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Forord

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

Syftet med Svenska neuroregister ir att samla relevanta kvalitetsregister inom
neurologin for att erbjuda en enhetlig metod for strukturerad dokumentation av
kliniskt relevanta data for de storsta patientgrupperna. Med undantag for stroke, som
ju har sitt eget avancerade kvalitetsregister i Riksstroke, ryms nu huvuddelen av
neurologins sjukdomsgrupper bland Svenska neuroregisters delregister; multipel
skleros, Parkinsons sjukdom, narkolepsi, myastenia gravis, inflammatorisk
polyneuropati, epilepsi, epilepsikirurgi, svar vaskular huvudvark,
motorneuronsjukdomar, hydrocefalus och neuromuskulira sjukdomar. Det finns ett
uttalat intresse att fler sjukdomsgrupper ska 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 gilla dven 6vriga sjukdomsgrupper.

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

Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya

utmaningar vilket vi visat genom att i mars 2020 genom pa kort tid utveckla och inféra
en mekanism for att samla in data pa Covid19 bland vara patienter, vilket framfor allt
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visat sig relevant for MS. Sedan Covid19 inte ldngre klassificeras som en 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 ir 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 vér 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 sjidlvstiandigt kvalitetsregister fram till hosten
2018, under namnet Neuromuskuldra Sjukdomar i Sverige (NMiS).

Kvalitetsregister och Beslutsstod

Svenska neuroregisters barande idé dr att motivera varden till registrering av
strukturerade virddata genom att erbjuda klinisk nytta:
e ett granssnitt med en patientoversikt som underlattar det kliniska arbetet,
o enkel tillgang till egna data for forbattringsarbete i varden, och att
e erbjuda en plattform for patientmedverkan i virden féor 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 saval kvalitetskontroll som
verksamhetsuppfoljning. Genom att sammanfatta och grafiskt visa den enskilde
patientens sjukdomsforlopp far vardgivare och patient ett effektivt verktyg nar beslut
ska fattas om den fortsatta 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, dr CE-markt och
disponeras av de deltagande enheterna enligt avtal mellan sjukvardshuvudmannen och
Carmona. Varje klinisk enhets data tillhor séledes kliniken och lagras och hanteras
separat och ar tillgdngligt for kliniken for statistik och analys. Patienter som avbdojer
medverkan i det nationella registret gar darfor inte miste om den
véardkvalitetssikrande funktionen i IT-verktyget.

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

Deltagande enheter

Ett 80-tal kliniska enheter runt om i landet, inklusive landets alla neurologkliniker,
rapporterar till Svenska neuroregister. 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 sdga hur val uppgifterna i
kvalitetsregistret tdcker det som det har for avsikt att tdcka.”

Da olika kvalitetsregister registrerar olika aspekter av vard paverkas ocksd 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 ir 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 pagar stora internationella sdkerhetsuppf6ljningar, s.k. post
authorization safety study (PASS) av nya MS-ldkemedel. Dessa projekt d&r mangériga
och bygger pa data fran Svenska neuroregister/MS-registret. I avtalen mellan
Karolinska Institutet och respektive sponsor ingér ett st6d till Svenska neuroregister.
Argumentationen ar att vetenskapliga studier med extern finansiering kan bidra till
registrets drift nir projektets framgang ar villkorat av en fortsatt utveckling av registret
som garanterar fortsatt datainsamling av hog kvalitet. Detta géller i synnerhet Svenska
Neuroregister dar de data som kravs for forskningsstudierna skapas just av registrets
existens — utan registrets design skulle data inte kunna himtas varken ur journaler
eller andra varddokumentationssystem. Mark saledes att dessa avtal ar tecknade
mellan respektive foretag och Karolinska Institutet som har arbetsgivaransvaret for
flera av Svenska Neuroregisters medarbetare.

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

Forbattringsarbete

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

En barande tanke i vart arbete har fran borjan varit att deltagande enheter ska fa
tillgang till sina egna data vid behov. Med tiden har vi utvecklat en rad sofistikerade
verktyg for datadtkomst, inklusive sokfunktioner och mojlighet till data-export av egna
data i Excel-format, dashboard, fordesignade diagram och tabeller samt vér avancerade
funktion VAP (visualiserings och analys-plattform) dar anviandaren kan vilja
parametrar och begriansa urval enligt behov. Bland dessa finns siledes rapporter om
hur respektive enhet presterar mot de nationella riktlinjerna. Vi har dock méarkt att
deltagande enheter i en begriansad utstrackning systematiskt 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 omradet ar
registret viktigt for vart Nationella programomrade (NPO) och vice versa. Under aret
har darfor fortsatta kontakter och moten 4gt rum mellan registerhéllaren och NPO.
Svenska neuroregister har stora majligheter att leverera den data som behovs for NPOs
arbete inom de aktuella sjukdomsgrupperna och varje delregisterstyrgrupp har med sin
nationella forankring mojlighet att fungera som en nationell arbetsgrupp vid behov.
Det ar sjalvklart viktigt att vi har en stor forstéelse for varandras uppdrag,
forutsattningar och arbetssatt och en tat kontakt efterstrivas.

Framtidsutsikter infor 2023

Svenska neuroregister ar etablerat som ett viktigt verktyg i varden och kvalitetsarbetet
inom neurologi och vi har anledning att tro att detta ar en utveckling som kommer att
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 ldkemedel 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 virddata. Det stir nu klart att nagot
liknande inte kommer att forverkligas i de pdgdende upphandlingar av datajournaler
som pagér i landet. Ddrmed ser vi att behovet av specialiserade IT-16sningar for
kvalitetsregister av den typ som Svenska neuroregister/COMPOS DS erbjuder kommer
att kvarstd under manga ar an.

Vi ser darfor med oro pé utvecklingen att 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 séval sjukvarden i stort som den enskilda
patienten till godo:
e Patientoversikten enligt var modell, dar IT-granssnittet och de data denna
bygger pa ags av sjukvirdshuvudmannen, ar forenlig med géllande lagstiftning
e Patientoversikten med sina grafiska egenskaper stimulerar till strukturerad
och fullstindig dokumentation av klinisk information langt béttre 4n de mallar
for strukturerad journalforing som finns i datajournalerna
e Patientoversikten kvalitetssikrar den kliniska verksamheten genom att gora
relevanta data tillgangliga pa ett satt som ar 6verldagset datajournalerna
e Patientoversikten driver kvaliteten av data i kvalitetsregistret ocksé genom att
insamlad data visualiseras och anvéands
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 héall att det ar virdens uppgift att samla in
patientrapporterade matt, s.k. PROM/PREM. Vi héller med om att detta rent juridiskt
maste ske inom system for den lokala virddokumentationen. Svenska neuroregister
foljer denna princip genom att vér 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 15746 X X X 4

Kronoberg Ljungby X X 5}
Véxjo X X X X X X X X 28
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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 dtgirder som ska vidtas, samt
kvalitetskontroll pa den klinik som har hand om dig. Informationen fors 6ver till IPN-
registret frin 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 ocks& mdjligt for den klinik
som har hand om dig att férbéttra Din vird och varden for Gvriga patienter som har
samma diagnos som du. Data kan dven anvindas pa nationell nivé 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 péverkas 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 bestar 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

17 /46



IPN Arsrapport 2022

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 én 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 vil 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 stilla 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 2 Vy frdn 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 3 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 4 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.
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Tabell 2 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 3 avspeglar andel patienter med kroniska inflammatoriska polyneuropatier
(GBS ar exkluderad) som finns i IPN-registret i forhallande 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 dterfanns 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, ar det sannolikt s 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 3 Tdckningsgrad (%) for Svenska neuroregister - IPN (exklusive GBS) kumulativt per ar och vdrdenhet.

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 5 Tdckningsgrad (%) i IPN-registret uppdelat pd kon samt totalt.

Tackningsgrad (%) Svenska neuroregister - Polyneuropati och patientregistret

Individer med inflammatorisk polyneuropatii neuroregistret jamfért med patientregistret— 2021

Karolinska universitetssjukhuset Huddinge

RIKET

Owiga vardenheter

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 0% 100%

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

Kdalla: Svenska neurcregister - Polyneuropati, patientregistret

Figur 6 avspeglar enbart nya patienter med IPN (exklusive GBS) som registrerats under
dr 2021, dar 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.o.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 7 Vy frdn 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 4 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 5 IPN-registrets aktivitet i registerarbetet per enhet.

Bollnds 7 6 * *
Boras * *
Centrum fér 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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Svenska neuroregister - Inflammatoriska Neuropatier 2023-06-09
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Figur 8 (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 6, och jaimforelse med tackningsgraden frén aren innan i tabell 7.

Tabell 6 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 7 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.

26/46

80%

81%
80%



IPN Arsrapport 2022

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 8, utveckling per ar.

Tabell 8 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.
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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 9 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 20 Har 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 9 Exempel pa éversiktsbild 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 mélsittningen 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

21. Véir plan dr att gora data alltmer tillgdangliga 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 10 Vy frdn 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 tillginglig 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 anvindande 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 bedémning av dess
effektivitet

De vanligaste anvinda immunomodulerande terapier for behandling av
inflammatorisk polyneuropati framgér av nedan, figur 22.
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Inflammatoriska Neuropatier
Férdelning av behandlingar (alla pagdende)

Solu-Medrol

SCIG

rituximab
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IVIG

Cyklofosfamid
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Andel
Figur 11 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 sisom CIDP, men anses inte vara lika effektiv som IVIG for
behandling av svarare fall av CIDP.

P4 senare &r har subkutan immunoglobulinbehandling (SCIG) borjat anvéindas 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 ocksa 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 ldgre 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
Antal registrerade patienter fér Riket
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Figur 12 Vy frdn 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 10 Okar antal patienter med angivna processmatt sdsom
lakarbesok, behandling, andel som har skattats med INCAT m.fl. stadig med &ren i
IPN-registret.

Tabell 10 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 11 Antalet besok och behandlingar per ar.

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 12 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

Syddstra

Stocnolms regon e
MNorra -

0 50 100 150 200 250 300

Figur 13 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 14 Vy fran Neurodashboard, besoksdata 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 £

Figur 15 Vy fran Neurodashboard, bes6ksdata 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)

sciG §
8
s IVIG
VIG é
! ! ! ! ! ! ; | | | 1 | | | |
0 0.1 0.2 0.3 0.4 0.5 3 0 0.1 0.2 0.3 0.4 0.5 0.6 0.7
Andel g Andel )
B sad Ovri H B Vastsvenska Ovriga
odra vriga &

Figur 18 Vy frdn Neurodashboard. Fordelning av vanligaste
anvdnda behandlingar mot CIDP i Region Vistsvenska jamfort
med dvuriga i landet.

Figur 19 Vy fran Neurodashboard. Férdelning 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
IVIG é Prednisolon
é IVIG
0 01 02 03 04 05 06 g 0 01 02 03 0.4 05
Andel ) : Andel
B Uppsala-Orebro Ovriga % Bl Stockholms region Ovriga
Figur 16) Vy fran Neurodashboard. Fordelning vanligaste Figur 17) Vy fran Neurodashboard. Fordelning av vanligaste
anva.r.lda. bei.zandllngar 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 13 Aktuella patienter fordelat pd 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 14 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 15 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

rituximab

Solu-Medrol

Prednisolon
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IVIG

IVIG : Cyklofosfamid

neurcregister - Inflammatoriska Neuropatier 2023-06-02
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Figur 21 Vy fran Neurodashboard. Fordelning av behandling Figur 20 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
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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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