annat landsting for att

kunna fa bli registrerad i narkolepsiregistret.

Av de data som finns idag framgar inga patagliga skillnader avseende jamstélldhet

mellan konen. Skillnader i medelvirde for ex ESS och BMI dar varden skiljer sig at

mellan kénen kan tyda pa skillnader, som kommer att féljas.

Handlingsplan

Utifrén validering av narkolepsiregistret 2019 har en handlingsplan f6r 2020

upprattats som innefattar:

Fortsatta satsningar for att 6ka tackningsgrad

Kontakt med enheter som behéver forstarkning for registrering

Nir sé tillater (utifrén rekommendationer angdende Covid-19) ska besok
goras, annars digital/telefon kontakt

Kontakt med NPO (Nationellt programomrade neurologi)

Kontakt med patientorganisationer

Strategi for storre anvindning av PROMS (PER)

Hoja datakvaliteten

Oka datatithet och datakvalitet

Forbattringar inom IT-systemet padgér med justeringar av variabler
Kompletteringar med ytterligare variabler ar planerade

Hjalpdokument ar infort

Behov av andra instrument/skattningsskalor dr patalat och forslag finns
Strategi for storre anvindning av PROMS (PER)

Plan for registrets bidrag till biittre hilsa

Utarbeta indikatorer och mélvirden for god vardkvalitet

Utvardera skattningsskalor ESS, kataplexiskalan och symtomskalan mot
RAND36 samt EQ5D.

Arbetsformaga ar en viktig indikator pa hur patienten mar. Arbete pagér for
att forbattra innehéllet i variabeln for arbetsférméga

Arbetsformaga kopplat till medicinering bér uppmérksammas. Ett exempel &r
pitolisant (Wakix) som visat god effekt i Uppsala-materialet, men dar riktlinjer
dndrats sa att lakemedlet inte langre kan ges (pa grund av att det ej godkénts
for rabatt i TLV)

BMI ar en viktig faktor att observera dar risk for undervikt eller vervikt
kopplat till diagnos/medicinering ofta foreligger. (Hogt BMI ger
samsjuklighet for somnapnésyndrom.)

Korkortsriktlinjer for korkort vid narkolepsi

Inféra modul for korkort fran EP-registret, modifierat.

Ta hjilp av brukarna

Langvarig interaktion med Narkolepsiforeningen (Pandemrix-vaccinerade fall
med narkolepsi), dom bidragit med virdefulla synpunkter pa utformningen av
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Narkolepsiregistret vid skapandet 2011, dessutom fortlépande angéende
livsvillkoren for de mestadels unga patienterna med narkolepsi efter sprutan.

o Okat samarbetet med patientforetridare frin Neuro (f.d Neuroforbundet) ir
inlett. Flera forslag har framkommit som skulle motivera till 6kad anvindande
av PER. Det ar planerat att neurospecialister (AM Landtblom och C Baier)
bidrar vid Neuroférbundets narkolepsikonferens 2020 for att belysa vikten av
PROMS/PER och svara/forklara/diskutera fragor som Neuro har om
samlevnadsfragor. Andra viktiga frigor ar franvaro av enhetlighet i utredning
av sjukdomen vilket oroar patienter. Information kravs om vilka riktlinjer
som egentligen finns for behandling och véard — dialog med SKR.

e Dokument frdn Neuro, bilaga (sist i detta avsnitt)

Handlingsplan for 6kad certifieringsgrad, sammanfattningsvis

e Forbattra datakvalitet, fram for allt registrera de mest centrala
variabelvardena

e Fortsatt arbete/support for 6kad tdckningsgrad. Styrgruppen for
narkolepsiregistret har strategi for registreringssupport. Ett problem i
sammanhanget har varit att verksamhetschefer inte ansett sig kunna stodja
sddan verksamhet lokalt och regionalt.

o Okade aktiviteter pA Hemsida for information till brukargruppen med syfte att
oka PROMs

Planeringsarbete for inforande av VAP (Visuell analysplattform)
e Forenklad 6verblick av viktiga variabler (frain MS-registret med flera)

Kvartalsrapport

Narkolepsiregistret tdnker sig att framgent presentera Kvartalsrapporter som sinds till
verksamhetschefer och patientféretradare i syfte att dterkoppla till respektive enhet for
att belysa den egna enhetens registreringar och andra enheters registreringar.

Effekt av narkolepsiregistrets insatser i
varden

Den standardiserade dokumentationen av bade subjektiva (via PER) och objektiva (via
medarbetarna pad mottagningen) utfallsmétt i form av skalor och métningar &r ett
viktigt hjalpmedel i det kliniska arbetet for att bedéma sjukdomstillstand och
behandlingens effektivitet. Informationen, de registrerade data som finns om patienten
iregistret anviands i det dagliga arbetet for att fatta beslut angdende eventuella
modifikationer i individuella behandlingsregimer.

Pé sikt kan en vetenskaplig utvirdering anviandas for att utveckla riktlinjer och
vardprogram. En styrka dr om patienterna motiveras till en noggrann dokumentation
via PER — att klinikerna (lékarna) inte bara far en "6gonblicksbild” vid tiden kring
mottagningsbesoken utan en mer kontinuerlig information om patientens situation.
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Utmaningen ar darfor att 6vertyga patienterna om individuella nyttan av PER
dokumentationen.

I samband med Covid-19 har PER varit en stor tillgdng. Bade for sjukvardande klinik
och for den enskilde individen di informationsutbyte kunnat ske via PER och samtidigt
kunnat hélla sig till folkhdlsomyndighetens rekommendationer. Enligt
patientforetradare har det tidsméssigt ocksa varit en fordel dé patienten har sluppit
avsitta tid for resa och besok.

En framtida férenkling av uppfoljning i sjukvarden kan skonjas med 6kad digital
aktivitet och PROMS.

Effekt av narkolepsiregistrets insatser i
kommunikationen med myndigheter

Pégiende dialog med Forsakringskassan pagar om svarigheterna med sjukskrivningar
som vi sett i flera fall dar deltidssjukskrivning inte godkéants. Skattningsskalor anviands
i sjukintyg.

Invaliditetsintyg for gruppen av patienter med Pandemrix-utlost narkolepsi ar aktuellt
nu och ar viktiga for en korrekt bedémning av funktionsnedséttning till foljd av
lakemedelsskadan. Registreringar underlattar i detta arbete som adresserar
Lakemedelsforsakringen och andra forsakringsbolag
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Bilaga fran Neuro.

NEUR:

Narkolepsi

Fa.rffjr trrcker w1 Meuro Markolepsi att narkolepsitegstret 4r en bra ide?

Wi ger ennostor potential med ett nark olepsiregister; for oss, for wtweckling av rya
behandlingametader ach fér att £4 en likvirdig vard dwer hela landet.

Markoleps yitrar sig valdig individuellt och har en tendens att fordndra sig dorer id med variati oner
gven dver dret. F or att kunna lira sig natkolepsins variationer och hitta 7 sitt eget™ monster i
vardagen kan ett register dver stmn, vakenhet, medicin och annat, kunna vara en bra hjdlp fdr den
egna individen

Narkolepsiregistret soulle pa sikt kunma fungera som ett Halpmedel, och med ett anvindarvinligt
och m dngfacetterat grinssnitt, bli en del i sukdomsinsikt och for dupad férstielse fir de olika wal
somm finns géllande livestil, medicinering ete. Registret ger dd bide nytta fir narkalepsidrabbade,
derasnérmaste, men samtidigt ocksd for forskare och virdpersonal.

Cenom att registrera relevant data frin de med narkoleps,, och genom aft stilla adekvata frdgor som
de drabbade besvarar, skulle narkolepsiregistret, kumma fungera som en informati onsbark full med
relevanta falta om de drabbades sjukidomshild swirigheter och situationer i livets dlika skeenden.

Syftet med registret bir wata just detta; att bidra till att forbattea vskvalitén fir de drabbadel

Det finns ett stort behov av ett il fungerande narkolepairegster dd mdnga frdgor ront diagnosen
kvarstdr att besvara och for att tydligare kunna uppticka sam band mellan olika faktorer, bide pa
indrriduell nivd och som grupp.

Viinom Neuro Natkolepsi vill med vé& medverkan firstka pdverka enveckling till ett ryggt
arrvindarvant gt inform sionasregster, som i framtiden kan ge oss chansen att inte bara ldra oss vy
egen diagnos, utan att ocksd kurma medwverka till goda forutsittningar fr framsteg inom svensk
narkolepsiforskning.

Haro Hureoleped T en fritferde idee]l frenirg muder Mamafirtamdet som daribtar Szpd daguosan varicleps. Ally irbdirthia milomeya cursstt.
an dusilehar dingos, gmmalsan e, ir whirizelkr bam bar ot fress brigg Habolaps 1
W m Ak ttrirg T att;
W smrahian o chbnzudap bidm till et progressnt och famermde T ochdbnd Techmlietfor persaver med varholepsi i Smrize.
Sunligefira verkoleps som diagros och merka som. phHfam for nfom ation rirnde befirt Tigy frsatcr from Tird och smbéille.
PFimgera san enridt i smbidlkdebatter wia pimatar och opiriae.
Verba £ att detvrsterebap Bzn forshehgem ochuandm freatesr, som pa kot el Bng sibt bardoamma ba betydeles, fortgir ochoumechee .
Uirriza frigrr rimande disgposen rerknkps.
Undar dibordabtmed oss 53 rar i oss Bitadt pa maidl pevragerkokpsiGanailcom
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