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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 virlden genom att dess kliniska uppgifter om
behandling och sjukdomsférlopp kunnat kombineras med information ur biobanker
och enkiter om livsstil och miljopaverkan. Under de senaste aren har detta resulterat i
forskningsanslag fran internationella organ pa 6ver 150 MSEK for nationella projekt,
vilket skulle ha varit omdjligt utan registret.

Svenska neuroregister anviands i neurovardens dagliga arbete 6ver hela landet, och
patienterna dr aktiva medskapare. Sammanstillda resultat ar tillgidngliga on-line i
realtid for virden och dven for patienter/anhériga for att méta informationsbehovet
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
vardgivare kan se sina egna patienters viktigaste resultat, sitt eget ldns och rikets
resultat.

- Svenska neuroregister visar i realtid deltagande klinikers resultat f6r 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 anvinda vid behandlingsbeslut.

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

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

September 2020

Jan Hillert
Registerhallare
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

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

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

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

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

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

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

Figur 1. Organisationsschema

Huvudmannaskap

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

Inomprofessionell forankring

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

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

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

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

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

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

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

Pagaende behandlingar 11888 11500 3812 3311 931 633 208 1052 233

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

MGreg - Myastenia Gravis-registret (1 diagnos)

NARKreg - Narkolepsi-registret (1 diagnos)

EPreg-Epilepsiregister (30 diagnoser)

MNDreg - Registret for Motorneuronsjukdomar (6 diagnoser)

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

NMisreg - Neuromuskuldra sjukdomar i Sverige

NKHreg - Hydrocetfalusregistret

Kvalitetsregister och Beslutsstod

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

- ett granssnitt som underlattar det kliniska arbetet,

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

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

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

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

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

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

Deltagande enheter

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

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

neuroregister, se tabell 2. Flest patienter hade MS-registret och darefter NKH-
registret och Parkinsonregistret. For tickning, se rapport fran respektive delregister.
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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 Likar,
86 Utsikten f5‘7 197 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, dir enheternas resultat avseende de
nationella riktlinjerna fér vard vid MS skickas till verksamhetsansvariga fyra ganger
per 4r. An sé linge har tvi sidana utskick gjorts. Tanken ir att klinikerna pé detta sitt
ska kunna anvianda registerdata i verksamhetsuppfoljning och -utveckling och till
administrativa uppgifter. Detta &r sarskilt pakallat for MS dar ménga kliniker har
lakemedelskostnader pa tiotals miljoner kronor och pa detta sitt far ett verktyg att folja
upp den investeringen.

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

Framtidsplaner 2019-2020

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

Finansiering

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

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

Forbattringsarbete

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

Patientmedverkan

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

Granssnitt gentemot datajournaler

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

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

Bakgrund

Epilepsi ar den diagnos som har storst patientpopulation av de neurologiska diagnoser
som registreras inom Svenska neuroregister, cirka 60 000 vuxna personer. Varden av
patienter med epilepsi &r spridd over hela landet pa en méngd olika sjukhus och
mottagningar i bade offentlig och privat regi. Spridning av anvindande av ett
kvalitetsregister for epilepsi dr ddrmed en stor utmaning men helt nédvéndig for att pé
sikt f4 kunskap om vardens kvalitet. Det finns inget annat verktyg som kan ge oss
hogkvalitativ information om detta. Socialstyrelsen har under 2019 skickat ut en enkat
for att f4 en uppfattning om kvalitet i virden relaterat till kraven som Nationella
Riktlinjer stiller pd vardgivarna. De fa forskningsstudier och enkitstudier som finns
beskriver stora brister med en ojamlik och otillrdacklig vard.

Syfte

Genom en patientoversikt med lattoverskédlig grafisk information av
anfallssituationen, vilka ldkemedel som forskrivits och nér varigenom
lakemedelsbehandling kan kopplas till anfallskontroll, motiverar registret varden till
strukturerad virddokumentation som majliggor vara egentliga syften:

Forbattra kvalitet avseende uppfoljning och majlighet till 6verblick av ofta komplexa
och livslanga sjukdomsférlopp. Skapa majlighet till 1angsiktig uppfoljning och ge stéd

for klinisk forskning.

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

Information om likemedelsbehandling och anfallsfrekvens under graviditet.
Lattillganglig information kring biverkningar.
Tydlighet kring att viktig information har givits och nér.

Sammanstélla data for kvalitetskontroll som led i férbattrings- och utvecklingsarbete,
exempelvis kunna f6lja att aktuell stillning tagits for avancerad utredning.

Kontinuerlig uppfoljning och matt pa patientens livskvalitet samt psykiska maende.
Visa pé och folja epilepsivardens kvalitet 6ver landet - for nérvarande finns tydliga
indikationer pa att varden for epilepsipatienter ar ojamlik och att vardresurser brister

eller saknas. Dock saknas verktyg for att kontinuerligt kunna f6lja epilepsivardens
kvalitet varfor ett nationellt anvént epilepsiregister ar en nédvandighet.
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Anslutning och tackningsgrad

Fram till december 2019 har 28 enheter runt om i landet registrerat patienter i
Epilepsiregistret. Och trots en 63-procentig 6kning med 6ver 1477 patienter sedan
foregaende arsrapport (som inkluderade data t.o.m. augusti 2019) ar endast 3809 av
cirka 60 000 vuxna med personer med epilepsi inkluderade.

Vi arbetar entriget med att 6ka anvindandet och foljaktligen tdckningsgraden. Dels
genom att vi arbetar bade nationellt och lokalt via vira representanter i styrgruppen,
vari vi nu utokat representationen till att inkludera samtliga universitetssjukhus i
Sverige utom tvé (Orebro och Linkdping), vilka upprepat kontaktats av oss for att utse
en representant till styrgruppen. Var patientrepresentant, utsedd av Svenska
Epilepsiforbundet har aktivt spridit information om och intresse for registret i
patientféreningar och vid moten med personer med epilepsi.

Artiklar med uppmaning till patienter att efterfriga att fa vara med i registret har
publicerats i patientorganisationers tidningar.

Nationella riktlinjer for vard vid epilepsi publicerades i februari 2019. Socialstyrelsen
kommer att folja upp hur riktlinjerna efterlevs framover genom att utarbeta
indikatorer, ett arbete som pagar for narvarande. Rapport berdknas komma ut under
2020. Dessa kvalitetsindikatorer kommer till stor del sammanfalla med uppgifter som
kan ldggas in i Epilepsiregistret. Sdledes kommer verksamhetschefer och andra
ansvariga for vard av epilepsipatienter latt kunna plocka ut information till
Socialstyrelsen framéver om datakvaliteten ar tillrdacklig. Vi forvintar oss att detta 6kar
intresset for registret hos ansvariga for epilepsivard, samtidigt som det ger ett verktyg
att folja den egna enhetens virdkvalitet. Det tar cirka tvd minuter att fylla i registret vid
ett dterbesok, efter det att basdata fyllts i forsta gingen, med uppgifter som éandé
diskuteras vid besoket eftersom registret designats for att gora varden effektivare.

Tidigare har vi sett en jaimnare fordelning av antalet inkluderade patienter mellan
universitetskliniker (1209 st) och 6vriga kliniker/mottagningar (1123 st) men i ar ses en
tydlig 6vervikt av patienter registrerade av universitetskliniker. Detta a4r mycket viktigt
att fortsatta f6lja upp och framgent utviardera orsaker till, da ett av Epilepsiregistret
huvuduppgifter ar att pa lang sikt fa en uppfattning om epilepsivardens kvalitet

over landet. Vi har haft svarigheter att hitta en delpopulation av epilepsipatienter som
skulle kunna inkluderas med hog tackningsgrad men vi arbetar fortsatt med detta, se
tabell 3.
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Tabell 3. Deltagande klinker.

Orebro

Sahlgrenska

Huddinge

Ostersund

Uppsala

Solna

Motala

Nykoéping

Capio St:Gorans Sjukhus
Neurologiska kliniken Link6ping
Aleris specialistvard Axesshuset
Stortorgets
Neurologmottagning,
Eskilstuna

Danderyd

Vallingby Neuro
Helsingborg
Héssleholm

Angelholm

Bollnas

Eksjé

Ryhov

Barnkliniken Halmstad

Centrum fér neurologi Stockholm

Gavle

Lund

Umea

Visby

Riket 2020-03-13
Riket 2019-08-21

Totalt
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patienter
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Datauttag NEUROreg/EPreg 20-03-13

Datakvalitet

Grundlaggande for arbetet med Epilepsiregistret ar att den enskilda ldkaren sjélv fyller
idata, vilket vi anser ar ett sitt att sikra datakvalitet. Framgent planerar vi gora
stickprovskontroller for att validera data i registret bade lokalt och nationellt men for
nirvarande prioriterar vi att 6ka anvindningen av registret.

Av de 3960 epilepsidiagnoser som hittills registrerats har cirka 46 % fatt
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2351,

diagnosnummer G40.9, det vill siga ospecificerad epilepsi. Drygt 54 % har fatt en

specificerad diagnos, det vill siga ddar man via utredning eller typiska symtom kunnat

faststilla vilken sorts epilepsidiagnos patienten har. Det ir siffror som talar for att

patientens symtom och utredningsresultat analyserats och bedomts och att

diagnosstallaren kunnat virdera informationen. Det kan stillas mot att hos cirka

hilften av alla patienter med epilepsi finner man trots utredning ingen orsak. Tabell

4.

Antal pagdende behandlingar som &r registrerade hos 3960 patienter dr 2919. Tabell

5.
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Tabell 4. Epilepsidiagnoser.

Epilepsi ospecificerad

Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa partiella anfall
Partiell epilepsi komplex med medvetandestorning med sekundér generalisering
Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom

Annan epilepsi

Primart generaliserad idiopatisk epilepsi ospecificerad

Juvenil myoklon epilepsi

Temporallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning

Partiell epilepsi komplex med medvetandestérning ospecificerad

Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med enkla partiella anfall
Generaliserad symtomatisk epilepsi ospecificerad

Annan generaliserad epilepsi och andra epileptiska syndrom

Partiell epilepsi enkel utan medvetandestérning med sekundéar generalisering
Frontallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestdrning

Partiell idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom med lokal bérjan

Juvenil absensepilepsi

Partiell epilepsi enkel utan medvetandest6rning ospecificerad
Temporallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestdrning
Frontallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestérning

Annan fokal partiell idopatisk epilepsi

MS, Epilepsi ospecificerad

Parietallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning

Partiell epilepsi komplex med medvetandestérning psykomotorisk
Occipitallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestérning

Parkinsons sjukdom,Epilepsi ospecificerad

Barnepilepsi med absenser petit mal (pyknolepsi)

Epilepsi med grand mal efter uppvaknande

Epilepsi ospecificerad,Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa

partiella anfall

Narkolepsi,Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom

Primart generaliserad idiopatisk epilepsi ospecificerad, Temporallobsepilepsi partiell
komplex med medvetandestdrning

Benign barnepilepsi

Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom,Temporallobsepilepsi partiell

komplex med medvetandestérning

Generaliserad symtomatisk epilepsi ospecificerad, Temporallobsepilepsi partiell enkel utan

medvetandestorning
Juvenil absensepilepsi,Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom
Kronisk migrén,Epilepsi ospecificerad

MS, Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa partiella anfall

Narkolepsi,Epilepsi ospecificerad

Parietallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestorning

Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa partiella
anfall,Epilepsi ospecificerad,Essentiell tremor

Ovrig NMS Neuromuskular sjukdom,Temporallobsepilepsi partiell komplex med
medvetandestorning

Riket 2020-03-13

Riket 2019-08-21

Datauttag NEUROreg/EPreg 20-03-13
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Tabell 5. Pagdende behandlingar.

Liakemedel Pagaende behandlingar |Totalt antal behandlingar

levetiracetam 718 878
lamotrigin 689 812
karbamazepin 413 568
valproinsyra 319 408
lakosamid 190 236
topiramat 101 134
oxkarbazepin 77 100
fenytoin 53 87
klonazepam 57 69
VNS 54 62
zonisamid 39 48
pregabalin 30 43
clobazam 37 42
perampanel 25 36
fenobarbital 25 32
Annat epilepsilakemedel 19 25
gabapentin 11 22
Andra lakemedel 19 20
eslikarbazepinacetat 8 15
etosuximid 12 15
vigabatrin 4 9
rufinamid 6 6
primidon 3 4
Kost 2 3
Mabthera 2 3
Modafinil 1 2
Stiripental 1 2
Aimovig, injektion 0 1
Ajovy, injektion 1 1
Amfetamin 0 1
Betaferon 0 1
Madopark Quick mite 1 1
Rebif 0 1
Ritalin 1 1
Ritemvia 1 1
Tecfidera 0 1
Venlafaxin 0 1
Xyrem 0 1
Ovrigt 13kemedel 0 1
Riket 2020-03-13 2919 3693
Riket 2019-08-21 2351 2975,

Datauttag NEUROreg/EPreg 20-03-13
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Rapporteringsgrad

Vi befinner oss saledes i ett tidigt skede med en snabb 6kning av antalet patienter om
dn frén en mattlig niva. Rapporteringsgraden ar darfor otillracklig men skiljer sig ocksa
mellan olika kliniker, exempelvis beroende pa hur arbetet med registrering utfors. Ofta
ladggs basdata pa samtliga patienter vid en enhet in i inledningsfasen varefter man
uppdaterar den enskilda patientens data nar vederbérande kommer p&
mottagningsbesok vilket kan dréja avsevirt eftersom epilepsipatienter pa ménga
enheter har glesa besék och ménga virdkontakter skots via telefontider som har
begransande tidsmarginaler.

Aktuella siffror for inlagd information om bilddiagnostik, det vill siga undersokning av
hjarnan med datortomografi och/eller magnetkamera visar att hos 3960 patienter har
1822 undersokningar, varav 1116 magnetkameraundersokningar (fram tom december
2019), registrerats. Med kannedom om etablerad klinisk praxis kan vi forutsatta att
néstan alla patienter ndgon ging genomgétt ndgon av undersékningarna, varfor
registret sékerligen har en underrapportering. Detsamma géller neurofysiologisk
undersokning, det vill siga EEG, dar 1691 undersokningar ar inlagda i register trots att
sannolikt samtliga patienter genomgétt sdidan undersékning. Se Tabell 1, 6 och 7.

Tabell 6. Antal registrerade MR-undersokningar.

_ Antal MR-unders6kningar t o m 191231

Sahlgrenska 305
Huddinge 255
Solna 171
Motala 118
Uppsala 112
Capio St:Gorans Sjukhus 57
Danderyd 56
Angelholm 9
Ostersund 9
Nykoping 8
Vallingby Neuro 6
Héassleholm 4
Bollnas 2
Eskilstuna 2
Neurologiska kliniken LinkOping 1
Visby 1
Totalsumma 1116

Datauttag NEUROreg/EPreg 20-08-26
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Tabell 7. Antal unika patienter med MR-undersokning registrerad.

Antal unika patienter med MR-undersékning t o m 191231

Huddinge 227
Sahlgrenska 226
Solna 136
Uppsala 108
Motala 59
Capio St:Gorans Sjukhus 52
Danderyd 29
Ostersund 9
Nykoping 7
Vallingby Neuro 6
Hassleholm 3
Angelholm 3
Bollnas 2
Eskilstuna 2
Neurologiska kliniken Linkdping 1
Visby 1
Totalsumma 871

Datauttag NEUROreg/EPreg 20-08-26

Utveckling av relevanta kvalitetsindikatorer

Nationella riktlinjer for vard vid epilepsi publicerades i februari 2019. Hur Nationella
riktlinjer efterlevs foljs upp av Socialstyrelsen nagra ar efter publicering genom ett
antal indikatorer. Epilepsiregistret kommer vara det nationella verktyg med vilket
verksamheterna kan f6ljas upp och rapportera de flesta av dessa indikatorer.
Alternativet till registret ar for manga variabler enkéter som skickas ut nationellt, vilket
sannolikt ger mindre exakt information samt dr kostsamt bade vad géller arbetsinsats
och ekonomi.

Vi har identifierat 8 huvudsakliga kvalitetsindikatorer som samtliga ocksé ar kopplade
till hogprioriterade nationella riktlinjer. Dessa indikatorer finns pa plats i registrets
nuvarande utformning. Av dessa ir féljande 5 prioriterade i rapportering fran registret
till SKR och data pé dessa inkluderas darfor i denna rapport, se tabell 8.
e Lakaruppfoljning — Uppfoljning inom 6 manader frén diagnos.
o  Epilepsisjukskoterska - Uppfoljning inom 6 veckor fran diagnos.
e MR- om MR gjorts som del i utredning
e Datum for senaste information om fertilitetsaspekter och graviditet till
kvinnor i fertil lder
e Avancerad utredning — om stillning tagits till att genomf6ra avancerad
utredning hos patient med terapiresistent epilepsi, datum for
stillningstagande
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Tabell 8. Datatithet for fem variabler som dr noédvandiga for att berdkna prioriterade
kvalitetsindikatorer.

Datatithet viktiga variabler __________________________[2015 12016 ___[2017 2018 [2019 |
SSK-kontakt registrerat, andel 35% 51% 30% 28% 16%
Antal patienter med SSK-kontakt registrerat 61 296 349 563 603
Antal registrerade patienter/interventioner nationellt under aret 174 576 1164 2037 3811
Lakarkontakt registrerad, andel 68% T7% 68% 56% 42%
Antal patienter med Lakarkontakt registrerat 118 444 793 1136 1588
Antal registrerade patienter/interventioner nationellt under aret 174 576 1164 2037 3811
Graviditet/Fertilitetsaspekter registrerad, andel 51% 40% 48% 41% 33%
Antal patienter med Graviditet/Fertilitetsaspekte registrerat 88 232 553 826 1239
Antal registrerade patienter/interventioner nationellt under aret 174 576 1164 2037 3811
Behandling registrerad, andel 91% 81% 74% 67% 48%
Antal patienter med Behandling registrerat 158 464 857 1355 1843
Antal registrerade patienter/interventioner nationellt under aret 174 576 1164 2037 3811
MR registrerad, andel 35% 28% 30% 29% 23%
Antal patienter med MR registrerat 61 161 348 594 871
Antal registrerade patienter/interventioner nationellt under aret 174 576 1164 2037 3811,

Datauttag NEUROreg/Epreg 2020-09-01

Vidare dr foljande 3 dven hogprioriterade i Nationella riktlinjer:
e Video-EEG — om video-EEG genomforts hos patient med terapiresistent
epilepsi
e Neuropsykologisk utredning — om neuropsykologisk utredning genomforts
e Epilepsikirurgi — om epilepsikirurgi utforts

Slutligen kan registret 4ven ge information om:
e Likemedel mot epilepsi - behandling och biverkningar
e Oversiktlig grafisk information om anfallsfrekvens och anfallstyp med
tidsmaéssig relation till lakemedelsbehandling samt information om doser, 6ver
tid.
e Information kring anfallsrelaterad kroppsskada som medfort behov av
sjukskrivning

Jamlikhet, jamstalldhet och tillganglighet

Det &r vil kint att epilepsisjukvarden i Sverige inte dr jamlik. Tillgéng till neurologer i
allméanhet och epileptologer i synnerhet varierar stort 6ver landet. Detta kommer
ytterligare att synliggoras med hjélp av registerdata.

Till dags dato innehéller registret ungefir lika ménga registrerade kvinnor som mén,
vilket 6verensstimmer med prevalensen.

Tillgangligheten for den enskilda ldkaren att 1agga in i registret ar lika 6ver landet. Alla
vardgivare som arbetar med personer med epilepsi kan registrera sig som anvindare
och ldgga in sina patienter eftersom vért IT-granssnitt 4r web-baserat.

Effekten av registrets insatser pa varden

Registret uppdaterar virdgivare om relevanta aspekter av epilepsivird. Dels
sdkerstiller anvindandet en kvalitet i varje enskild kontakt samt &dven 6ver tid med den
enskilda patienten. For patienter med terapiresistent epilepsi drivs for narvarande
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vidare utredning och bedémning i for liten utstrackning. Omvardering av diagnos,
ytterligare lakemedelsutprovning, kartlaggning av anfall med video-EEG, genetisk och
metabol utredning samt vidare utredning for stallningstagande till epilepsikirurgi eller
annan avancerad behandling dr majligheter for patienter med terapiresistent epilepsi,
vilka dr underutnyttjade idag. Epilepsiregistret ger en pdminnelse om att ta stillning
till detta.

Och slutligen ger anvindandet av registret en mojlighet for biade den enskilda
vardgivaren och kliniken/enheten att fa en 6verblick och ha kontroll 6ver den vard som
ges till dess epilepsipatienter som grupp.

Sa hir ser Epilepsiregistret ut figur 2, grianssnittet ar snarlikt MS-registret, men skiljer
sig avseende manga parametrar, funktionsskattningar och terapier.
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Figur 2. Patientoversikt i Epilepsiregistret.

PROM och PREM

Innehaller skalor for hilsorelaterad livskvalitet, depression, dngest och biverkningar
samt ar ett verktyg for uppfoljning avseende foljsamhet till givna ordinationer.
Implementering har gatt trogt, fokus har legat pé att inkludera patienter i registret.

Framtidsplaner

o  Att fortsitta arbetet med att varva ldkare och sjukskéterskor, spridda pa
landets samtliga neurologkliniker och mottagningar, som anviandare av
Epilepsiregistret. Detta arbete kommer delvis kunna ske genom att
delregisterhéllare och registerkoordinator besoker/har videokonferens med
enskilda mottagningar och forsoka rekrytera och utbilda lokala representanter
som kan hjilpa till att bryta det initiala motstdnd som alltid finns kring nya
rutiner, sarskilt utifrdn upplevelsen att registrering i register ar ytterligare en
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tidstjuv, ndgot som vi inte héller med om. Genom styrgruppens geografiska
spridning finns redan regional representation i Uppsala, Umea, G6teborg,
Lund och Stockholm. Fortsatt rekrytering till styrgruppen kommer att ske for
representation fran Linkoping och Orebro.

e Attt stodja upprattandet av lokala rutiner for det kontinuerliga arbetet med
Epilepsiregistret.

e Atttillsammans med registerkoordinator utveckla ett
utbildningspaket/instruktionsfilm for registeranvandning.

e Attt kontakta enheter som har ST-ldkare under utbildning och foresla arbete
med Epilepsiregistret som ett majligt kvalitetsprojekt, vilket ar en del av ST-
utbildningen. Det skulle kunna innebira inlaggning av data i registret och
sammanstélla resultat for att kartligga den egna klinikens epilepsivérd.

e  Att pa sikt ge epilepsiteamens alla deltagare inloggningsmdojligheter for att
kunna registrera och f6lja enhetens epilepsipatienter samt utvirdera vardens
kvalitet och i vilken mén den méter patientens behov. Detta innefattar
(forutom neurolog och epilepsisjukskoterska) dven psykiater, psykolog,
kurator och arbetsterapeut vilka enligt de nationella riktlinjerna bor ingé i ett
epilepsiteam for vuxna.

e  Att f6lja upp indikatorer for hur nationella riktlinjer f6ljs, se under Utveckling
av relevanta kvalitetsindikatorer.

e Att fortskridande uppdatera behandlingsmodulen avseende nya behandlingar
och uppfoljning av VNS-kontroller (VNS - Vagusnervstimulator).

e  Att fortsatta samarbetet med foretradare for barnepilepsiregistret som

Overvager att utveckla en app for 6verforing av data fran patienter till registret.

Prioriterade utvecklingsomraden

Registrets utformning och omfattning forbittras och vidareutvecklas kontinuerligt,
men i dess nuvarande utformning finns majlighet att 14gga in alla data som behévs for
att ge underlag for att f6lja de kvalitetsindikatorer som namns under den rubriken
ovan. D4 dessa indikatorer tdcker viktiga delar av de centrala nationella riktlinjerna ar
fortsatt arbete for att sprida anvindningen av registret var hogsta prioritet
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Hydrocefalus

Bakgrund och syfte

Hydrocefalus (vattenskalle) ar ett sjukdomstillstand som kdnnetecknas av en stérning i
ryggmargsvatskans cirkulation med vidgning av hjarnans kamrar (ventriklar) som
drabbar bade barn och vuxna. Tillstdndet kan bland annat orsakas av hjarnblodning,
hjarnhinneinflammation och skalltrauma. Den vanligaste formen av hydrocefalus hos
vuxna ar normaltryckshydrocefalus (NPH) som framforallt drabbar dldre och dar det
oftast inte gér att identifiera nagon bakomliggande orsak, sé kallad idiopatisk
normaltryckshydrocefalus (iNPH). INPH é&r en kronisk sjukdom som obehandlad leder
till irreversibla skador. Sjukdomen ger drabbade patienter gang- och balanssvéarigheter,
mental svikt och svérigheter med vattenkastningen. Tillstdndet behandlas med en
neurokirurgisk operation, oftast shuntoperation, vid vilken ryggmaérgsvitskan leds fran
hjarnan till buken eller hjartats formak. I vissa fall racker det att 6ppna en passage
mellan hjarnans kamrar, s.k. stomi. Behandlingsresultaten &r goda med betydande
forbattring i symtom och livskvalitet hos 50—-80 % av patienterna. INPH &r ocksa en av
fa behandlingsbara demenssjukdomar. Operationstekniken har forbattrats och andelen
komplikationer ar ca 20 %, varav en stor andel 4r mindre allvarliga som gar att dtgirda
utan en operation.

INPH ir ett vanligt tillstand: 0,5 - 3,5 % av alla individer 6ver 65 ar berdknas lida av
sjukdomen. Samtidigt visar studier att tillstdndet ar kraftigt underdiagnosticerat och
sannolikt opereras idag endast ca 20 % av alla drabbade patienter. Det saknas idag
enkla och tillforlitliga metoder for att stilla diagnos och forutse behandlingseffekten
vid iNPH. Utveckling av sddana metoder ar liksom fragestéllningar kring sjukdomens
orsaker och sjukdomsmekanismer exempel pa aktuella forskningsomraden.

Nationellt kvalitetsregistret for hydrocefalus (NKH) grundades 2004. Registrets
overgripande syfte ar att sdkerstilla en hog kvalitet vid behandling och uppf6ljning av
vuxna (18 ar och uppat) patienter med hydrocefalus. Registrets mélsittning ar att bidra
till 6kad kunskap kring sjukdomen och genom samarbete och kunskapsutbyte inom
professionen forbattra behandlingsmetoder och minska komplikationer vid tillstdndet.
Registret vill ocksa 6ka kunskapen om hydrocefalus hos hilso- och sjukvardspersonal
samt allméanhet. I NKH registreras samtliga patienter som genomgér en
hydrocefalusoperation (shuntoperation eller ventrikulocisternostomi) i Sverige.

De huvudsakliga uppgifterna som lagras i registret dr demografiska data (t.ex. kon och
alder), uppgifter om symtom och neurologisk funktion, utredningsprincip, typ av
operation och implantat, forandring av symtom over tid, komplikationer samt
langtidsuppfoljning. Behandlingen ska halla en hog internationell standard och vara
lika oavsett var man bor i Sverige.

NKH ér ett av landets adldsta kvalitetsregister avseende neurologiska sjukdomar.

Registret var rikstackande fram till och med &r 2017, men sedan 2018 har Skénes
universitetssjukhus valt att inte fora in sina patienter i registret. Samtliga ovriga sex
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hydrocefaluscenter i Sverige: Goteborg, Linkoping, Stockholm, Umea, Uppsala och

Orebro deltar i registret. Ett hydrocefaluscenter definieras som en enhet med

samverkande hydrocefalusspecialister inom neurologi, neurokirurgi och radiologi. Vid

enheten bor ocksa finnas administrativa resurser, fysioterapeut, arbetsterapeut och

neuropsykolog. Utrednings-, behandlings- och uppféljningsarbete sker i det
multidisciplindra teamet.

Sedan varen 2017 ingér NKH i Svenska neuroregister.

Parametrar och skalor

I registret registreras:

Demografiska uppgifter

Typ av hydrocefalus

Typ av operation

Perioperativa komplikationer

Information om implantat och operation

Klinisk status fore operation samt uppf6ljning tre och 12 ménader samt 2, 5
och 10 ar efter operation. Under 2019 lades dven mgjligheten att registrera
valfria extra uppfoljningstillfallen till i registret.

Utfallsmatt inkluderande skalor inom omrédena

Géng

Balans

Inkontinens

Kognition

0O O O O O

Funktion i det dagliga livet (modified Rankin scale)
Livskvalitet (EQ-5D-5L)

Justeringar av likvorshunten efter operationen
Komplikationer och reoperationer
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Anslutning och tackningsgrad

Under 2019 var 6 av 7 hydrocefaluscenter i Sverige anslutna till NKH. Utvecklingen av
antal genomforda operationer per ar i hela Sverige ses i Figur 3, diar den minskning i
antalet operationer som ses under 2017 primart forklaras av att det sjunde
hydrocefaluscentret (Skines universitetssjukhus) d valde att ga ur registret. Over tid
ses en 0kning av antalet operationer for hydrocefalus.

Antal registrerade hydrocefalusoperationer ar
2004-2019

700
600
500
469
400

300

200

100

ANTAL REGISTRERADE PATIENTER

2004200520062007200820092010201120122013201420152016201720182019
OPERATIONSAR

Figur3. Operationsincidens under dren 2004—2019. Dessa utgors bade av
shuntoperationer och ventriculocisternostomier. Den nedgdng som ses dr 2017 beror
pa upphord registrering vid Skanes universitetssjukhus da de valde att ga ur
hydrocefalusregistret i maj 2017.

NKH uppskattar, utgdende ifrdn den monitorering som genomforts, att
tackningsgraden mellan 2013 och 2017 var ca 95 % vad géller inklusion av patienter
som opereras for hydrocefalus i Sverige, eftersom alla opererande center dé deltog i
registret. D.v.s. i stort sett alla patienter i Sverige som behandlades for hydrocefalus
registrerades, forutsatt att de sjdlva hade givit sitt tillstand.

Ar 2018-2019 ir tickningsgraden fortsatt lika hog vid de sex center som registrerar
patienter, men dé Skanes universitetssjukhus har valt att avbryta registreringar s har
anslutningsgraden minskat fran 7 av 7 majliga center till 6 av 7 center.

Datakvalitet

En monitorering av samtliga center, for att folja upp faktisk tickningsgrad samt
datakvalitet, genomférdes 2017—2018 och utfallet rapporterades i arsrapporten 2018.
Monitoreringen genomfordes korsvis, sa att varje center granskades av en eller tva
representanter frén ett annat center, och uppgifter registrerade i NKH jaimfordes med
uppgifter i patientjournal/patientadministrativa system. Avsikten ar att upprepa denna
typ av monitorering med ca 2 ars mellanrum, och nista omgéang ar planerad att starta
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hosten 2020 och avslutas varen 2021. Denna gang kommer monitoreringen att
genomforas i form av en vetenskaplig studie for vilken etiskt godkdnnande har erhéllits
(Dnr 2020—02253), och resultatet kommer att presenteras i en internationell
vetenskaplig tidskrift.

En validering av datakvalitet har under hosten 2019/vintern 2020 ocksa genomforts i
samarbete med kvalitetsregistercentrum i Stockholm (QRC). En statistiker frin QRC
genomforde valideringen och de parametrar som studerades var dubblett- och
bortfallskontroller, ologiska/inkonsistenta kombinationer av variabelviarden, kontroll
av orimliga datumkombinationer, forekomst av otilldtna eller orimliga
variabelvarden/-datum samt volymkontroller. Den tidsperiod som kontrollerades var
2004-01-01 till 2019-11-07 och valideringen omfattade demografiska data samt data
fran klinisk tremé&nadersuppf6ljning.

Vid valideringen konstaterades bland annat att inga dubbletter fanns i registret, men
for vissa variabler aterfanns ett antal inkonsistenta eller ologiska virden. Registret har
redan sedan tidigare ett antal logiska sparrar for vilka varden som kan registreras for
specifika variabler, men denna validering gjorde att ytterligare behov av logiska sparrar
kunde identifieras, och dessa kommer att implementeras under hosten 2020.
Datavalideringen genererade dven centerspecifika listor dar potentiella felaktigheter
uppmairksammades. Under viren 2020 har dessa listor gétts igenom samt i
forekommande fall korrigerats av respektive centers registrator, och detta bedémer
NKH har okat datakvaliteten hos registret ytterligare.

Rapporteringsgrad

Ett utdrag av rapporteringsgraden/tackningsgraden for ett antal av de grundlaggande
variablerna i registret under dren 2015 samt 2019 ses i figur 4. En jaimforelse mellan
dren visar att rapporteringsgraden for nistan alla variabler har 6kat de senaste dren
och nu ligger pa en mycket hog niv4, vilket sannolikt 4r en f6ljd av det 6kade fokus som
registret under de senaste aren har haft pa att identifiera 14g rapporteringsgrad for
enskilda parametrar vid individuella center. Ytterligare variablers rapporteringsgrad

for individuella center finns att se pa https://www.neuroreg.se/sv.html/hydrocefalus-
statistik-fran-registerdata
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Figur 4. Tackningsgrad for ett antal variabler fran registret for patienter med
diagnosen idiopatisk normaltryckshydrocefalus som dr opererade vid négot center i
Sverige under dren 2015 (Ovre figuren) respektive 2019 (nedre figuren). Jamforelse
mellan dvriga center och nationen kan ses pa
https://www.neuroreg.se/sv.html/hydrocefalus-statistik-fran-registerdata

Utveckling av relevanta kvalitetsindikatorer

Det finns i dagslédget inga nationella riktlinjer f6r sjukdomsgruppen hydrocefalus. I
tabell 9 nedan ses fem stycken grundlaggande kvalitetsindikatorer som utgor en
forutsattning for att kunna f6lja upp den behandling som ges till denna patientgrupp
vid Sveriges sju universitetssjukhus. Dessa grundldggande matt ar viktiga for att kunna
folja ovriga kvalitetsindikatorer utgdende ifran underdiagnoser, operationstyp samt
véantetider inom varden. Som framgér av tabellen sa ar rapporteringsgraden for dessa
variabler genomgaende hog. Lagst tickningsgrad har variabeln "Remissdatum” vilket
speglar att det fortfarande finns nagot olika processer i landet for patientgruppens
slussning till specialistutredning.
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Tabell 9. Grundliaggande kvalitetsindikatorer och deras utveckling avseende

2016 2017 2018
Diagnostyp 97 98 98 98 100
Typ av operation 100 100 100 100 99
Remissdatum 90 86 80 80 85
Operationsdatum 100 100 100 100 100
Typ av shuntventil 94 92 98 98 100

Med hjilp av registrets dynamiska virtuella grafer (visualiserings- och analysplattform,
VAP) som finns fritt tillgéngliga for verksamheter och allménhet pa Svenska
neuroregisters hemsida (https://www.neuroreg.se/sv.html/hydrocefalus-statistik-

fran-registerdata), dir resultat vid varje center kan jamforas med nationellt resultat,

uppmuntras respektive center att utveckla sin egen verksamhet i takt med utvecklingen
iresterande delar av landet inom ovanstiende viktiga omréden.
Utover dessa dr foljande variabler viktiga kvalitetsindikatorer for att kunna bedoma
hydrocefalusvarden i Sverige over tid:

e  Utredningsforfarande

e Vintetider

¢  Kliniskt utfall pa kort och léng sikt

o Komplikationer

e Reoperationer

Vi har under 2019 arbetat med flera av dessa kvalitetsindikatorer, nedan féljer en
redovisning av detta arbete.

Utredningsforfarande

Angdende utredningsforfarande sa &r radiologiska undersokningar i samband med
utredning av patienter essentiella for att kunna stilla diagnos. Idag finns inga
nationella riktlinjer for hur radiologer ska rapportera fynd i CT- eller MR-bilder vidare
till neurologer/neurokirurger i rontgensvaret. NKH vill verka for en nationell samsyn
inom detta omrade, och har under 2019/2020 genomfort ett arbete i samarbete med
representanter for berérda discipliner for att harmonisera vilka métt som ska
rapporteras samt dven registreras i NKH. En 6verenskommelse ndddes under viren
2020 och denna implementeras for tillfallet i registret samt i sjukhusens
verksamhetsfloden. Standardisering av bedomningen av radiologiska undersokningar
vid hydrocefalus bedéms kunna leda till forbattrad diagnostik och behandling av
drabbade patienter

Vantetider

Véntetider &r ett fortsatt viktigt forbattringsomréde for NKH att jobba med.
Patientgruppen forsamras markant vid férsenad behandling, och registret arbetar med
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olika medel for att belysa och forsoka forkorta tiden fran remissankomst till
behandling. Som ett led i detta arbete inférdes under 2019 parametern "Véntetid frn
remiss till operation for patienter med iNPH” pd SKRs sida Varden i siffror (se egen
rubrik langre ner). Dessvirre belyser denna redovisning att vintetider fortsatt ar ett
omrade med behov av insatser for att uppfylla virdgarantin, och hér utgér NKHs mer
detaljerade data ett viktigt verktyg for att komma vidare med problemet. Under 2019
har NKH infort kortare redovisningsperioder for de olika vintetidsmatt som registreras
(tidigare enbart arsbasis, nu dven kvartals- och méanadsbasis). Syftet ar att battre belysa
om arstidsvariationer forekommer vid individuella center, till exempel
sommarperiodens inverkan, och om dessa i sa fall kan adresseras pa nagot nytt och
verkningsfullt satt.

Kliniskt utfall pa kort och lang sikt

Kliniskt utfall mats i NKH med ett antal skattningsskalor for gang, balans, inkontinens
och dagligt leverne. For att f4 en mer 6vergripande bild av patientgruppens
funktionsniva preoperativt samt grad av forbattring postoperativt sa har ett
vetenskapligt validerat ssmmanvagningsmétt, "INPH-skalan” (Hellstrom P et.al. A new
scale for assessment of severity and outcome in iNPH. Acta Neurol Scand.
2012;126(4):229—237), inkluderats i NKH. Skalan kommer att finnas tillginglig for
verksamheterna fran och med hosten 2020. Férhoppningen ar att detta ska ge de
Kkliniska verksamheterna en mer 6vergripande bild av situationen rérande utfallsmatt
vid den egna enheten i jamforelse med Gvriga center i Sverige, och att man dérefter kan
valja att studera enskilda symtom om sé 6nskas.

Fordelnlng inom domianen ”Rorlighet” (EQ5D-5L)

Operatmnsar 2016-2020. M&tning preoperativt Operations&r 2016-2020, Matning 3 ménader efter op.
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Figur 5. Stapeldiagrammen visar patienternas egen skattning (via skalan EQ-5D-
5L) av sin rorlighet a) fore och b) tre mdnader efter operation. Jamforelse mellan
individuella center samt Sverige totalt.
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Kliniskt utfall bor inte enbart métas med av professionen faststillda utfallsmatt, utan
aven med patientens egen upplevelse av sin situation fore/efter behandling. PROM-
méttet EQ-5D-5L inkluderades i NKH 2016, och under 2019 togs nya virtuella grafer
fram for att presentera dessa data for de kliniska verksamheterna. I figur 5 ses
patienternas skattning av sin rorlighet fore respektive 3 ménader efter operation.
Figuren visar att patienter som opereras for hydrocefalus upplever en forbattrad
rorlighet 3 ménader efter operationen, och frimst ar det kategorierna “Ingen paverkan”
samt "Liten paverkan” som Okar efter operationen. Ytterligare grafer for samtliga
center och i jamforelse med nationen finns pa
https://www.neuroreg.se/sv.html/hydrocefalus-statistik-fran-registerdata.

Komplikationer

Komplikationer i samband med kirurgiska ingrepp 4r ocksa en viktig kvalitetsindikator
pé hur bra virden ar. En relativt vanligt férekommande komplikation vid shuntkirurgi
ar subduralhematom (ca 6 % efter en forsta shuntoperation). For att tydliggora for de
kliniska verksamheterna i &nnu hogre grad vilken typ av subduralhematom det ror sig
om sé har nya beskrivande variabler beslutats, och dessa kommer att implementerats
under hdsten 2020.

Effekten av registrets insatser pa varden

I en artikel frin 2017 baserad pa data fran hydrocefalusregistret (Andrén K et.al. Long-
term effects of complications and vascular comorbidity in idiopathic normal pressure
hydrocephalus: a quality registry study, J Neurology, 2018) kunde pavisas att
hydrocefaluspatienter med samsjuklighet eller komplikationer uppnér lika goda
langtidsresultat som de utan. Detta kommer att péverka operationsindikation samt
stillningstagande till operation framdver.

I en annan studie fran 2017 (Sundstrém N et. al. Subdural hematomas in 1846 patients
with shunted idiopathic normal pressure hydrocephalus: treatment and long-term
survival. J Neurosurg, 2018) kunde registerdata pavisa att subduralhematom fortsatt
ar en vanlig komplikation efter shuntoperation, men att anviandandet av justerbara
shuntar minskade behovet av reoperationer. Studien visade ocksa att
subduralhematom inklusive behandling inte forsdmrade verlevnadstiden for denna
patientgrupp. Dessa resultat kommer sannolikt att paverka valet av shunttyp vid
operationer framover, och ddrigenom minska lidandet f6r de patienter dir en
intrakraniell reoperation kan undvikas.

NKH fér i allt storre omfattning aterkoppling frén verksamheterna rérande att
registrets virtuella dynamiska grafer (VAPar) anvéinds for att kvalitetsforbittra den
egna varden. Verksamhetsforetriadare aterkopplar att det ar viktigt att kunna jamfora
process- och utfallsmétt mot andra enheter pa ett tillforlitligt sidtt. Genom att belysa
och jaimfora exempelvis véntetider till diagnos och operation mellan olika center samt
Sverige totalt hjalper registret till att stimulera mot minskade vantetider hos de center
som ligger simre dn riksgenomsnittet. Ett exempel pa praktisk anvéindning inom en av
registrets kliniker kommer ifran Akademiska sjukhuset; hir anvinds data fran NKH for
att folja aktuella vantetider for inneliggande utredning samt véntetid for operation. I
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januari 2020 presenterades grafer fran NKH som visade att Uppsala hade bland de
langsta vantetiderna i landet for utredning och att trenden gick i fel riktning. Mot
bakgrund av detta fattades beslut att 6ka produktionen med 20 % fréan och med mars
2020 genom att 6ka antalet utredningspatienter per vecka. Aven vid andra center har
process- och utfallsmétt anvants som underlag i forbattringsarbeten. I Géteborg
planeras under hosten 2020 en genomlysning av vardkedjan for att korta véntetider till
utredning.

En annan viktig faktor som indikerar virdkvalitet ar i vilken omfattning
komplikationer uppstar efter behandling. Det ar givetvis svart att sékerstélla i hur stor
grad registrets verksamhet har paverkat utvecklingen, men vi anser det vara troligt att
den harmonisering av vardprogram och arbetsfloden kring patientgruppen som
samarbetet inom NKH har inneburit, &ven har haft en positiv effekt pa den tydligt
nedatgdende trend inom totala antalet komplikationer som nu kan redovisas via data
fran NKH (se figur 6). Detta dr en effekt som pé ett mycket tydligt sdatt kommer
patientgruppen till gagn.

000 Diagnostyp: kommunicerande & icke kommunicerande
0%

venige

Komplikationer / antal op. [%]

5.0%"

0.0%-
2004 2005 2008 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

Operationsar

Figur 6. Total andel komplikationer per ar for samtliga center. Grafen visar en
positiv trend.

En forvintad positiv effekt pa varden pé langre sikt dr 4ven den harmonisering av
radiologiska matt som infors i NKH, och dérigenom i verksamheterna, under 2020.

PROM/PREM

NKH inkluderade PROM-méttet EQ-5D-5L under ar 2016. Formuléret lamnas sedan
dess ut till patienter preoperativt, for att darefter foljas upp i samband med 3-
manadersuppfoljning efter operation, samt vid brevutskick 2, 5 och 10 ar efter
operation. Under 2019 har ett antal nya dynamiska virtuella grafer (VAPar) utvecklats
for att presentera EQ-5D-5L-data pa registrets hemsida. Se figur 5 ovan rérande
patienternas skattade rorlighet for ett exempel pa en sddan graf. Inklusion av
patientrapporterade upplevelseméatt (PREM) &r en prioriterad aktivitet for ar 2020.
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Varden i siffror

En prioriterad aktivitet for 2019 var att inkludera registrets forsta variabel i SKRs
“Vérden i siffror”( https://vardenisiffror.se/). I figur 7 nedan ses andelen patienter

som opereras inom 180 dagar frdn remissankomst for utredning till operation. Andelen
patienter som opereras inom detta tidsintervall 4r mycket liten (mellan 5 och 41 % for
respektive center), och visar pa behovet av att minska vantetiderna for denna
patientgrupp. Ett led i att ytterligare belysa denna viktiga faktor dr att NKH under aret
har infért mer noggrann rapportering av vintetider. Detta for att kunna producera
hogre tidsuppl6sning i de datarapporter som levereras till de kliniska verksamheterna
samt i de VAPar som presenteras pa webben. Mélet ir att mojliggora effektivare
atgirder, till exempel av eventuella flaskhalsar under aret.

Vantetid fran remiss till operation for patienter

med idiopatiskt normaltryckshydrocefalus

Andel iNPH-patienter som opereras inom tiden for vardgarantin (180 dagar) fran remissankomst

Enheter Senast Rapporterst Vards  Syencha Newroregister Procent
100 %
Q sxer 193%
0%
6 AKADEMISKA SJUKHUSET 48% - %

e SKANES UNIVERSITETSSJUKVARD, LUN..

° KAROLINSKA UNIVERSITETSSJUKHUSET 291 %

0 UNIVERSITETSSJUKHUSET | LINKOPING 156 %
e SAHLGRENSKA UNIVERSITETSSJUKHU... 178%
e UNIVERSITETSSJUKHUSET GREBRO 40,9 %
e NORRLANDS UNIVERSITETSSJUKHUS 143 %

Figur 7. Redovisning av totala vintetider, fran remissankomst for utredning till
operation, hamtat fran SKRs site "Varden 1 siffror”.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Registrets prioriterade omraden &r:

e Inklusion av PREM-matt i registret.

e Paborja en valideringsstudie omfattande en ny korsvis monitorering mellan
samtliga center.

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

e  Genomfora en tickningsgradsanalys i samarbete med Svenska neuroregister
och QRC Stockholm.

e Inf6éra semiautomatiskt genererade halvarsrapporter for utskick till
verksamhetschefer.

e Inkludera en ny klinisk utfallsskala i registret och i “on line”-VAPar.
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e Idagredovisas konsuppdelade data i forskningsstudier. Ett prioriterat omrade
ar att se 6ver mojligheten att presentera konsuppdelade data dven i registrets
VAPar.

e  Registrera nya relevanta radiologiska matt.

e Skapa en engelsk version av registrets hemsida.

Framtidsplaner

Se rubriken ”Prioriterade utvecklingsomréden for registret” ovan.
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Inflammatorisk polyneuropati

Bakgrund och syfte

Neuropati ir ett sjukdomstillstind dar nervbanor i armar och ben, samt autonoma
nerver som styr hjartfunktion, tarmar och urinblésans funktion, drabbas av en
storning, vilket leder till specifika neurologiska symtom. En av de bakomliggande
orsakerna till uppkomst av neuropati ar inflammation. De kroniska inflammatoriska
neuropatierna bestar av Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati
(CIDP), Multifokal Motorisk Neuropati (MMN) samt Paraproteinemisk
Demyeliniserande Neuropati (PDN). Dessa olika subtyper har gemensamt i att de
orsakas av inflammation riktad mot perifera nerver, men skiljer sig betraffande
huruvida kinsel, muskel eller autonoma nerver mest drabbats samt allvarlighetsgrad
av nervpéaverkan. Inflammatorisk polyneuropatier behandlas med komplicerade och
oftast dyrbara immunmodulerande lakemedel och ibland dven autolog hematopoetisk
stamecelltransplantation. Utvardering och uppf6ljning av dessa patienter behover ske
pé ett standardiserat sitt, inte minst med anledning av att ovanliga terapiformer
anvands vid dess terapi. Inflammatoriska Polyneuorpatiregistret (IPN-registret)
erbjuder mdjligheter till en strukturerad uppf6ljning av patienter med inflammatorisk
polyneuropati nationellt.

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
polyneuropati (CIDP)

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande polyneuropati (CIDP) &r en kronisk
inflammatorisk polyneuropati med ett progressivt eller skovvist forlopp. CIDP
forekommer i alla ldrar med en prevalens pé ca 5/100 000, men &ldersrelaterade
incidensen av CIDP ar hogre for dldre personer én for yngre. Den drabbar mén nagot
oftare dn kvinnor. CIDP leder obehandlad till ett uttalat gdinghandikapp dar nistan alla
personer med denna sjukdom forlorar formagan att ga oberoende av hjélp. CIDP kan
vara svart att diagnostisera, vilket leder till att patienter med sjukdomen gar miste om
behandlingsmdjligheten. Med en tidig diagnos svarar CIDP relativt vl pa
immunterapi, men terapiresistens ar tyvarr inte ovanlig pé sikt. Inga pélitliga
nationella register 6ver patienter med CIDP forekommer dnnu i varlden med undantag
for i Nederldnderna.

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)

Paraproteinemisk Demyeliniserande Neuropati (PDN) ar en inflammatorisk neuropati
som beror pa 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 tillstind (MGUS) eller vara en del av blodmalignitet sdsom
vid lymfom eller myelom. Prevalens av PDN é&r ca 2/100 000 diar mén drabbas nagot
vanligare &n kvinnor. Risken for att insjukna i PDN okar med stigande alder.
Symtomen bestir av gdng- och balanssvarigheter, domningar i fétter och armtremor.
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Ménga med IgM-relaterad PDN diagnostiseras felaktigt som idiopatisk aldersrelaterad
neuropati och gir da miste om behandlingsméjlighet med immunterapi. Patienter med
PDN behandlas olika pé olika centra i virlden eftersom evidensbas for val av
immunterapeutiska likemedel saknas pa bredare basis. Inga palitliga nationella
register over patienter med PDN forekommer dnnu i varlden.

Guillain-Barré syndrom (GBS)

GBS ir 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. Darmed har det sedan 2017 beslutats om att
exkludera GBS frén nationella registret och ha det kvar enbart som ett
forskningsbaserat register i Stockholm tills vidare.

Parametrar och skalor

Foljande parametrar och skalor anvands:
e basparametrar som inkluderar parakliniska undersokningsfynd
o lab: autoantikroppar, resultat av CSF-analyser och infektionsprover
o neurofysiologi
e subjektiva symptom
e objektiva statusfynd genom anviandning av foljande sjukdomsspecifika
validerade skattningsskalor:
o Inflammatory Cause & Treatment scale (INCAT) for CIDP och MMN
o handkraft matt med Jamar handdynamometer for GBS, CIDP, MMN och
PDN
Rasch-Built Overall Disability Scale (RODS) for CIDP, MMN och PDN
GBS disability Scale for GBS
gangskalorna 6-minute walk test (6MWT) och 10 meter walk test
(10MWT) fér CIDP, MMN och PDN
o EQ-5D-5L, for samtliga underdiagnoser
o RAND-36 (ny under hosten 2019)
e terapi, inklusive en automatisk berdkning av dos (gram) IVIg per kg
kroppsvikt per vecka och manad
e biverkningar, med sarskild inriktning pé kortisonrelaterade komplikationer
e arbetsformaga, grad av sjukskrivning

Nedan i figur 8 ses exempel pa 6versiktsbild dar varden pa skattningar som gjorts
enligt de olika skattningsskalor i IPN-registret framstélls grafiskt 6ver tid, i forhallande
till givna immunterapier. Detta exempel giller en patient med CIDP som har en
kvarstaende hog sjukdomsaktivitet trots en tidigare autolog hematopoetisk stamcell
(HSCT) behandling.
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Figur 8. Exempel pa dversiktsbild hos en patient med CIDP.

Anslutning och tackningsgrad

Antalet registrerade patienter i IPN-registret t.0.m. 2020-08-16 &r 463 st. Dessa
innefattar diagnoserna GBS, CIDP, MMN och PDN.

Registret - Visa tabell
Alla aktuella patienter Antal besok Patienter | kvalitetsregistret Aktuella patienter | kvalitetsregistret
Kénsfordeining Audersfordeining
(%
11-20 2130 3140 4150 5160 61-70 7180 8150 L
senaste (géller hela
250
200
150
100
50
[
17 18 19 20 2 22 23 24 25 26 27 28 29 30 n 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 " 12 13 " 15 16
[ Augusti

Figur 9. Dashboard som inloggad i IPN-registret
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Anslutningsgrad

IPN-registrets "dashboard” avspeglar aktiviteten i registerarbetet per region i landet

Kvalitetsregister for: inflammatoriska neuropatier (Riket)

376 3.7 58% 41.2%
Anial cktva petienter Antalregper100.000invinare. Harminst et registrerat bessk Her pigaendebehanding

Antal registreringar

|

patienter minadersa minadems minadema minaderna misadema

Orebrolan

Ostargitand

Riker £

< >

Figur 10. IPN-registrets dashboard. Datum for datauttag 2020-08-16

Ytterligare tre nya centra har startat med registrering av patienter under 2019, dvs.
Eskilstuna, Falun och Ryhov, se tabell 10. Antal nya patienten 6kar tydligast i Lund
och Falun under 2019 jamfort med 2018. Notera att jamforelsen géller enbart en
tidsperiod pé cirka 4 ménader och géller inte for ett helt ar.

Tabell 10.Anslutningsgrad: datadistribution nationellt

Enhet ________________|saknas|2011[2012 |2013 |2014 2015 2016 |2017 2018 |2019 [Totalt

Bollnds 1 1 3 1 6
Boras 1 1
Centrum for neurologi Stockholm 1 1
Danderyd 2 1 6 2 4 5 20
Eskilstuna 2 2
Falun 7 7
Gavle 2 3 5
Karolinska 1 10 6 5 4 34 57 22 59 13 211
Kristianstad 1

Kungsbacka 1

Landskrona

Lund 1 9 10
Neurologiska kliniken Linkdping 1 19 1 21
Norrkoping 1 1
Nykoping 1 1
Ryhov 1 1
Sahlgrenska 1 1 92 5 1 4 104
Umea 3 1 3 2 9
Uppsala 19 3 1 23
Vasteras 1 1
Orebro 1 1
Ostersund 1 1
Riket 2 10 6 6 8 36 203 39 75 42 430

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2019-12-31
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Tabell 11. Registrerade fall av inflammatorisk neuropati per subtyp

Region/enhet __|GBS _[PDN_|

Norra

Bollnas

Falun

Gavle

Umea
Ostersund
Stockholms region
CFN Stockholm
Danderyd
Karolinska
Sydéstra
Linkoping
Norrkdping
Ryhov

Sodra
Kristianstad
Kungsbacka
Lund
Uppsala-Orebro
Eskilstuna
Nykoping
Uppsala
Vésteras
Orebro
Vastsvenska
Boras
Sahlgrenska
Totalt

3 2
1 1
2
1
77 24
1
1 2
75 22
1
1
1
1
1
1
45
45
126 28

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2019-12-31

Sedan foregiende arsrapport 2019-08-21, har ytterligare 22 patienter registrerats
nationellt. Notera att jimforelsen géller enbart en tidsperiod pa cirka 4 manader och
géller inte for ett helt ar. Sannolikt har de allra flesta Stockholmspatienter med kronisk
inflammatorisk polyneuropati redan registrerats, vilket forklarar det 1dga antal
nytillkomna patienter i Stockholm under 2019, se figur 11.
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Registrerade i"k"“ Registrerade aktiva patienter per 100
patienter 000 invAnare 2019

Dalarna 3 1
Gavleborg 4 1.4
Halland 1 03
Jénkbpings 2

lan 0.6
Skine 1 0.8
Stockholms

_ 95 4
l&n

Sédermanland 3 1
Uppsala lan 16 42
Vasterbotten 4 1.5
Vastmanland 2 0.7
Vastra 23

Gotaland 22
Orebro lan 1 0.3
Ostergdtland 13 2.8
RIKET 193 1.9

Datauttag NEUROreg dashboard 2020-08-16
Figur 11. Nationell prevalens for CIDP enligt IPN-registrets dashboard.

Aktuell tackningsgrad och prevalens, december 2019

CIDP
Nationell prevalensen forviantas vara 3/105. Detta ger oss en aktuell tickningsgrad pa
67% och en nationell prevalens pa 2.03/100.000.

NMN
Nationell prevalensen forvéantas vara 1/105. Detta ger oss en aktuell tdckningsgrad pa
69% och en nationell prevalens pa 0.69/100.000.

PDN
Nationell prevalensen forvintas vara 2/105. Detta ger oss en aktuell tickningsgrad pa
14%.
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Tabell 12. Tackningsgrad fo6r CIDP, MMN och PDN
[Diagnos _|Antal av Patient-1D_|Férvintade antal patienter _[Tackningsgrad 2019-08-21 |Tackningsgrad 2019-12-31

CIDP 203 300 63% 67%
MMN 69 100 67% 69%
PDN 28 200 14% 14%
Totalt 300 600 47% 50%,

Datauttag NEUROreg/IPN 2019-12-31

Tackningsgraden for CIDP har under 2019 okat fran 63% till 67% och for MMN fran
67% till 69%. Notera att ovan jaimforelse gors mellan tackningsgrad i december jamfort
med augusti 2019, dvs. enbart en 4 manaders period.

Skal till ldga tackningsgraden for PDN har visat sig vara att de flesta patienter med
denna diagnos inte remitteras till neurologer, utan diagnostiseras och behandlas av
hematologer i Sverige.

Under 2019 har nya styrgruppsrepresentanter tillsatts pa Skanes Universitetssjukhus
och Orebro Universitetssjukhuset, tva av sjukhusen i landet som fortfarande har en lig
registreringstrad i IPN-registret. Antal nya registrerade fall har 6kat tydligt i Lund allt
sedan dess.

Resultat av analyser

Prevalensokning for CIDP i Stockholm- och Uppsalaregionerna
Stigande prevalens (jamfort 2018) av CIDP, men inte av MMN ses i Stockholms lan,
jamfort med ovriga landet.

Prevalens av CIDP i Stockholm var ndrmare 1.9/100.000 for 2 ir sedan, men enligt
aktuellt registerdata ligger fér narvarande pa 4.4/100.000. Prevalens av MMN i
Stockholm var 1.1/100.000 for 2 ar sedan, och ligger for narvarande pé 1.2/100.000.
Prevalensberakningen har tagit hansyn till att befolkningsmangden i Stockholms lan
har stigit till 2,3 miljoner invénare under 2020.

Nationell prevalens for CIDP och MMN ligger for ndrvarande pé 2.03/100.000
respektive 0.69/100.000. Aven fast nationella prevalensen ligger hogre nu jamfort med
for 2 &r sedan (pga. forbattrad tdckningsgrad), dr relativa stegringen storre i
Stockholms lan 6ver tid.

Vérd av CIDP och MMN i Stockholm har centraliserats till Karolinska
Universitetssjukhuset och Danderyds sjukhus. Bdda centra medverkar flitigt i att
registrera nya patienter.

Aven Uppsala visar sig ha nu uppnétt en prevalens for CIDP pi 4.2/100.000, som
ligger 6ver forvantad nationell prevalens pa 3/100.000.

Om diagnosen CIDP valideras i IPN-registret, far tickningsgraden for CIDP och MMN

bedomas vara 100% i Stockholms och Uppsala lin och tillata palitliga statistiska
berikningar av demografiska data i dessa tva regioner.
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Det ar for narvarande oklart varfor prevalens av CIDP ligger hogre i Stockholm och

Uppsala dn 6vriga landet. I viss méan kan detta bero pd underrapportering av CIDP fall i

ovriga delar i landet. Det som talar emot detta resonemang ir att prevalens av MMN
har inte stigit i Stockholm under samma period (2018—2019) och ligger pa den

forvantade prevalensnivan pé 1/100.000. Huruvida det finns en real 6kad incidens av

CIDP i Stockholm- och Uppsalaregionerna &r dock for niarvarande oklar.

Fordelning av subtyper av inflammatorisk neuropati enligt datauttag

2020-03-13 visas i tabell 13

CIDP fortsitter att vara den vanligaste subtypen av kronisk inflammatorisk neuropati

som nyrapporteras (incidens). Delregistret GBS anvands inte som en del av

kvalitetsregistret utan enbart pa forskningsbasis.

Tabell 13.

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP)

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)

1gM paraproteinemisk demyeliniserande neuropati (PDN)

Guillain-Barre syndrom (GBS)
Riket 2020-03-13
Riket 2019-08-21
Riket 2018-08-24

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13
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Konsfordelning per 2020-03-13 ses i tabell 14

Manlig dominans ses mycket tydligt bland dessa subtyper av inflammatorisk
polyneuropati, vilket stimmer med internationella epidemiologiska data.

Diagnos _____|Kvinnor _|Man__[Totalt |

Tabell 14.

CIDP 64
GBS 54
MMN 22
PDN 10
Totalt 2020-03-13 150
Andel 2020 34,6%
Totalt 2019-08-21 139
Andel 2019 34,20%

143

74

48

19

284
65,4%
268
65,80%

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13

Nu édr det mojligt att analysera hilsomatt (PROM) for att jamfora

207
128
70
29
434

407

12016 [2017 [2018 [2019 [2020-03-13 [Totalt |
9 27 29 28 4 206

34 10 8 8 1 69

5 0 6 2 o 29

55 2 32 4 3 129
203 39 75 4 8 433
203 39 74 (aug)24 406
203 37 60 24 380,

konsekvenser av CIDP vs. MMN for patienternas livskvalitet.
Lagre hilsométt vid CIDP dan MMN, trots likartade medianpoéng pa INCAT och RODS.
Orsaker till denna skillnad behover vidare analyseras, se figur 12.
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Figur 12. Jamforelse av hidlsomatt (PROM) mellan CIDP och MMN.

Behandlingsdata for CIDP som jaimfor IVIg med steroider, enligt
uttagsdata 2020-03-13.

En hogre andel patienter slutar 6ver tid att anvanda steroider jmf de som behandlas
med IVIg. Mgjliga orsaker till detta kan vara steroidernas hoga biverkningspotential,
dess otillriackliga effekt alternativt att fler som steroidbehandlats uppnatt remission
och behover inte langre std pa nagon behandling. Figur 13.

Behandlingsdata fér 134 patienter med CIDP med registrerade
behandlingar, bland totalt 202 registrerade patienter
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Figur 13. Jamforelse mellan IVIG- och steroidbehandling bland CIDP-patienter
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Rapportering & Datakvalitet

Datakvalitet, 6versikt enligt datauttag frén IPN-registrets dashboard 2020-08-16.

Andel patienter med registrerade varden pa skattningsskalor respektive som star pé
behandling.

Datatétheten avseende debut och diagnosdatum har forbattrats nagot jamfort med
2018, tydligast inom SLL. Datatdtheten forblir battre inom SLL, 4n i riket, se Figur 14.

Datatathet fér Riket
100%

0% -

' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Datatathet for Stockholms lan
100%

75%

Andel

25% -

0% -

' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 14. Datatdthet Stockholm respektive Riket.

Nationell datakvalitet for skattningsskalorna INCAT och RODS samt andel
patienter med tillgiingliga behandlingsdata i registret, per site.

Data utgor basen till kvalitetsindikatorer (processmatt) for patienter med
inflammatorisk polyneuropati. Tabell 15.

Cirka 50% av patienter med inflammatorisk polyneuropati har information om
pégéende behandling i IPN-registret, vilket dr en relativt 14g andel och beror till viss del
pé underrapportering/-registrering av behandlingar, men sannolikt d4ven i viss man pa
att vissa patienter numera slutat med behandling pa grund av en stabil sjukdom
(remission). Orsaken till upphorande av terapi pa tidigare behandlade patienter
kommer att beh6va analyseras framéver.
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Tabell 15.
e
Klinik/Enhet patienter patienter patienter

Karolinska 212 188 24 438 585 208
Sahlgrenska 106 94 12 89 33 25 42
Uppsala 23 21 2 59 0 0 123
Neurologiska kliniken Linkdping 21 19 2 31 6 0 46
Danderyd 20 18 2 76 8 1 43
Lund 10 10 0 7 6 0 0
Umea 9 9 0 19 3 7 17
Falun 7 7 0 14 0 0 14
Bollnds 6 6 0 12 2 7 11
Gavle 5 5 0 14 9 0 14
Eskilstuna 2 2 0 7 4 0 5
Kristianstad 2 2 0 0 0 0 15
Landskrona 2 2 0 2 0 0 0
Orebro 2 2 0 1 0 0 1
Boras 1 1 0 0 0 0 0
Centrum for neurologi Stockholm 1 1 0 0 0 0 3
Kungsbacka 1 1 0 0 0 0 1
Norrkoping 1 1 0 0 0 0 0
Nykoping 1 1 0 1 1 0 1
Ryhov 1 1 0 1 0 0 1
Vasteras 1 1 0 1 0 0 2
Ostersund 1 1 0 3 3 0 1
Riket 2020-03-13 435 393 42 775 660 248 665
Riket 2019-08-21 408 372 36 647 548 209 560

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13
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Missing data for avsedda kvalitetsindikatorer, enligt datauttag 2020-03-13

48-78% av patienter har registrerade virden (minst 1 registrerat virde per matt) for

viktiga kvalitetsindikatorer (processmatt) for inflammatorisk polyneuropati.

Motsvarande siffra for 2018 var 29—70%, talande for en viss forbéttring av datakvalitet

for dessa viktiga kvalitetsindikatorer i IPN-registret. Figur 15.

Andel patienter med kronisk IP med

- inmatade parametrar
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Figur 15.
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Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

Foljande processmatt (-indikatorer) har utvecklats och anvénds i registrets interna
forbattringsarbete och kvalitetssidkring av de olika medverkande centra f6r CIDP,
MMN och PDN.
e Andel patienter som (malviarde minst 80%):
o skattats enligt INCAT skalan minst 1 gdng det senaste aret
o skattats enligt RODS skalan minst 1 ganger det senaste aret
o matt handstyrkan minst 1 gng det senaste aret
e Andel patienter <65 ars alder som har sin arbetsforméga registrerade minst 1
gang det senaste aret
e Andel patienter som rapporterat EQ5D-5L minst 1 ging det senaste éret
e Andel patienter med minst 1st immunterapi registrerade
e Andel steroidbehandlade patienter med CIDP, PDN vars BMI har registrerats
e Andel steroidbehandlade patienter med CIDP, PDN vars HBA1c har
registrerats

Foljande effektmatt har tagits fram for att mata terapieffekt- och dess
komplikationer:
1. Andel patienter med CIDP och MMN med pagéende IVIg behandling, som har
INCAT <4. Mélvarde: minst 75%

2. Andel patienter med CIDP med pagaende kortisonbehandling och med
BMI>24, som ér stabila i BMI med (sista uppmaétta BMI jmf 1: a). Mélvérde:
Minst 70% av ovanndmnda patienter far ha haft stabil BMI (oforéndrad eller
hogst 10% 6kning) under senaste aret.

3. Andel patienter med CIDP med pagaende kortisonbehandling som ligger
normalt i HBA1c. Mélvirde: Minst 70% av ovanndmnda patienter far ligga
normalt i HBA1c.

-patienter <5043 HBA1c >42
-patienter >5043 HBA1c >46

Effekt av registret pa varden

Vardens behov av att hilla reda pa antal patienter med inflammatorisk
polyneuropati, inklusive nya patienter som tillkommer pa arlig basis, samt
andel av dessa som behandlas med IVIg.

IVIg ar fortfarande det vanligaste anvanda lakemedlet for behandling av CIDP, f6ljd
av kortison (Solumedrol och Prednisolon). Vid MMN anvinds néstan enbart IVIg och
inga andra likemedel (som forvintad). Mabthera anviands fortfarande i liten skala vid
CIDP, men dess anvindning har 6kat jamfort 2018. Antal patienter med CIDP som ar
autologt hematopoietiskt stamcell transplanterade (HSCT) &r fortfarande fa i landet.
Tabell 16.
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Tabell 16. Antal patienter per diagnos och behandling.

Lskemedel _______Jcop __[GBs __ [CIDP+GBS _[MMN__[PDN___[Totalt |
IVIG 156 82 1 58 12 309
Solu-Medrol 84 1 0 5 11 101
Prednisolon 30 0 0 1 4 35
Cyklofosfamid 25 0 0 2 5 32
Plasmaferes 15 6 0 0 3 24
Rituximab 10 0 0 2 10 22
Annan 6 1 1 2 2 12
SCIG 7 0 1 3 0 11
Azatioprin 8 0 0 1 1 10
HSCT 7 0 0 0 0 7
Ciklosporin 5 0 0 0 0 5
HSCT/BEAM 3 0 0 0 0 3
Mabthera 2 0 0 0 1 3
Methotrexate 3 0 0 0 0 3
Immunoglobulin 2 0 0 0 0 2
Requip 2 0 0 0 0 2
Azilect 1 0 0 0 0 1
Gilenya 1 0 0 0 0 1
Hogfrekvent hjarnstimulering 1 0 0 0 0 1
Madopark 1 0 0 0 0 1
Mykofenolatmofetil 1 0 0 0 0 1
Tocilizumab 1 0 0 0 0 1
Totalt 2020-03-13 371 90 3 74 49 587
Totalt 2019-08-21 345 85 3 68 48 549

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13

Vardens behov att kontrollera foljsamhet till de nya terapiriktlinjerna 1:a,
resp 2:a linjeterapier for CIDP samt 1:a linjeterapin f6r MMN enligt NPOs
vardprogram 2019.

Stigande kostnader for IVIg gor det nodvindigt for olika regioner att halla reda pé antal
patienter med inflammatorisk neuropati, resp andel som behandlas med IVIg. Sidana
data borjar kunna tas fram i &tminstone tva av landets storregioner, dvs Stockholm och
Vistra Gotaland.

Immunoglobulin dr i det sidrklass vanligaste av tva 1: a linjeterapierna vid CIDP, vilket
stimmer med internationella data. Daremot har andelen patienter med CIDP som
behandlas med IVIg sjunkit ndgot, medan andelen som behandlas med kortison
(Solumedrol + Prednisolon) 6kat nagot jamfort 2018. Detta &r i linje med nationell
kampanj att 6ka anvandning av kortison vid CIDP, for att 6ka chanserna till remission.

Se figur 16 nedan.
Fordelning av behandlingar (alla pagaende)
Solu-Medral
Prednisclon
IVIG
6 DI 1 DI2 DI.3 DI4 DIS
Andel
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Figur 16. Fordelning av 1:a linjeterapier vid CIDP bland patienter med registrerad
behandling i riket, enligt datauttag 2020-08-16

Sahlgrenska och Karolinska Universitetssjukhusen har under 2019 anvint registerdata
for att bevaka terapival, och relativ andel patienter som behandlas med kortison
jamfort IVIg mot CIDP pa respektive sjukhus. ostandseffektivitet pa respektive klinik
kraver redovisning av terapikostnader for inflammatorisk polyneuropati pa érlig basis.
Kommentar: 90% av patienter med MMN behandlas med IVIg, vilket ligger nira
internationella siffror. Se Figur 17 nedan.

Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

1G

0 0.1 0.2 0.2 0.4 0.5 0.6 0.7 0.8 0.9
Andel

Figur 17. Andel patienter med MMN som behandlas med IVIg i riket, enligt
datauttag 2020-08-16

Sammanfatiningsvis:
Téckningsgraden for samtliga subtyper av kronisk inflammatorisk neuropati har ¢kat
mellan 2018—20109, likvil anslutningsgraden till registret.

Datakvalitet avseende t ex antal registrerade immunbehandlingar och andel patienter
med registrerade poang pa skattningsskalor har ocksa fortsatt att 6ka pé arlig basis,
men datatitheten behover fortsétta att forbattras. Datakvaliteten tilldter nu
jamforelser t ex gillande demografi och terapival mellan de storre regionerna i landet.
Tillsdttning av tvé nya styrelseledaméter pa de tvé universitetssjukhus som hittills haft
ligst rapporteringsgrad, dvs Skanes och Orebro Universitetssjukhusen kommer att 6ka
anslutningsgrad och datakvaliteten from 2019.

Patientrelaterade matt, dvs Patient-Related
Outcome Measures (PROM)

Patientens Egen Registrering (PER) anvands redan flitigt av patienter for att
rapportera PROM variablerna INCAT, RODS-CIDP och RODS-MMN, antingen
hemifran eller via en lasplatta pa behandlingsenheten for patienter som ar pa sjukhuset
for en planerad behandling. Under 2019 har livskvalitetsskalan EQ-5D-5L och
RAND36 lagts till i PER. Under 2020 liggs inrapportering av Arbetsférmaga till PER
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Framtidsplaner & forbattringsarbeten

Fortsatta att oka nationell tacknings- och anslutningsgrad
samt datatathet for registret utanfor Stockholm

Mal: Vi vill ha ca 90% av landets patienter med CIDP och MMN registrerade inom de
narmaste 2 aren, samt 70% av PDN inom de ndrmaste 5 aren. Siffror fér CIDP och
MMN ligger for narvarande kring 67-69%. Datatatheten avseende kvalitets-
indikatorerna behover ocksa fortsitta att forbattras utanfor Stockholm och Goteborg.

GBS-registret kommer att fortsitta att anvindas som ett forskningsregister med
malsittning att registrera samtliga Karolinska Universitetssjukhusets GBS-fall inom
det ndrmaste aret. Vid gemensamma Nationella patientomradet (NPO) for
Nervsystemets sjukdomar och Svenska neuroregistermétet i Stockholm i augusti 2018
belystes vikten av att NPO kontaktar verksamhetschefer pa centra som
underrapporterar nya patienter till registret och paminner om betydelsen av Svenska
neuroregisters data for den kliniska verksamheten.

Satt att uppna mélet om en 6kad tickningsgrad:

a) Ett nytt arbetssatt for att stimulera enheter ute i landet att registrera patienter
och dessutom fylla i data for dessa, dr en rekommendation att samtliga
patienter som remitteras i second-opion-syfte mellan olika centra, skall redan
finnas med i registret.

b) Ytterligare en metod for att 6ka tickningsgraden framdver, dr att pAminna alla
centra att enligt nationell konsensus (NPO 2018) om anviandning av
siarlakemedlet humant intravendst immunoglobulin (IVIg) skall samtliga
patienter med inflammatorisk neuropati som foreskrivs IVIg, finnas med i
IPN-registret.

¢) Genom kvartalsrapporter till verksamhetschefsrapporter ge varje center i
landet feedback pa kliniskt anvéndbar data, vilket 6kar relevansen av
medverkan i IPN-registret.

d) Fortsatta utveckla PER och dess anviandning for att 6ka datakvalitet i IPN-
registret.

Oka fokus pa patientcentrerade data som direkt avspeglar
patienters upplevelse av sjukdom och paverkan av
sjukdom pa deras liv
a) EQ-5D-5L data borjar kunna analyseras for att jamfora sjukdomskonsekvenser
pé patienterna livsféring vid CIDP och MMN. Dessa berdkningar kommer att
lata oss ta hansyn till hittills icke-mitbara aspekter av virden sdsom
sjukdomsborda for varje diagnosgrupp fore insatt terapi, borda orsakad av
terapibiverkningar, borda orsakad av moda patienter behover lagga pa
behandlingen sjélv, sdsom resor till och frin vardinrattningar samt
frekvens/duration av varje terapi och hur den paverkar t ex fritiden eller
arbetslivet.
b) Bestillning lamnats in for att addera uppgifter om
arbetsforméga/sjukskrivningsgraden till PER for att 6ka dess inrapportering.
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¢) Ytterligare ett PROM-matt som kommer att ldggas till registret ar SF36 fatigue
skalan, da patienter med kronisk inflammatorisk polyneuropati (frimst CIDP)
har rapporterats lida av fatigue pa samma sétt som patienter med MS gor.

Valideringsarbete

Validering av diagnoser CIDP och MMN samt regionala tickningsgrads-
analyser

Under 2019 har en specialist i neurologi pd Danderyds sjukhus pabérjat ett projekt for
att validera data frdn IPN-registret, med start for patienter i Stockholm. Syftet ar att
(genom journalgranskning) se om patienter med diagnosen CIDP och MMN uppfyller
giangse diagnoskriterier for underdiagnoserna i IPN-registret.

Till hosten 2020 kommer ytterligare en neurolog (ST-ldkare) denna gang pa S:t Gorans
sjukhus paborja ett projekt med att komplettera och validera data i IPN-registret for
Karolinska Universitetssjukhusets patienter. Denna kollega kommer 4dven att ansvara
for valideringsprojekt gentemot de tva centra utanfér SLL med flest registrerade
patienter, dvs Sahlgrenska Universitetssjukhus och Uppsala Akademiska sjukhus.
Valideringen kommer att gé ut pé att fa en lista pd patienter med kronisk
inflammatorisk polyneuropati ifrin respektive 6ppen- och slutenvardsregister (ICD-
koder G618, G61.9) och undersoka andel av dessa patienter som vi finner vara
registrerade i IPN-registret.

Nationell tickningsgradsanalys med hjilp av Registerservice pa Socialstyrelsen
for att se hur néra prevalens av CIDP och MMN i registret ar till nationella
prevalensdata (berdknas ske under 2021).

Validering av datakvalitet i IPN-registret
Under 2020 gors en officiell granskning av datakvalitet i IPN-registret med hjélp av
QRC. Resultat kommer att redovisas i nésta arsredovisning.

Oka paverkan av registerdata pa varden

P& Karolinska Universitetssjukhuset har kostnaderna for IVIg gatt om kostnader for
dyra MS-lakemedel. Karolinska Universitetssjukhuset och Sahlgrenska
Universitetssjukhuset har redan borjat med att anvinda data fran registret for att
overvaka terapival och kostnader for CIDP-varden péa respektive sjukhus. Med
uppmaning frdn NPO f6r nervsystemets sjukdomar planerar vi genom engagemang av
IPN-registrets styrelse att 0ka registeranvindandet pa landets Gvriga
universitetssjukhus for att pa sikt kunna gora nationella jamforelser av terapival och
kostnader for kroniska inflammatoriska polyneuropatier.

Forskning/publikationer

Registerdata kommer att anvindas som material i ett doktorandprojekt om
inflammatoriska neuropatier pa Karolinska Universitetssjukhuset, vilket startat under
hosten 2018. Vi riknar med att material fran IPN-registret kommer att mynna i minst
en publikation inom 2—3 r. Bland annat verkar det preliminért s att prevalens av
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CIDP och MMN i Sverige ligger bland de hogst rapporterade i varlden. Om data fran
registret valideras nationellt, har den epidemiologiska aspekten av CIDP och MMN i sig

ett publikationsviarde.

Prospektiv data erhallen fran 1dngtidsuppfoljning (real-life-data) av patienter med
kronisk inflammatorisk polyneuropati betraffande kliniska skattningsskalor och PROM
matt i IPN-registret dr relativ unik, eftersom de flesta publicerade prospektiva studier i
samma tema brukar inte innefatta en uppfoljningstid pa langre 4n 6—12 ménader.

Forbattringsomraden: prioriterade satsningar:

Arbetet kommer prioriteras i ordningen

1.

Fortsitta att 6ka nationell ticknings- och anslutningsgrad samt datatéthet for
registret utanfor Stockholm

Oka fokus pa patientcentrerade data som direkt avspeglar patienters
upplevelse av sjukdom och paverkan av sjukdom pé deras liv

Oka péverkan av registerdata pa virden

Valideringsarbete

Forskning/publikationer
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateralskleros

Bakgrund och syfte

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) dr en gemensam beteckning for en grupp
motorneuronsjukdomar (MND) dar de nervceller som styr skelettmusklerna dor. Cirka
4 personer per 100 000 insjuknar i MND/ALS varje ér, pa Karolinska
Universitetssjukhuset ar det 60 personer/ar som far ALS-diagnos. ALS kan visa sig i
alla aldrar, men de flesta insjuknar mellan 45 och 75 ars alder. Eftersom det finns
maénga olika varianter av sjukdomen kan symtomen variera, liksom hur snabbt
forloppet dr. Den genomsnittliga 6verlevnadstiden &r bara omkring tre ar, da det idag
saknas botande behandling. Utover detta mirks en varierad vard pé olika héll i landet
och att patienterna inte erbjuds samma moajligheter till utredning och behandling
beroende pé var de bor.

Under 2019 har registret utokats till att inkludera 4ven Kennedys Sjukdom.

Det Gvergripande syftet for registret dr att gora ALS-sjukvérden likvirdig och
hogkvalitativ och framforallt utvarderingsbar. Att etablera/oka samarbetet mellan
samtliga svenska neurologiska universitetskliniker och gemensamt bygga upp en
struktur for utredning och hantering av patienter med MND/ALS. Som ett led i detta,
skapa nationell konsensus kring utredning och handlaggning, sikerstilla att
behandlingsriktlinjer f6ljs nationellt och mgjliggora for sd manga svenska ALS/MND
patienter som mojligt att fa tillgang till ladkemedelsstudier.

MND/ALS-registret avser ocksa mera specifikt medverka till framtida nationella och
internationella forskningsprojekt bade prekliniskt och kliniskt och &ven skapa en bas
for epidemiologiska studier pa nationell niva.

Parametrar och skalor

e demografi

o diagnostiska kriterier

e forsknings kriterier

e spridningsmonster

e behandlingar

e funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)

e halsorelaterad livskvalitet (LISAT, EQ-5D, HAD)
e kognitiva skalor (ECAS, MoCA)

e utvalda laboratorieprover inklusive biomarkorer for diagnos och progress
e  BMI, vikt

e varningar for virdgivare om avvikande viarden
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MND/ALS-registret ar utformat sa att skalorna reflekterar de viktigaste medicinska
omrédena for bevakning och &tgird, under sjukdomens progress. Dels ger de ett
dagsvirde, som ligger till underlag i patient-lakarmdétet, och dels dven ett trendvarde
for hur just den patienten kommer eller har utvecklats under tid. Det ger patienten en
preliminar prognos. ALS ar en sjukdom dar fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika
individer) varierar stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dir sjukdomen
startar. Viardena pé olika biomarkorer 6kar sannolikheten for en korrekt diagnos och
mer exakt prognostisk bedomning.

Se figur 18 for ALS-biomarkorer.

Kaplan-Meier survival estimates for NfL in CSF
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Figur 18. Overst till vinster visar att neurofilament dr forhdjt hos ALS patienter
Jjamfért med liknande patienter med andra diagnoser och friska. Bilden till hbger
visar att risken att dé (snabbare progress) 6kar med okad niva av neurofilament.
Nedpre bilden till vinster visar NFL som dr stegrat hos ALS-patienter jamfort med
Jriska och mimics (liknande neurologiska sjukdomar). Den nedre till héger visar

CHIT chitotriosidase-1 som dven den dr 6kad hos patienterna men inte hos friska eller
andra liknande neurologiska sjukdomar.

Se figur 19 for en langsam ALS med god livskvalitet och fa varningar. I figur 20 ser vi
istdllet en patient som forsdmras hastigt, har svart att halla vikten och tappar sin
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livskvalitet parallellt med att hon tappar sin styrka. Det som é&r viktigt att notera i figur
20 dr ocksé den vinstra delen av bilden. De r6da markeringarna representerar
varningar for vardaren. I varje skala har cut-off virden inkorporerats for att vigleda
véardgivaren i vad som behover atgiardas. De grona markeringarna &r varningar som har
atgardats.

Genom skalorna och varningarna kan dven en oerfaren vardgivare kdnna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgirdas vid rtt tid. Genom
att jaimfora dessa tva figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienter kommer
leva lingre, men den under har en kortare 6verlevnadstid, och vi kan nu guida
patienten och de anhoriga i ungefarlig sjukdomstid och resonemang kring
arbete/sjukskrivning, resor, bostadsbyte, eller bostadsanpassning kan saledes hjilpa
patienterna att leva det livet som de vill baserat pd méngden tid de har kvar.

Mabvirden WEMI BALSFRS BUSAT @HAD-Angest @HAD-Depression @410 @Spiomedi (%
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Figur 19. En patient som levt linge med sin ALS. Patienten har inga varningar och
den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gér ned langsamt. Den bld linjen
representerar patientens stabila vikt, den grona patienten goda livskvalitet.
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Figur 20. Den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gar ned snabbt. Den
bl linjen representerar patienten viktforlust, den grona patientens livskvalitet, och
den bruna/lila patients 6kande Gngest och nedstdmdhet.

Effekten av registrets insatser pa varden

De foranderliga skalorna for dngest och depression har markbart dndrat var
handléggning av patienternas psykiska maende. D& ALS &r en svar sjukdom, forvintas
det néstan av patienterna att vara ledsna och/eller nedstamda. En oerhort viktig aspekt
for livskvaliteten att orientera sig i for vardgivaren. Nu nir patienterna via PER (egen
rapportering) fyller i sina dngest- och depressionsskalor infor varje besok, kan lamplig
medicin sittas in. Alla patienter skall erbjudas bromsande behandling (Riluzole). Se
tabell 17 for andelen patienter med pagaende Riluzolebehandling. Preparatet har
biverkningar och nagra procent av patienterna valjer darfor att sitta ut behandlingen.
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Tabell 17. Andelen patienter med pagaende Riluzolebehandling.

Boras

Eksj6
Eskilstuna
Gavle
Halmstad
Helsingborg
Huddinge
Hassleholm
Kalmar
Karlskrona
Lund
Motala
Neurologiska kliniken Linkdping
Nykoping
Ryhov
Sahlgrenska
Skovde
Solna
Sundsvall
Trollhattan
Umea
Uppsala
Visby
Varnamo
Vastervik
Vasteras
Vaxjo
Angelholm
Orebro
Ornskéldsvik
Totalt

Aktuella patienter |Andel AP med pagaende

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-05-29

129

454

behandling vid rapportarets slut

66,7%

58,8%
62,5%
72,2%
82,2%
50,0%

60,0%
50,0%
69,2%

75,0%
93,2%
100,0%
82,1%

75,0%
80,0%
24,3%
100,0%
100,0%
100,0%
23,1%
100,0%
100,0%
77,8%
100,0%
68,5%,

BMI-kurvan anvéands for att i siffror (vikt och viktminskning i procent) och trend
tydligt visa for patienten att de ar i behov av 6kat dietédrt understéd. Denna kurva har
visat sig vara mycket anviandbar, s& patienten girna vill vinta med PEG (perkutan

gastroskopi), medan litteraturen visar 6kad 6verlevnadstid vid tidigt inférande.
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PROM/PREM och utvecklingen av relevanta
kvalitetsindikationer

Registrets PROM-registrering som det ser ut for patienten figur 21. Varje skala
motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.
De viktigaste kvalitetsindikatorerna anviands for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smarta eller urininkontinens, och forebyggande av depression och angest,
underniring, underventilation och att patienten sitter i halsen. Denna typ av
registrering anviands mest i Stockholmsregionen, som framgér av tabell 18.

Jl Vilj formulér for registreringen
Psykiskt mdende
Egenmedicinering
Kroppsfunktion
Smérta
Hélsa
AT-10
BMI

Bérja registreringen

Figur 21. Vy fran patientens egen registrering PER

Tabell 18. Totalt antal patientens egna registreringar under 2019.

M Totalt antal PER

Huddinge 1255
Kalmar 1
Lund 63
Ryhov 10
Solna 253
Trollhatta 2
Uppsala 2
Totalt 1586,

Datauttag NEUOreg/MNDreg: 2020-05-29
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Anslutning, tackningsgrad och
rapporteringsgrad

I december 2016 var 194 patienter (100%) fran Karolinska Universitetssjukhuset
registrerade. Frin hela Sverige var 654 patienter registrerade. For att rikna ut
tackningsgraden for ALS registret i Sverige, kontaktades under hosten 2016
(september-november) alla neurologmottagningar i hela Sverige, bade
universitetssjukhus och lanssjukhus. Alla mottagningar rapporterade in antalet ALS-
patienter som vardades vid kliniken. Patienterna behovde, for att riknas som egentliga
ALS-fall ha diagnosticerats med ALS vid tva pé varandra foljande tillfallen.
Sammanlagt fanns det 832 ALS-patienter i Sverige.

For att objektivt estimera om den prevalenta siffran var inom ratt intervall, utforde
undertecknad en retrospektiv studie av alla ALS-patienter som vardats i Storstockholm
under dren 2013—2014. Att Storstockholm valdes som omrade att studera, beror pa att
undertecknad har tillgang till de medicinska journalerna och darmed kunde validera
aktheten i diagnosen som delgivits. Studien inkluderade 289 ALS patienter och alla
storre sjukhus i Stockholm var inkluderade (Karolinska Universitets Sjukhuset,
Danderyds Sjukhus, Capio S:t Gérans Sjukhus, Sodertilje Sjukhus och Norrtilje
Sjukhus). 143 prevalenta fall identifierades i dec 2013 och 174 prevalenta fall i
december 2014, vilket gav en prevalens pa 6.61/100 000 invanare under 2013 och
7.91/100 000 invénare under 2014. Ar 2016 var Sveriges befolkning enligt SCB
(statistiska central byrén) 9 995 153 miljoner invénare. Si antalet prevalenta patienter
med ALS i Sverige borde ligga mellan 661-791.

Under 2019 hade registret 454 patienter registrerade frin 30 platser i Sverige.
454/661=68,6% och 454/791=57,4%. Tackningsgraden ligger sdledes runt 60%. I
tabellen nedan syns dven fordelningen mellan mén och kvinnor. Kvinnorna utgor ca
40% av patienterna, en siffra som stimmer vl 6verens med vetenskapligt underlag. Se
tabell 19.
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Tabell 19. Aktuella ALS-patienter i Sverige 2019.

Andel
kvinnor AP
Boras 3 2 1 66,7%
Eksjo
Eskilstuna 1 100,0%
Gavle 17 7 10 41,2%
Halmstad 8 2 6 25,0%
Helsingborg 18 7 11 38,9%
Huddinge 129 57 72 44,2%
Héassleholm 1 50,0%
Kalmar
Karlskrona 1 100,0%
Lund 10 6 4 60,0%
Motala 2 2 100,0%
Neurologiska kliniken Linkoping 13 6 7 46,2%
Nykoping 1 1 100,0%
Ryhov 12 7 5 58,3%
Sahlgrenska 44 15 29 34,1%
Skovde 5 2 3 40,0%
Solna 56 24 32 42,9%
Sundsvall 1 1
Trollhattan 16 4 12 25,0%
Umea 5 3 2 60,0%
Uppsala 70 19 51 27,1%
Visby
Varnamo
Vastervik 1 1 100,0%
Vasteras 13 3 10 23,1%
Vaxjo
Angelholm
Orebro 18 7 11 38,9%
Ornskéldsvik 2 2
Totalt 454 178 276 39,2%‘

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-05-29
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Datamangd

Den storsta gruppen ar ALS-patienter som utgor 50%, foljt av PSMA och PLS. 20%
bestér av oklara fall av motorneuronsjukdom som inte uppfyller kriterierna for ALS
(har kallat "motorneuronsjukdom”). Nytt for dret 4r att man nu kan lagga in dven
Kennedys Sjukdom. Se figur 22.

MND

W ALS

H Kennedys sjukdom/SBMA
(spinobulbdr muskelatrofi)

® Motorneuronsjukdom

PLS

N PSMA

Figur 22. Diagnosfordelning MND/ALS-registret, 454 personer frdn hela riket.

Jamforelser mellan landsting visar att tiden frén symtomdebut till ALS-diagnos kan

variera kraftigt, men att medianvirdet i Sverige for diagnos ligger pa 13,4 méanader. Se

figur 23. Detta dr nigot simre &n foregdende ar, men drivs av nagot langre tider i
Kalmar och pa Gotland.

Median tid fran
debut till diagnos (i manader)

Riket 2019-08-21
Ostergdtland

Vastra Gotaland
Vasterbotten

Uppsala lan

Stockholms l&n

Kronoberg

lénkopings 1an

Gavleborg

Blekinge
0,00 500 10,00 1500 20,00 2500 30,00 3500 40,00 45,00

Figur 23. Tid fran debut till diagnos.
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Tiden skiljer sig inte mellan mén och kvinnor och det gir snabbare att diagnosticera de
ildre. Se tabell 20 och 21.

Tabell 20. Tid i manader fran symtom till diagnos.

Tid i manader

Men 13,73
Women 13,6
Totalt 13,72

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-03-13

Tabell 21. Tid i manader fran symtom till diagnos uppdelat pa alder

Alders grupp  |Tid i manader

(0,50] 15,41
(50,65] 13,6
(65,70] 14,49
(70,95] 12,35
Riket 2020-03-13 13,72

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-03-13

Den storsta gruppen av nydiagnostiserade patienter ar 62 ar, f6ljt av 66—70 ar.
Se figur 24.
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Figur 24. Visar patienter per debutalder. Baseras pd 454 patienter fran hela riket.
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Datakvalitet

Under aret har data fran Stockholmscohorten granskats och korrelerats med de
medicinska journalerna, for att 6ka kvaliteten av datan och registrets variabler. Alla
egenrapporterade matt gis igenom i realtid med patienten for att faststilla att
variablerna dr korrekta och har uppfattats pa ratt sétt av inrapporterande.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Oka tickningsgrad. Registret har under 2019 tappat i tickningsgrad.
Prioriterat ar att inspirera andra 14n om att registrera hela sin cohort. Att
rapportera alla nydiagnostiserade patienter med ALS/MND i hela omrédet.

o Oka datatitheten. Inspirera klinikerna att inte bara registrera patienterna utan
ocksa rapportera repetitiva utfallsmatt.

Framtidsplaner /Planer for kommande ar

Under 2019 har registret tappat i nyregistrerade ALS/MND-patienter. Arbetet
fortsitter med att alla nydiagnostiserade MND/ALS-patienter i Sverige blir
registrerade i varje lan och att de forblir registeraktiva under sjukdomens gang! For
klinikerna &ar det viktigt att implementera patientens egen registrering (PER) for 6kad
datainsamling och minskad tidsatgang. Det ar dven viktigt att alla kliniker féljer upp
sina patienter och kontrollerar att alla patienter som avlidit under &ret verkligen har
uteslutits ur registret.

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

Under 2020 kommer registret att anvandas for att jamlikt vilja ut 1ampliga kandidater
for en global behandlingsstudie for ALS, BLZ945, en open-label global studie for att
utviardera microglia i relation till ett nytt l1akemedel.

Registrera hela landets Kennedypatienter.

ALS-inriktade lakare kommer besdka Gotland for att 6ka mojligheten till snabbare
diagnos.
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Multipel skleros

Bakgrund och syfte

Multipel skleros - MS ar en kronisk sjukdom som drabbar centrala nervsystemet
(CNS). MS ar den nast vanligaste orsaken till neurologiskt handikapp hos yngre vuxna
och borjar for det mesta mellan 20 och 50 ars alder och typdebutéldern &r 30 ar.
Forloppet vid MS varierar men oftast leder MS slutligen till betydande
funktionshinder. Redan tidigt paverkas ofta arbetsformaga av &terkommande symtom
och en typisk trotthet ("fatigue”) leder till en pataglig minskning av livskvaliteten.
Sjukdomen medfor stora kostnader fér samhallet i form av bortfallen arbetsférméga,
vard- och behandlingskostnader. Vi uppskattar de arliga kostnaderna for MS i Sverige
till minst 6 miljarder kronor per ar. Av dessa kostnader ar drygt 800 miljoner
kostnader for forloppsmodifierande mediciner. Tillkomsten av forloppsmodifierande
behandling har medfort en forbattring av MS-varden i Sverige med multidisciplinédra
MS- team i de flesta ldn sedan mitten 1990-talet. Varden omfattar sévil kausal som
symptomatisk behandling som rehabiliteringsinsatser. 2016 publicerade
Socialstyrelsen Nationella riktlinjer for vard vid multipel skleros, se
https://www.socialstyrelsen.se/regler-och-riktlinjer/nationella-riktlinjer/publicerade-

riktlinjer/ms-och-parkinsons-sjukdom/. I dessa ger Socialstyrelsen rekommendationer

om vard vid MS gillande diagnostik, uppf6ljning, behandling av sjukdomarna,
symtomatisk behandling, omhindertagande och rehabilitering, se avsnittet
Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer nedan.

MS-varden har varit ojamnt fordelad 6ver landet, vilket avspeglats i bl.a. skillnader i
anviandandet av bromsmediciner mellan olika lan. P4 senare ar har istallet olikheter i
terapival uppkommit som mellan olika delar av landet. MS-registret ger incitament for
en mer enhetlig MS-vard. Forloppsmodifierande behandling vid MS ar dyr och varierar
fran tdmligen riskfria behandlingar med partiell effekt till mer effektiva behandlingar
som &tfoljs av risk for allvarliga biverkningar. Det nationella MS-registret bidrar till att
oOka stringensen for forloppsmodifierande behandling och underlittar anpassningen till
de dndrade behandlingskriterier som kan uppsta i takt med att nya
behandlingsprinciper etableras. Registrerade preparat har oftast en patagligt
skyddande effekt avseende nya MS-lesioner i magnetkameraundersokning och alla
preparaten minskar frekvensen av skov, om &n mindre pétagligt. Det har dock varit
mindre klart vilken betydelse dessa behandlingar har vad géller den langsiktiga
effekten att forhindra funktionshinder.

Det var ett stort framsteg att vi med hjilp av data ur MS-registret kunde visa skillnader
iléngsiktigt sjukdomsutfall beroende pa hur néra sjukdomsdebuten
bromsmedicinering hade initierats (Kavaliunas, 2017), ndgot som darefter bekriftats i
flera andra ldnder. Dessutom har vi under 2019 publicerat nya data som visar att MS-
forloppet snabbt dndras till det béttre for Sveriges MS-patienter och att risken for att
utveckla funktionshinder minskat dramatiskt under senare ar (Beiki 2019, se
publikationslistan). Detta beror sannolikt pé att allt fler far allt effektivare
bromsmediciner allt tidigare i sjukdomsforloppet.
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Tillkomsten av férloppsmodifierande behandling har &ndrat MS-varden i Sverige bade
till innehall och till organisation. For narvarande (2019-12-31) behandlas 11 100
svenskar med férloppsmodifierande behandling mot MS, vilket motsvarar en kostnad
pé 6ver 800 miljoner kronor. Férskrivare finns pa de flesta neurologmottagningar men
dven pé somliga medicinkliniker i orter diar neurolog saknas.

I Danmark finns ett rikstickande MS-register sedan Gver 60 r som omfattar mer 4n
90 % av MS-patienterna. Det dr prevalensorienterat och samkoérningar med andra
nationella register har utgjort en bas for ménga epidemiologiska studier. Det danska
registret anvidnder sedan fyra ar en anpassad version av Svenska MS-registrets IT-
granssnitt och har fort 6ver sina behandlingsdata till den COMPOS- plattform som
Svenska neuroregister anvéander.

Anslutning och tackning

Vi dr sedan ldnge representerade pa alla sjukhus dar neurologisk vérd erbjuds.
Emellertid finns ett antal patienter som vi kan ha svart att na da de far sin sjukvard i
kontakter med medicinkliniker eller i primérvarden.

Vart mal ar att alla MS-patienter i landet ska erbjudas inklusion i MS-registret. En
epidemiologisk studie visar att antalet personer med MS i Sverige vid prevalensdatum
2008-12-31 uppgick till 17 500 (Ahlgren, 2010). Vid utgangen av 2019 hade vi 17 784
aktiva patienter i registret. Vi bedomer i samarbete med Socialstyrelsens
Registerservice antalet prevalenta MS-patienter vid utgdngen av 2019 till 22 209
(opublicerade databaserade pd NPR/PAR), vilket skulle ge en tackningsgrad pa 80,1 %.
Dartill har vi information om 2 304 avlidna och 745 avslutade patienter exkluderade av
annan orsak, oftast pa grund av utflyttning till annat land.

Figur 25 visar utvecklingen av antalet registrerade patienter fran 1998—-2019. Som
synes ir 6kningstakten stadig. Dartill har vi information om funktionshinder pa grund
av MS-sjukdomen (EDSS skattning) hos en 6kande andel av patienterna, idag 88 %
mot 54 % ar 2004, trots 6kningen.
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Figur 25. Antalet registrerade patienter i MS-registret t.o.m. 2019.

Tabell 22. Utvecklingen av tickningsgraden i MS-registret.
[Kalenderar ____________________[2010 2011 J2012 [2013 2014 [2015 [2016 |2017 [2018 2019 |

Antal registrerade patienter under aret 874 967 913 923 1130 1202 1169 902 853 705
Antal registrerade aktiva patienter (minus

avlidna och migrerade) 732 828 753 767 877 961 930 695 638 442
Totalt antal registrerade patienter

vid drets slut 11932 12899 13812 14735 15865 17067 18230 18887 19505 20237
Totalt antal registrerade aktiva patienter

vid drets slut 10949 11777 12530 13297 14174 15135 16008 16514 16882 17311

Approximativ tackningsgrad
av MSreg mot Sveriges MS-prevalens

(estimerat enligt PAR och MSreg) 58,1% 62,1% 65,6% 68,9% 72,7% 76,8% 80,1% 759% 79,2% 80,1%
Sveriges folkmangd (i min)* 9,416 9,483 9,556 9,645 9,747 9,851 9,995 10,120 10,230 10,328
Antal registrerade aktiva patienter i MSreg

per 100,000 Sveriges befolkning 116,3 124,2 131,1 1379 1454 1536 160,2 163,2 1650 167,6

Datauttag frén NEUROreg/MSreg via VAP: 2020-09-02

Tabellerna 22 och 23 visar utvecklingen av antalet patienter och méngden data i MS-
registret sedan 2001 medan Tabell 24 visar fordelningen av de viktigaste
parametrarna i MS-registret per deltagande center.
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Tabell 23. Utvecklingen av miangden data i MS-registret 2001-2019

Antal L
4 'a Besok [Terapi LP/CSF e Anvindarkonto
patienter 8 skalor]

17802 tot. 1172 anvéndare
Riket 2019 19955 2100 151276 36403 30795 65787 10287 med 196750 varav 603 unika aktiva
17463 tot. 1068 anvandare
Riket 2018 19181 1939 136594 34322 30089 55745 10158 med 164922 varav 607 unika aktiva
17709 tot. 968 anvandare
Riket 2017 18946 1796 124462 32454 29454 45463 9957 med 133984 varav 573 unika aktiva
17288 tot.
Riket 2016 18016 1626 109797 29882 27041 31847 9527 med 106816 829 unika anv.
Riket 2015 16802 1426 96892 26509 26020 24001 14822 98629 729 unika anv.
Riket 2014 15530 1166 85034 22748 24874 17742 14493 60221 406 unika aktiva anv.
Riket 2013 14609 929 75633 19892 15074 14467 6455 43616 489 unika aktiva anv.
Riket 2012 13762 907 66788 17476 13441 11558 6052 27992 305 unika aktiva anv.
Riket 2011 12962 804 59412 15343 12271 10177 5635 20740 486 (431 unika anv.)
Riket 2010 11893 710 51623 15453 11301 8395 5150 14656 421 (360 unika anv.)
Riket 2009 10937 624 43940 13420 10407 6295 4591 6231 360
Riket 2008 9905 506 36044 10138 9124 5392 4187 4414 330
Riket 2007 8784 293 28503 8399 7473 4431 3721 2819 287
Riket 2006 7836 235 23314 6386 5668 3671 3353 1714 241
Riket 2005 6878 209 18837 5098 4083 2960 2900 1284 189
Riket 2004 5965 197 15131 4032 3035 2360 2024 874
Riket 2003 4590 10795 2902 2079 1670 1185 453
Riket 2002 4092 8026 2029 1295 1165 471 257
Riket 2001 3080 3774 1333 198 441 378 57

Datauttag frén NEUROreg/MSreg: 2020-09-02

Aven om hela landet r representerat i MS-registret si varierar fortfarande
tackningsgraden vad géller andelen registrerade patienter av det totala antalet
patienter i varje lan, vilket tydligt framgér av Figur 26.

. . e = = Antal unika 5 Andel i % patienter Registrerade
Lan s eﬁ::toekﬂ I;aeﬁrsbte:f; s]ukss';?][:::ﬁges“patienter med besékRegﬂ'::irs;ade med/“bgsiik akti\?a patienter
manaderna manaderna manaderna ;2’:‘:5‘:;:; patienter ;‘;’:‘a:;:r:‘za Plenf\’llgr?al:go
Blekinge 87 30 57 63 273 231 1729
Dalarna 340 276 64 258 496 52 174.9
Gotland 31 31 0 31 119 26.1 205.8
Gavleborg 357 200 157 266 445 59.8 156.7
Halland 330 325 5 282 550 513 172.2
Jamtland 238 114 124 170 249 68.3 194.1
Jonkdpings lan 260 260 0 220 539 40.8 163.1
Kalmar lan 187 176 1 167 319 49.2 132.6
Kronoberg 47 16 31 32 277 116 142.9
Norrbotten 46 28 18 40 316 127 126.3
Skane 1322 1074 246 1100 2212 49.7 167.6
Stockholms lan 2832 2785 40 2382 4104 58 181.3
Sédermanland 180 139 41 1563 401 38.2 139.7
Uppsala lan 383 383 0 328 789 41.6 2191
Vérmland 504 258 246 342 616 55.5 2214
Vasterbotten 321 307 2 297 559 53.1 2107
Vasternorrland 170 145 25 130 357 36.4 145.7
Vastmanland 202 70 132 150 416 36.1 155.8
Vastra Gotaland 2595 1855 740 1829 3123 58.6 187.2
Orebro lan 271 268 3 243 551 44.1 187.3
Ostergétland 501 498 3 458 910 50.3 201.8
Riket 11204 9238 1945 8931 17621 50.7 176.8

Figur 26. Antalet levande registrerade patienter per 100 000 invdnare i Sveriges
ldn och antalet registrerade besok for dessa patienter under den senaste 12-
manadsperioden. Dessa data kan jamforas med en publicerad berdknad prevalens
om 189 per 100 000 (Ahlgren 2010).
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Tabell 24. Datatitheten for utvalda parametrar i MS-registret. Som tydligt framgar varierar mangden
data avsevart mellan olika delar av landet, avspeglande graden av aktivt arbete med registret.
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Datakvalitet

Ar MS-diagnoserna i MS-registret korrekta?

En helt central punkt ir att diagnostiken haller hog klass — att patienter vars data fors
in i MS-registret verkligen har MS. Var erfarenhet ar att sd verkligen &r fallet:

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

o Vihar under 2018 genomfort en granskning av alla patienter i Varmland som
ar med i MS-registret och jamfort med journaluppgifter. Vi fann att samtliga
patienter i MS-registret dven i patientjournalen uppfattas ha MS.

Vi bedomer att anledningen till att diagnosen i s hég grad 6verensstimmer med den
Kkliniska bedomningen ir att vara patienter i genomsnitt f6ljts under manga ar i
registret, i genomsnitt 6ver 8 ar och néastan lika manga besokstillfallen. Detta ger
maénga chanser att ifrigasitta och eventuellt dndra en tveksam diagnos.

Validering av data i MS-registret

Reliabiliteten av data i MS-registret kontrolleras pa tva sétt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. MS-
registrets mjukvara innehaller kontrollfunktioner. Datafilt (variabler) har definierade
restriktioner pd vad som kan fyllas i och for flertalet variabler finns definierade
listor/rullgardiner med mojliga svar som anges genom att peka och klicka. Variablerna
baseras pé internationellt accepterade kriterier valda av MS-registrets styrgrupp sedan
manga ar.

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

I en under aret publicerad studie jamfordes 3000 patienters information i MS-registret
med journaldata (Alping 2019). Andelen felaktiga virden var gladjande liten, frdn
mindre 4n en procent till ett par procent.

Rapporteringsgrad | - Missing values

I en nyligen publicerad studie jamférdes 3000 patienters information i MS-registret
med journaldata avseende fullstdndighet (Alping, 2019). Det visade det sig att viktiga
data, som ar dokumenterad i journalen, ofta saknas i registret. Exempelvis befanns 25
% av alla i journalen dokumenterade skov saknas i registret liksom 35 % av utforda
magnetkameraundersokningar. Av §vriga parametrar var fullstindigheten béttre,
oftast 6ver 9o %.
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Detta visar att rapporteringsgraden dr god men kan forbéttras ytterligare.

Rapporteringsgrad Il — Data-tathet och tackningsgrad

Den nytta en klinisk enhet har av registerdata beror forstas bade pa fullstdndigheten av
data — vilken andel av klinikens patienter som har viktiga variabler rapporterade, och
tackningsgrad. Figur 27 visar hur deltagande kliniker presterar i detta avseende. Mark
att figur 27 a visar fullstindigheten av de variabler som utgor bas-data (se nedan)
medan 27b visar de variabler som definierar uppféljningsdata (se nedan).

Virdivalitet. Datatathet mot tickningsgrad
Bas:

Virdivalitet. Data
Bas: debut, diagnos, farl

mot tackningsgrad
op, 7, C3f, remiss, skov, mr

Uppfélining: besckly, mrily, edssly, mskoll2y, sdmtly, eqly, msis2y, behand

Uppfedjning: 100 100
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E
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g [ =
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Tackningsgrad {TG) 2018 Tackningsgrad (TG) 2018
. .
Figur 27a Figur 27b

Figur 27. Figurerna visar hur landets medverkande kliniska enheter presterar vad gdller
data-tdthet i forhallande till tickningsgrad. Varje enhet representeras av en fdrgad prick ddr
fdrgen anger region och diametern antalet inkluderade patienter. 27a visar fullstindigheten i
s.k. basdata medan 27b visar fullstindigheten 1 s.k. uppfoljningsdata. Som framgar tydligt dr
skillnaden stor mellan hogpresterande och mindre vdl presterande enheter, men
anmdrkningsvdrt ar att de storsta klinikerna presterar val.

De variabler som ingar i analys av datatathet for basdata
respektive uppfdljningsdata

Basdata: Uppfdljningsdata:

1. Debutdatum 1. Besék/kontakt med MS-varden

2. Diagnosdatum 2. MRI-undersdkning (om alder<=60)

3. Forlopp 3. EDSS-rapportering

4. Datum for progress till SP (om SP) 4. MS-kollen

5. Remissdatum 5. SDMT

6. Diagnostisk MRI-understkning 6. EQ5D

7. CSF-prov finns 7. MSIS-29

8. Skov-registrering finns (RR/SP) 8. Pagaende behandlingsstrategi finns dokumenterad
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Rapportering

Inrapportering, variabler och skalor

Inrapportering av data i MS-registret sker i huvudsak direkt via
patientoversiktsgranssnittet pa webben i samband med patienternas besok till likare
eller sjukskoterska. Enligt de Nationella Riktlinjerna for MS ska patienter med denna
diagnos foljas atminstone med arliga besok och rekommendationen ar darfor att data
rapporteras arligen.

Obligatoriska basdata
For alla patienter registreras:
o Demografi (dlder, kon, debutdatum, forloppstyp)
o Uppgifter om insjuknandet (fem variabler)
o Utfall av diagnostisk utredning (magnetkameraundersékning och likvor-
analys)

Uppféljningsdata - minimal data set
I samband med kontakter (besok, telefon eller videokontakter) registreras foljande
parametrar:
o Egen skattning av hilsotillstdnd (1—5) (motsvarande forsta frigan i RAND-36)
Funktionshinder enligt EDSS-skalan
Ovintad eller allvarlig biverkan av ldkemedel sedan féregidende besok
Eventuell 6vergang till progressiv sjukdom
Skov sedan foregdende besok
Magnetkameraundersokning sedan foregdende besok
Aktuell arbetsférmaga
Hilsorelaterad livskvalitet enligt EQ5D
Pégéende eller avslutad rehabilitering

0O 0 O 0O 0O O O O O

Forandring av behandling med immunmodulerande behandling
(bromsmediciner)
o Sedan april 2020 stills dven en fradga om genomgéngen Covid19.

EDSS-viirdet baseras pa en neurologisk undersokning av patienten och beridknas fran
den poangbedémning som gors for &tta olika funktioner av nervsystemet, s.k. FSS
(functional systems scores). I MS-registret berdknas EDSS-virdet sedan 2017
automatiskt av beslutsstodet utifrdn FSS-poédngen eller kan alternativt anges direkt
utan att FSS anges.

Skov-uppgifter inkluderar datum f6r insjuknande, symtom (fyra olika kategorier),
behov av kortisonbehandling, och grad av aterhdmtning.

Magnetkameraundersokningars utfall beskrivs som antal MS-lesioner (MS-
typiska vita flackar), antal nya lesioner i jamforelse med foregdende unders6kning och
antal lesioner som lyser upp ("laddar”) efter injektion av kontrastmedel. Dessutom kan
eventuell forekomst av “atrofi”, dvs forlust av hjarnvavnad, anges om detta har
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undersokts. Aven lesioner och atrofi i ryggmirgen kan registreras nir sddan
undersokning utforts.

Ovriga skalor och parametrar

MS-registret har manga variabler som inte &ar obligatoriska, varav somliga ingér i
speciella uppfoljningsrutiner till exempel avimmunmodulerande behandlingar (IMSE-
projektet, se nedan), medan andra relaterar till rehabiliteringsprocessen, t ex ADL-
skattning och flera métt pa gdngfunktion.

Resultat av analys avseende antikroppsbildning mot interferon beta och natalizumab
ingar ocksa, liksom mdojlighet att dokumentera vissa blodprovsresultat, i forsta hand
antal lymfocyter och antikroppar mot JC-virus, analyser som relaterar till olika
behandlingar.

Registrering av allvarliga eller ovantade lakemedelsbiverkningar sker i MS-registret
beslutsstod som har en central rapportfunktion med direkt kommunikation med
Liakemedelsverket (i samarbete med ARTIS).

Patientrapporterade matt, PER och PROM

MS-registret innehaller flera patientrapporterade matt, PROMS (patient reported
outcome measures) dir patienterna via Patientens Egen Registrering, PER, skattar sin
upplevelse av funktion, aktivitet och livskvalitet, se figur 28. Hit hor den MS-specifika
funktionsskattningsenkiaten MSIS-29, TSQ som beskriver patientnéjdhet med given
behandling, FSMC - en MS-inriktad trotthetsskala, en symtominventeringsenkét kallad
“MS-kollen” och en rapportering av arbetsaktivitet (antal timmar per vecka i arbete och
ersattningsform i de fall man inte kan arbeta heltid). Patienten kan direkt hemifrén
eller i vintrummet pé en surfplatta, mobiltelefon eller dator, via Patientportalen fylla i
dessa enkiter pa skdrmen i PER-funktionen. Resultaten kan sedan importeras till MS-
registret efter att ha granskats av ansvarig liakare. Figur 29 visar exempel pa en del av
en enkat.

Svenska

. O L
neuroregister ogga ut
MENY Jl Valj formular
Startsida
Min registerdata Observera att det kan vara fordrojning tills din vardgivare tittar pa dina inrapporterade
Mina registreringar skalor. Har du behov av vard eller vill diskutera din vard var vanlig och kontakta din
= = vérdgivare direkt.
Skapa ny registrering
Min profil

Dagligt liv - MSIS-29
MS symptom inventering - MS-kollen
Rékning
Trotthetsskala - FSMC
Medicinering - TSQ
Psykiskt mdende - HADS
Livskvalitet - EQSD
Arbets- eller studlefbrm%ga - WAQ-MS
Aktivitetsf&rm%ga under arbets- eller studiedagen - WAQ-MS
Fysisk aktivitet
Depression - MADRS-S
MS
Rrskontroll
Neuro-QolL (Quality of Life in Neurological Disorders)
Fatigue (trétthet)

Starta
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Under de senaste 7 dagarna Figur 28. Patientens Egen
Registrering, PER, innehdller ett

Jag kéinde mig uttréttad. . .
antal enkdter som patienterna

Aldrig efter sdker inloggning kan besvara
on-line.

Sallan

Ibland

Ofta

Alltid

MSIS-29

Under de senaste tva veckorna, hur mycket har din MS begrénsat din férmaga att...

De féljande frgorna efterfragar din syn pa effekterna av MS-sjukdomen i ditt dagliga liv under de senaste tva veckorna.
Peka/klicka i den ruta som bast beskriver din situation.

1. Gora fysiskt kravande uppgifter?
Inte alls Litet grand Mattligt Ganska mycket Oerhort mycket
2. Greppa saker hart (tex vrida om en kran)?
Inte alls Litet grand W Ganska mycket Oerhort mycket

3. Béra saker?

Inte alls Litet grand Mattligt Ganska mycket Oerhort mycket

Figur 29. Exempel pd layout i MS-registrets PER-modul, hir visas de tre forsta
fragorna av enkdten MSIS-29 (MS Impact scale 29).

Forbattrade PROMS

2018 introducerades den forsta svenska web-baserade datorstédda (s.k. CAT)
versionen av nista generations PROMS, med en doman av NEURO-QoL (fatigue). Vi
har dversatt ytterligare sex doméaner som godkints av de amerikanska huvudméannen
for NEURO-QoL for att kunna implementeras i PER. Patientféretradare deltar i
oversattning och utveckling och arbetet sker i nara samverkan med Carmona och en
holldndsk CAT-plattform for PROMS och PREMS. Vissa tekniska fragor kvarstar att
l6sa infor implementering av de nya doménerna. Figur 30 visar del av enkéten och
hur resultatet av en ifylld enkit visas.
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Fatigue (tr6tthet)

Ditt resultat ar: 58 (Medelvardet for befolkning ar 50)
Antal besvarade fragor: 3

Tid: 00:00:22
58
+
| | | | | |
0 60 70 80 90 100
Inga problem
Milda problem

Mattliga problem
Svéra problem

Mycket svara
problem

Figur 30. En av frdgorna i enkdten om MS-typisk trotthet, s.k. fatigue, som dr den
forsta domdnen av den datorstodda “item-bank”-baserade enkdten NEURO-QoL som
implementerats i Patientens Egen Registrering, PER. Efter att frdgorna, i allmédnhet
4—5 stycken, besvarats rdaknar den bakomliggande algoritmen ut ett resultatvirde pd
en skala 1-100.

Arbetsformaga

Under 2019 har vi implementerat ett enkitbaserat verktyg for att i detalj belysa
arbetsforhéllanden och arbetshinder med avsikten att skapa ett instrument som kan
anvandas vid en aktiv arbetsinriktad rehabilitering. Instrumentet bestér av en mer
kortfattad del — Arbets- och studieférmaga - WAQ MS”, dels en mer detaljerad
beskrivning — "Aktivitetsforméaga under arbets- eller studiedagen — WAQ-
MS” som kartlagger vilka de upplevda arbetshindren ar. Dessa instrument ger
vardgivaren verktyg att ta ansvar for att tillgodose det arbetsrelaterade
rehabiliteringsbehovet. Figur 31 visar del av detta instrument.
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WAQ-MS - Arbets- eller studiefSrmaga
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Hur minga timmarfckn omiattar din anstiining/dina anstiliningar | grunden?

Hur mnga tUmmanvecka mklusive Svenid hif du arbetal | genomantt under de senaste 2 veckomaT

€ B

Figur 31. Det forsta tva sidorna av MS-WAQ-instrumentet som tillater en

detaljerad beskrivning av arbetsférmdagan.

Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

Sedan tre ar har vi av Socialstyrelsen faststéllda Nationella Riktlinjer for vard vid

multipel skleros. Arbetet byggde vidare pa rekommendationer/riktlinjer som sedan
mer dn 10 ar etablerats inom ramen for Svenska MS-Sallskapet (SMSS). Noteras bor att
SMSS startades pa initiativ av MS-registret styrgrupp, i akt och mening att etablera
kriterier inte bara for registret, utan for varden i dess helhet. Utover riktlinjer
utarbetade vi i flera fall mélnivéer for en rad parametrar, t ex behandlingsfrekvens med

evidensbaserade likemedel.

Ur de nationella riktlinjerna utarbetades darefter, med stod av Socialstyrelsen,

kvalitetsindikatorer i nara samarbete med MS-registret for att tillgodose att registret

skulle kunna leverera utfall pa dessa indikatorer. Foljande indikatorer antogs, varav de
asteriskmarkerade (*) ar s.k. utvecklingsindikatorer.

M1 Tid fran debut till MS-diagnos

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

behandlingsstart
M3 Rapportering i MS-registret

M4 Funktionsférméga (EDSS) bland personer med MS
M5 Sjukdomsmodifierande behandling vid skovvist férlépande MS hos personer under

40 ar

M6A Arligt besok hos likare inom specialistvirden
M6B Arligt besok hos specialistlikare inom neurologi

M7 Regelbundna MR-kontroller

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

*Mo Tillgang till styrke- och konditionstraning

*M10 Likemedelsbehandling vid MS-relaterad trétthet

*M11 Tillgéng till multidisciplindra team
*M12 Tillgang till MS-sjukskoterska
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Till dags dato har alla aktuella indikatorer, 1—7, implementerats i MS-registret och
resultaten rapporteras i realtid i 12 olika rapporter via vér Visualiserings och
Analysplattform (VAP), for narmre beskrivning se nedan under

Aterrapportering/Utdata. Figur 32 visar hur Indikator M5 rapporteras i MS-registret.

Riktlinjeindikatorer

Genomsnittlig tid mellan debut och diagnos, uppdelat fér diagnosar *
Genomsnittlig tid mellan remiss och insatt behandling uppdelat fér behandlingsar *
Téckningsgrad fér SMSreg (mot Sveriges MS-prevalens)

Genomsnittligt EDSS-vérde uppdelat per lan

Genomsnittligt EDSS-vérde &ver tid

o

°

o

o

o

°

Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per I&n, kén och sista uppféljningsdatum (longitu
Férdelning av EQ5D uppdelat per livskvalitetsniva och 1an

Tillganglighet till MS-vard *

Tillganglighet till MS-vard fér mina enheter/patienter *

Tillganglighet till MR-undersékningar *

Tillganglighet till MR-undersdkningar fér mina enheter/patienter *

°

o

o

o

°

o

Figur 32 a

Andel RR-patienter med duration < 158r som behandlas
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Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per I4n, kén och sista uppféljningsdatum (tvarsnittligt)

dinellt)
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Figur 32 b

Tillganglighet till MS-vard

Vasterbotten (n=559)
Gavleborg (n=445)
Stockholms lan (n=4102)
Jamtland (n=248)
Halland (n=550)
Dalarna (n=497)
Ostergétland (n=910)
Véstra Gétaland (n=3123)
RIKET (n=17619)
Skane (n=2213)
Jénképings lan (n=540)
Varmland (n=616)
Kalmar lan (n=319)
Sadermanland (n=401)
Uppsala lan (n=789)
Orebro lan (n=551)
Vastmanland (n=414)
Blekinge (n=273)
Vasternorrland (n=357)
Gotland (n=119)
Norrbotten (n=316)
Kronoberg (n=277)

2018

r T T T T
0% 20 % 40 % 60 % 80 %

Andelen patienter som har haft besdk inom 24 manader fran dagens datum
Selektion: man och kvinnor. Sjukdomsduration: -1 - 73 ar. Alder: 13 - 98 ar

Figur 32 c
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Figur 32. Rapport i realtid av Riktlinjeindikatorer i MS-registret. 32 a visar de tolv
rapporter som vi har implementerat och som dr tillgdngliga for alla anvindare i
realtid. 32 b visar hur varden i Ostergotland gradvis forbdttrat uppfyllandet av
Riktlinjeindikator M5 i jaimforelse med MS-varden i hela Sverige fram till 2018. 32 ¢
visar tillgangen till MS-vard i alla lin i realtid — notera att dessa diagram kan
regleras enligt flera variabler — hdr vi exempelvis valt andelen med registrerat besok
senaste 24 mdanaderna (antalet manader kan vdljas steguis frdn 1 till 36).

Av utvecklingsindikatorerna avser vi att via regelbundna enkéter inhamta
vardenheternas tillgang till de angivna resurserna — eftersom dessa inte har direkt
koppling till enskilda patienter ingar de inte i MS-registrets gingse arbetssitt.
Utvecklingsindikatorn om likemedelsbehandling vid trétthet ar diskutabel sétillvida
att evidensbasen for sdédan behandling fortfarande dr bristfillig.

Utover de av Socialstyrelsen fastslagna kvalitetsindikatorerna har vi implementerat en
VAP-rapport som visar hilsorelaterad livskvalitet métt med EQ5D linsvis, redovisat
for olika MS-forlopp och for méan och kvinnor.

En viktig utveckling &r att vi beslutat att utveckla indikatorer som belyser
sjukdomsaktivitet. I ett forsta steg kommer detta att inkludera en VAP-rapport som
anger andelen magnetkameraundersokningar med/utan tecken till inflammatorisk
aktivitet, dels i absoluta tal, dels i relation till hur stor del av patienterna som faktiskt
undersokts inom aktuellt tidsintervall.

Aterrapportering

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

Patientoversikten

Patientoversikten ar de egenskaper i IT-granssnittet som stoder det kliniska arbetet.

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska gréanssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda vid
patientbesoket, se figur 33. Har ssmmanfattas den information som behandlande
lakare behdver som utgangspunkt for besoket och f6r de beslut som behover tas,
framfor allt vad géller immunmodulerande behandling (bromsmedicinering). Detta ar
troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling.
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— ®lBasdata — | || Ny kontakt [J] Registrera EDSS [, Rehab (=} Kontaktblankett g} Rapportera fel/sndring B, Sk patient . Ligg tll diagnos

Patient-ID:  Sversikt - ms [T | I £ !

Personnummer:

PER-registreringar {3 Min sida o

Registreringsdatum: Métvirden @EDSS @ 1isss @SOMT @eVwWT () B5PF @Fatigue (Neuro-QoL) ( Finmotorik (Neuro-QoL) @ VS-kolien total score @SNFL

Genter: 2002 2004 2006 2008 2012

PAL: 1o
Status medgivande: Ja 0
MS i familjen: Nej 0

[ Redigera basdata

.k,,..}\‘o—l'."t.t"‘.—w,vﬂ,.‘. ot

— & Notering
Debutsymiom: domringar i benen

ol .
— &_ Tid fran senaste

Bestk sm13d .\‘ 10
EDSS-férandr. ¥ omiid —0—¢ 0
Skov sar 1im 25 5] W8Es] EMEISm EEs] [ ] ® @
% o35-m5 WAvonex WG M Tysabri 1 Mabthera
Debutdatum 2001-08 740 11m
Datum fér diagnos 2002-03-15 174r 4m 22d —
RR - Skows foriopande MS -
[ Redigera diagnos
@ Pigdende behandling ™ 2002 2004 2008 2008 2010 2012 2014 2016 2018
Mabthera - 500 mg/ - kur 2ar Tm 1d
Tidsspann: 2001-07-15 - 2019-08-05 Unvalsperiod: [ [ 6m | 12m |[24m

j@rra 7| < skov 1) [ o7 2| Taem|| - Graviitet| 8 studter] - €pss 1| Rokning 1] - Nablab 7], Biverkan || Arbete/studier| 1 Rehab | Funktionsskalor

IR skapa rytt B rmodule settings

Datum + Labtyp Labvarde
2019-06-24 196 7.61
2019-06-24 B-lymfocyter. % av totala antalet lymfocyter <05
2019-06.24 B-lymfocyter <001
2016-09-29 JCV serologi Negativt
2016-07-20 Prover tagna enligt MS-saliskapets riktinjer Ja
2016-07-20 Jev serologi Negafivt
2016-01-28 JCV serologi Negativt

Figur 33. Sa hdr ser patientéversikten ut i MS-registret: Det grafiska grdnssnitt som
registret erbjuder anvdndaren en form av en sammanstdllning av uppgifter for den
aktuella patienten.

Jamforelse med forvantat utfall

Utover att sammanfatta och visa de viktigaste uppgifterna pa en skdrm, sé far ldkaren
stod for sitt behandlingsbeslut pé sa vis att patientens tillstand sitts i relation till andra
jamforbara patienters tillstind. Detta sker pa tre vis: 1. MSSS: Omvandling av det
viktigaste funktionshinderméttet, EDSS, till MSSS som tar hinsyn till hur lang tid som
gatt sedan sjukdomens debut och rankar patienten i jamforelse med andra patienter i
en internationell kartliggning av MS fran 2005 (Roxburgh 2005). 2. ARMSS, en
normalisering av EDSS till patientens alder (istéllet for till sjukdomsduration som
MSSS ir) som utvecklats med hjilp av data fran MS-registret (Manouchehrinia, 2018).
3. Funktionsklockan: I grafisk form presenteras patientens senaste resultat i upp till 12
métt i relation till motsvarande varde hos jimforbara patienter i registret. Har har
lakaren mojlighet att vilja kriterier pa jamforelsegruppen (kon, élder, sjudomsduration
och behandling) se figur 34.

Vilj kriterier f8r jamforelse: Administrativniva Koén Alder Duration Behandling Medel/Median Max 2 ar gammal referensdata
v

Riket - o " - ® 7

MSIS-29-Fys (0.3 ar) A —
MSIS-29-Psyk (0.3 ar) MSFC (12.5 ar) o
Kan: Kvinna
Lan: Stockhoims lan
Féropp: RR
MS Duration: 174ar
MSSS (0.6 ar) Behandiing: Pagaende

PATIENT DATA

EDSS: 3.5

MSSS: 2.95

MSFC: 0.1443
MSIS-29-FYS: 2.2, 70%
MSIS-29-PSYK: 2.22, 68.5%

SDMT (0.3 ar)

FSMC (0.3 ar) EDSS (0.6 ar) SDMT: 50

FSMC: 55
FSs:5.22
EQ5D: 0.796
Aretsiormaga: 1
MS-ol: 3
SF36-1: 2
FSS (12,5 an) SF36-1 (0.6 ar) REFERENSGRUPP
Antal n=852
Administrativ niva: riket
Kon: Kvinna
EQSD (0.3 ar) s MS-koll (0.3 ar) Medianakler: 44 (IQR=6)
Fariopp: RR - Skovvis férdpande MS
Arbetsformaga (0.6 ar) Medianduration: 16 (IQR=5)
Behandiing: Pagaende
Max 2 ar gammal referensdata: TRUE
* Patient: © >2argamladata € Referensgrupp
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Figur 34. Beslutsstodet “Funktionsklockan” ddr patientens senaste resultat i de 12
funktionsskattningsparametrarna i realtid relateras till 6vriga patienter i MS-
registret. Jamforelsegruppen kan modifieras enligt 6 kriterier for okad relevans.

Utdatafunktioner

Vi har alltsedan starten arbetat efter mélsattningen att ge deltagande enheter maximal
tillgdng till sina egna data. Vi har under aren utarbetat en alltmer sofistikerad arsenal
av verktyg for atkomst av registerinformationen, frn borjan for de som deltagit i
registerarbetet men med tiden i 6kande utstrackning aven for patienter, beslutsfattare
och intresserad allmanhet. Darfor blir detta avsnitt ratt omfattande.

Visualiserings- och analysplattformen, VAP

Vi har under de senaste aren utvecklat en teknik som gor stora delar av informationen i
MS-registret tillgidnglig i realtid. Registeranvindarna kan vilja mellan i nuléget 33
olika tabeller och diagram, som delas upp i olika kategorier:

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

o Datatdthet: hur mycket information som finns i MS-registret och p& hur
manga patienter

o ”Hur mar vara patienter?”: funktionsmatt, genomsnitt och
spridningsmétt

o Tillgdanglighet och vardkuvalitet: uppfyllelse av de kvalitetsindikatorer
som definierats for svensk MS-vard av Svenska MS-sillskapet
Arsrapport: tabeller och figurer som ingar i Arsrapporten
Oppna jamforelser: information frin MS-registret som ingar i "Varden i
Siffror” och tidigare i "Oppna Jiamforelser i hiilso- och sjukvarden”

o Verksamhetsrapport: Aktivitet och datatithet kan f6ljas méanadsvis eller
arsvis ner till likarniva

o Behandling: Initierad, avslutad eller for dagen pagiende
bromsmedicinering kan foljas ner till ldkarniva

o Forskning och analys: Fordelning av data fran fyra av registrets
skattningsskalor kan visualiseras ner till lakarniva liksom fordelningen av
forloppstyper pé lansniva

Alla dessa tabeller och diagram kan anpassas genom att visa valda kategorier av
data eller patienter. Som likare kan man exempelvis vilja att se statistik och grafer
pé olika nivéer fran sina egna patienter till klinikens, ldnets, regionens eller rikets
patienter. Saledes kan man vilja att visualisera ett stort antal kombinationer av data
och patienter utifrén de 33 tabeller och grafer som &r designade. Vi utokar stadigt
antalet tabeller och grafer.
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Vi har valt att gora flera av tabellerna och graferna i VAP oppet tillgangliga for
patienter och allminheten. Detta giller dels den information som regelbundet
visas 6ppet, det vill séiga Arsrapporten och Varden i Siffror, men dven tillginglighet och
véardkvalitet. Den Oppna informationen visas dock inte ner pa lakarniva. Figur 35 visar
innehallsforteckningen for var VAP-funktion. Figur 36 visar hur man i VAP kan
specificera en tabell med statistik avseende viktiga hélsorelaterade métt.

Figur 37 visar ett exempel pd en mer avancerad analys av hur en parameter, i detta
fall funktionsskattningen EDSS, utvecklas under forloppet hos mén respektive kvinnor.

Swenska neuroregister

Multipel Skleros

‘Svenska M: gistret har skapat en plattform for || och interaktiv statistisk analys av insamlade data. Systemet byggs pé férdefinierade analystyper som
kontrolleras intuitivt genom grafiskt anvandargranssnitt.

Automatiska rapporter &r férdelade i olika funktionskategorier som innehaller ett flertal analyser, anpassade till anvéndares behov.

Ni &r varmt valkomna att komma med kommentarer och nya férslag till rapporter. Data far varde forst nar de anvéands!

[SMiS-registrets innehall T Kualitetsséking

Antal registreringar och datatathet av utvalda variabler i SMS-registret * o Antal registrerade aktiva MS-patienter per 100.000 invanare

Hur mér vara MS-patienter? * o Tackningsgrad for SMSreg (mot Sveriges MS-prevalens)

o Utfallsmatt * Téackningsgrad over tid

Tillganglighet till MS-vard

Tillganglighet till MS-vard fér mina enheter/patienter *

Tillganglighet till MR-undersokningar

Tillganglighet till MR 5 f6r mina ent *
Genomsnittlig tid mellan debut och diagnos, uppdelat for diagnosar *
Genomsnittlig tid mellan remiss och insatt behandling uppdelat fér behandlingsar *
MSvardkvalité: Datatathet mot Tackningsgrad

Datatathet | SMSreg *

°
°

o

o

Arsrapportdiagram, uppdaterade dagligen

o Antal MS-patienter och (arsvis)
o Kvoten registrerade och behandlade K/M

Verksamhetsrapporter

o 000000

o Aktivitet och datatéthet (arsvis, manadsvis) *

Riktlinjeindikatorer
o Genomsnittlig tid mellan debut och diagnos, uppdelat for diagnosar *
o Genomsnittlig tid mellan remiss och insatt behandling uppdelat fér behandlingsar *
o Tackningsgrad for SMSreg (mot Sveriges MS-prevalens)
o Genomsnittligt EDSS-varde uppdelat per lan
o Genomsnittligt EDSS-varde over tid
o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per I&n, kén och sista uppféljningsdatum (tvarsnittligt)
o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per I&n, kén och sista uppféljningsdatum (longitudinelit)
o Férdelning av EQSD uppdelat per livskvalitetsniva och l&n
o Tillganglighet till MS-vérd
o Tillganglighet till MS-vard for mina enheter/patienter *
Tillganglighet till MR-undersokningar
Tillganglighet till MR- i for mina ent .

Oppna jamforelser

o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per Ian, kén och sista uppféljningsdatum (tvarsnittiigt)
o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per I&n, kén och sista uppféljningsdatum (longitudinellt)
o Andel behandlade RR-patienter med MS-duration <= 15 &r. mellan r och patienter

o Andel behandlade SP-patienter uppdelat per lan, kdn och cutoff varde pa EDSS

o Genomsnittligt EDSS-varde for behandlade patienter uppdelat per lan

o Genomsnittligt EDSS-varde 6ver tid

Forskning Behandling
o Funktionsskalor * o Antal pAgaende behandlingar och férdelning av preparat *
o Férdelning av MS-forlopp o Antal registrerade behandlingar uppdelat per &r och MS-forlopp *

o Byte mellan behandiingsstrategier (behandlingsswitchar)

* indikerar att grafen &r forberedd fér PAL- och enhetsniva

Figur 35. Forteckning 6ver tabeller och grafer som idag ingdr i Visualiserings- och
analysplattformen (VAP).
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Hur mar vara MS-patienter?

P T Tabell Grafer (baseras pa alla varden)
Nationell - testname Antal Medel SE  SD Median IQR  Min  Max Range Kurtosis Skewness
Tid fran MS-debut fill diagnos 11203 346 005 497 130 410 010 4580 4570 832 257
Kon Tid fran MS-debut fil behandiing 11597 480 006 6.40 190 620 010 5200 5190 5.12 210
Al T “Tid frén diagnos till behandiing 7740 253 005 480 030 230 010 3950  39.40 975 290
Forlopp EDSS 9380 250 002 216 200 250 000 950 950 043 1.03
Alla . EQSD 7297 075 000 027 080 031 -059 100 159 3.04 168
Sjukdomsduration 12067 1495 009 981 1320 1390 010 6110  61.00 032 081
\Valj alderintervall MSIS29-Fys 8037 184 001 086 155 120 1.00 5.00 4.00 0.56 115
2 @ [6:] )
— MSIS29-Psy 8030 210 001 091 189 134 100 500 400 001 0.84
SDMT 7481 5326 045 1336 5300 1500 000 110.00 11000 161 022
Sjukdomsduration: ‘ Aliman haisa 5826 331 001 108 300 100 100 500 400 067 -0.09
2 o “Tid fran MS-debut til SP 1982 1096 0.6  7.34 900 1100 7100 4000  111.00 7.81 0.06

Funktionstester
EDSS
Allman halsa
EQSD
MSIS29-fys
MSIS29-psy
SDMT

Visa utan tidsbegransning

Valj max alder for senast registrerade testvarden
(antal ar)

| 10
Figur 36. Statistik genererad i realtid av Visualiserings- och analysplattformen
(VAP), under "Hur mar vara patienter?” och visar genomsnittligt utfall i
hdlsorelaterade matt. I den vdnstra marginalen framgar vilka parametrar som dar
valda liksom avgrdnsningen av patientgrupp. Anvdndaren kan vdlja sina egna,

klinikens, ldnets eller rikets patienter.

Funktionsskalor
Registreringar i Svenska MS-registret

Antal observationer: 9946
Funktionsskala

EDSS -
100
Administrativ niva: 95
901
Enhet -
es]
Vailj enhet 801 e
Huddinge -

v Separata linjer for kvinnorfman
Foplopp

Ala -

Behandlingsaktivitet:
o Ala
Pagaende
Behandlade (ITT)
Aldrig behandlande (inga regisirerade
behandiingar)

Visa linjar regression

¥ VisaLOESS

LOESS viktning (Locally weighted
fitting)
1 (50} 00

2 1 18 e 26 20 2 W w2 M6 40 54 58 %2 76 6 6 68 62

EEAEIE D
Antal manader fran debut

Figur 37. Graf genererad i realtid av Visualiserings- och analysplattformen (VAP),
under rubriken Forskning. Grafen visar att mdn i Stockholms ldn utvecklar
funktionshinder négot fortare dn kvinnor under de forsta 25 dren av
sjukdomsforloppet. Detta dr ett exempel pa hur sdkrare kunskap kan genereras pa
stora patientgrupper da tidigare studier baserats pd vdisentligen mindre material.

Listor, sokning och dataexport pa egna patienter
Deltagande enheter har full tillgéng till de data de sjélva rapporterar in. Dataexport av
egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer fullstidndigt i Excel-
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format efter sokningar (queries) grundat pé en eller flera variabler via
Rapportgeneratorn. P4 detta satt ar all information tillgdnglig f6r den enhet som ocksé
ager den.

Dynamiska rapporter
Ett tiotal fordefinierade tabeller och grafer, dock mindre dynamiska ar var nyare VAP,
representerar var tidigare metod for datavisualisering. Dessa visar data i realtid och
delas in i foljande kategorier:

o Rapporter avseende tackningsgrad

o Rapporter for klinikadministrativa behov avseende antal patienter,

forloppstyper, besok och behandlingar per 1an och klinik
o Rapporter avseende behandling med bromsmediciner

Arsrapport (denna)

En arlig sammanstéllning av nationella data, dir deltagande centras data i manga fall
sdrredovisas, har hittills varit den kanske viktigaste aterforingsmetoden och utfors i
samband med denna rapport/ansékan om fortsatta medel. Arsrapport och
Verksamhetsberittelse skickas till de 360 personer som deltar i registerarbetet samt
gors tillgdnglig for allmédnheten genom publikation pé var hemsida.

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

Patientportalen

Sedan 2014 har patienter i MS-registret mojlighet att via Svenska neuroregisters
Patientportal via internet fa insyn i och tillgang till registerarbetet och en del av de data
som ar registrerade. "Mina registerdata” visar ett for patienten relevanta delar av det
grafiska grianssnitt som vi arbetar med i vardsituationen se Figur 38. Har visas
forekomsten av skov, den immunmodulerande behandlingen och
funktionshinderskattningen i form av EDSS. Under patientportalen kan patienterna
ocksa rapportera i Patientens Egen Registrering (PER) i form av olika enkétformulér
(se ovan). Patienterna kan se sina resultat i tabellform och framéver ocksa i grafisk
form. Avsikten &r att gora patienterna till inbjudna medaktorer i virden och motivera
till 6kad rapportering. Vi tror att patienternas tillgang till MS-registrets data ir en
viktig motiverande faktor for sjukvardspersonalen for att 6ka datamingd och
datakvalitet.
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£ Mina registerdata

Tips!
* For musen Gver varje punkt fér att se mer information.
« Markera ett omride i en av graferna for att valja ett mindre omride
& For att se all data valj urvalet 'Samtliga’

Sjukdomsdebut: 1996-07 Urvalsperiod: & manader 1Ar 2Ar Samtliga
EDSS 10

8

6

Skowv 0

Fay A A AD MAA A AA Favay

Gilenya
Tysabri B
Tysabri B Lo ———
Avonex Bl
Copaxone ll
wvic Bl O ————"
Rebif B

O=0
O=0

(O—)

Jan 1358 Jan 2000 Jan 2002 lan 2004 lan 2006 lan 2008 Jan 2010 Jan 2012 Jan 2014

Figur 38. Aterrapportering av “Mina registerdata” i Patientportalen dir patienten
kan ta del av utvalda egna data ur MS-registret. Hdr visas utvecklingen av
funktionhinder (roda linjen), registrerade skov (réda trianglar) liksom ordinerade
forloppsmodifierande behandlingar (fdrgade horisontella streck).

Kvartalsrapport och Forbattringsrapport

Det senaste tillskottet i verktyg att gora data tillgingliga for de enheter som arbetar
med MS-registret dr den anpassade rapport som fyra gidnger om aret skickas till varje
verksamhetschef i deltagande enheter, den s.k. Kvartalsrapporten. I denna visas
enhetens resultat for de nationella riktlinjeindikatorerna i form av tabeller och grafer
och stills i relation till landets basta enheter och till riksgenomsnittet. Se Figur 39 for
ett exempel. Verksamhetschefen far information om aktuell tdckningsgrad och
datakvalitet (som i Figur 38 ovan men med aktuell enhet utpekad i diagrammet)
inklusive annan relevant information om den egna verksamheten sdsom aktuell
lakemedelsbehandling, uppskattad kostnad for 1akemedel, besoksregistrering mm.
Forbattringsrapporten ar snarlik och innehéller framfor allt resultaten for de nationella
riktlinjeindikatorerna och datakvaliteten och skickas till alla medarbetare vid
respektive enhet som av verksamhetschefen listats som mottagare. Avsikten med detta
ar att ge medarbetarna direkt aterkoppling fran deras registerarbete.

Vi hoppas att Kvartalsrapporten ska 6ka anviandandet av registerdata direkt i det
Kkliniska forbattringsarbetet eftersom resultaten av enhetens MS-vérd inte bara blir mer
tillgdnglig utan dartill direkt hamnar i varje medarbetares email-lada fyra ginger per
ar.
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Mediantid mellan remiss och insatt bromsbehandling, uppdelat pa ar f6r behandli till MS-viird fir enhetens patientor

Srag undor do senasto 12, 24 ollor 36 mAnad

seras pd de enheter som har fler &n 50 aktva pat

ar (vid rapportans shutdatum), Rankingen sorteras ph

n
,..\_\\ s :
o ———
b Minst en kontakt med neurovirdgivare
» o i
140 tapposens satum
e | - . Ipom 12 minader ® Inom 24 ménader M inom 36 mdnader
= 100 % =

Behandiingsar (insatt preparat)

Mediantid (ménader)

Tabla 8: Exakta virden bd mallan remiss och bromsbehanding (i 0% o
manader)

Diasgnosar Enhat Arial Medin 25 075 Dugnosir  Enhel Antal Medan 025 075
20156 CFN-SIm 47 39 24 71 2015
2016 CFN.Shim 38 36 21 64 2016
2017 CFN:Stim 41 29 16 69 2017
2018 CFN-Sthim 22 30 17 263 2018
2010 CFN:Sim 18 13 1121 2019
2020 CFN-Sthim 7 1712 21 2020

J T
22 13 55 . an
24 14 56 Ruagag ~ Owonethel  Sedbelmeln o)

_ ‘
O e
e Linkoping)

Figur 39. Exempel pd hur Kvartalsrapporten ger information till deltagande
enheter (i detta fall Centrum for Neurologi i Stockholm) om resultat avseende de
nationella riktlinjeindikatorerna éver tid samt i relation till riksgenomsnittet och till
bdsta enheter.

Resultat av analyser

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

Framgéngar i kliniskt forbattringsarbete avspeglas i idealfallet av férbattrade resultat
men héar bor dven forbattrade vardprocesser riknas in. Slutligen kan vetenskaplig
analys av MS-sjukdomens karaktéristika och forlopp i Sverige leda till nya insikter som
i slutdndan kan komma MS-varden till del.

Processdata

Indikationsdata

En springande punkt vid registrering av MS &r att diagnostiken héller en hog klass. Har
finns lyckligtvis tva parametrar som kan avsloja om precisionen skulle vara bristfalligt.
For varje patient rapporteras saledes i MS-registret i samband med diagnosséttandet
huruvida patienterna uppvisar typiska fynd vid analys av ryggmargsvitska och vid
magnetkameraundersokning. Vi har visat att 99 % av registrerade patienter har
magnetkameraforandringar stédjande MS-diagnosen.

Dartill har 93 % av patienterna forandringar av proteinmonstret i ryggmargsvatskan
som dr typiska vid MS. Detta motsvarar publicerade data och talar for att precisionen i
MS-diagnostiken i MS-registret &r densamma som i vetenskapliga rapporter. Detta
bekriftas vidare av en studie vi utférde 2008 av 100 patienters diagnos i MS-registret

95/197



Arsrapport 2019

och dir vi fann en 99 %-ig 6verensstimmelse med journaluppgifter (Bahmanyar
2009). Som angetts ovan har vi under senare ar varken vid datakvalitetsmonitorering
funnit patienter i registret som inte haft en MS-diagnos i journalen, och dartill fatt
samma resultat i en dnnu inte publicerad valideringsstudie av samtliga MS-patienter i
Varmland. Vi kan darfor med fog kdnna fortroende for att felaktiga diagnoser ar
ovanliga i MS-registret.

Datamangd

Som visats tidigare i Figur 25 o0kar antalet patienter stadigt i registret. Minst lika
viktigt dr det da att adekvat mangd information om varje patient ocksa registreras. Som
framgar av Figur 40 giller detta dven andra parametrar sdsom antalet besok,
sjukdomsskov och funktionsskattningar, inte bara med EDSS-skalan.

Ackumulerat antal registrerade kliniska bescksdata (alla patienter i hela riket)
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Ackumulerat antal registrerade funktionstester (alla patienter i hela riket)
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Figur 40. Okningen av kliniska besok, funktionsskattning enligt EDSS-skalan och
ovriga funktionstester dr tydlig. Intressant dr att SDMT, ett kognitivt test, nu dr den
ndst mest registrerade parametern med over 66 000 registreringar.

Datatéathet och tackningsgrad

Tackningsgraden av MS-registret har 6kat for varje ar (se Tabellerna 19 och 20 ovan)
men varierar fortsatt 6ver landet. Figur 41 visar dels antalet patienter per 100 000
invénare, dels tdckningsgraden i relation till den ldnsspecifika prevalens som tidigare
publicerats. Overlag har vi uppnétt en hogre grad av tickning av den prevalenta MS-
populationen &n vi fran borjan hade vigat hoppas pa varfor méalséttningen nu hojs. Ett
par av véra enheter har till och med uppnétt 100 % tdackning.

Konsfordelning

MS ar vanligare hos kvinnor &n hos min, med en kvot pa ca 2,5. I MS-registret har vi
tidigare sett en ovintat stor spridning av denna kvot och fortfarande finns 1dn med
kvoter pa bade 1,9 till 3,2 (se Figur 42). Nar nu tickningsgraden i registret dr 70 %
eller hogre i alla 1an utom ett, tyder detta pé en verklig skillnad i populationen.
Alternativt forklaras detta av att fler kvinnor &n mén kommer i dtnjutande av
specialiserad MS-vérd pé en del héll medan det motsatta géller andra orter.
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Téckningsgrad mot patientregistret for dagens data

Ostergétland (905)
Orebro lan (541)
Vasterbotten (545)
Gotland (119)

Uppsala lin (752)
Vastmaniand (404)
Stockholms lan (3970)
Blekinge (268)

Véstra Gétaland (3097)
RIKET (17222)
Gavieborg (475)
Halland (529)

Dalarna (488)
Tackningsgrad mot JorkBpings l&n (559)
PAR, patienter Jamiland (237)
dagsaktuella data ‘Sodermaniand (385)
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0% Skane (2089)
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Figur 41. Tackningsgrad 2019-12-31 per ldn, till vanster per 100 000 invanare, och
till hoger i procent av den uppskattade prevalensen vid utgdngen av 2018. Dagens
tackningsgrad dr 80,1 %.
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Figur 42. Kvoten for antalet registrerade kvinnor/mdn per lin. Med daren har
skillnaderna minskat avsevdrt och ndrmar sig nu en fordelning som dr forvdntad.
Miirkas bor att denna kvot inte dr korrigerad for proportionen kvinnor/mdn 1 de
aktuella Gldersgrupperna i ldnen, ndgot som varierar. Virden i fordelningens
ytterldgen kan misstinkas ha sin orsak i vard eller registerarbete.

Datatéathet i relation till tickningsgrad

Figur 43 visar hur landets enheter presterar vad giller fullstindighet av data i relation
till vilken tackningsgrad man uppnatt. Detta kan, utover att vara ett métt pa hur val
MS-registret anvinds, ocksa indikera kvaliteten pa varden, diar en hog andel kompletta
data inte kan dstadkommas utan en noggrann monitorering av patienten utifran viktiga
parametrar.
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Vérdkvalitet. Datatéth @ -
Vi en eller flera variabler i listorna nedan att ing i berakning av - _355‘ d;b“‘: 5‘39’"’;- f;""w/:il":zw'/és";»r =K2Wr mri 2+, baand
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Figur 43. Rapport ur VAP: Varje bubbla visar hur en enhet presterar vad gdller
fullstandighet av sdvdl basdata som uppfoljningsdata. Exemplet visar att
Neurologkliniken 1 Linkoping har en tdckningsgrad pa 88 % av den forvdntade
prevalensen och att 77 % av patienterna har fullstindiga data registrerade under de
senaste tvd dren. Se i 6vrigt avsnittet om Rapportering ovan.

Effekten av registrets insatser pa varden

Sedan MS-registret startades kan man i Arsrapporterna folja hur i princip alla process-
och resultatparametrar utvecklats i 6nskvird riktning och hur skillnader mellan olika
delar av landet gradvis har minskat &ven om somliga skillnader bestér. Skillnader
mellan mén och kvinnor har ocksa minskat. Denna utveckling beror enligt var
uppfattning till stor del pa den styrande effekt som kraven pa systematisk
dokumentationen i MS-registret innebar — patienter f6ljs upp pé ett mer enhetligt sitt,
mer regelbundet med allt fler funktionsskattningar, magnetkameraundersokningar och
patientrapporterade matt. Vi tror att 4ven den konsensuskultur som utvecklats i
nitverket av landets MS-specialister har bidragit. Vi vill sdledes peka pé att
registerarbetet i sig har en kvalitetshojande effekt redan innan ett formellt datastyrt
forbattringsarbete har inletts. Nedan foljer ett antal exempel pa den glddjande
utvecklingen.

Innan vi gir in pa exemplen pa kvalitetsforbéttring kan det vara pé sin plats att
redovisa de olika kanaler som registerarbetet kan utéva sitt inflytande pé
vardprocesserna. Det ror sig om ett antal samverkande mekanismer som framgér av

figur 44.
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Figur 44. Oversikt av verktyg for kvalitetsforbiittring av MS-sjukvdrd med hjilp av
MS-registret.

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

1. Genomsnittlig tid mellan sjukdomsdebut och diagnos minskar stadigt
Det ar vil kint att immunmodulerande behandling framst gor nytta tidigt i MS
sjukdomens férlopp. Vi var sjédlva forst med att visa, med MS-register-data, att tidigt
insatt behandling medfor avsevirt battre chans till gynnsamt férlopp pa lang sikt
(Kavaliunas 2017). Det ar darfor angeliget att tiden fran symtomdebut till diagnos se
figur 45 och tiden fran remiss till specialistvérd till insatt behandling ar kort se figur
46. Som synes forbattras fortlopande tiden till diagnos medan latensen fran diagnos
till behandlingsbeslut ar kort. I figurerna jaAmfors resultaten i Stockholms stérsta MS-
enhet med 6vriga lan. MS-varden i Stockholm har stundtals haft simre resultat 4n
landet i 6vrigt men pa sistone forbattrat sina resultat.

Mediantid mellan debut och diagnos, med kvartilavstand (IQR), uppdelat pa diagnosar
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Figur 45. Median tiden frdn symtomdebut till diagnos har gradvis minskat i MS-
registret. Har visas Centrum for neurologi i Stockholm i jamforelse med landet i
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ovrigt i en graf som finns tillgdnglig i realtid VAP (se ovan). De streckade linjerna
avser min och max-vdrden.

Mediantid mellan remiss och insatt ing, med kvarti and (IQR), pa ar fér behandli
o _ 9
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Figur 46. Aven om mdnga far bromsmedicin tdmligen snabbt efter att ha kommit
till specialistvard sd finns det, som hdr visats for en vardenhet i Stockholm in
Jjamforelse med hela landet, somliga patienter som far vdnta linge.

2. Allt fler patienter med tidig MS far evidensbaserad behandling men inga
l1&n nar upp till malvardet pa 80 %

Effekten av den forloppsmodifierande lidkemedel (bromsmediciner) mot MS ir belagd i
ett stort antal lakemedelsprovningar. Savél Likemedelsverket som Svenska MS
Sallskapet och Socialstyrelsen anser att evidensbas finns for att rekommendera
behandlingen till flertalet patienter med skovvist forlépande MS. Med antagandet att
15—20 % av alla MS-patienter har ett 1angsiktigt gynnsamt forlopp borde
behandlingsfrekvensen vid tidig RRMS ligga pa 80 %. Figur 47 visar frekvensen
rapporterad behandling av patienter med RRMS och mindre 4n 15 ars
sjukdomsduration (de grona staplarna). Som framgér av figuren ligger
behandlingsfrekvenserna langt under malvirdet p& runt 80 % med en genomsnittlig
behandlingsfrekvens pa 68,8 %, vilket dock dr bittre dn forra arets rapporterade 65 %.
Saledes uppndr inget lin den teoretiskt optimala nivdn men Blekinge och Ostergétland
ligger mycket nira.

Mark dock att i denna analys, de grona staplarna, visar andelen behandlade av antalet
uppskattade patienter i malgruppen i respektive ldn, medan de graa
staplarna visar andelen behandlade av de vid enheten registrerade
patienterna och att mélvardet dir nas av flertalet enheter. Detta visar pa det viktiga
forhallande att de patienter som f6ljs i MS-registret far en vard enligt gillande
riktlinjer. Oklarheten giller diremot de patienter som inte foljs i MS-registret, dar
information om behandling maste hdmtas frdn annat hall. Den sannolika bristen ar
istdllet att MS-varden inte nér alla MS-patienter! Hir visar registerdata pa vad som bor
goras for att uppna en hogre kvalitet i varden!

Skillnaderna mellan enheter kan till viss del antas bero pa underrapportering men

otvivelaktigt ocksa pa regionala skillnader. Den hoga behandlingsfrekvensen i de ldn
dar titheten av neurologspecialister ar storst kan majligen vara kopplat till tillgdngen
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pa neurologer. Att skillnader finns bekriftas av data avseende likemedelsforsiljning
fran apoteken.

Tydligt &r att ett otillrickligt antal patienter med tidig MS nas av evidensbaserad
bromsbehandling 4nnu 20 ar sedan de forsta bromsmedicinerna godkéndes. Figur 48
visar dock hur behandlingsgraden i denna patientkategori 6kat gradvis under registrets
utveckling.

Andelen RR-patienter, med MS-duration < 15 ar, som behandlas
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Figur 47. Andelen av uppskattat antal patienter (grona staplar) med tidig skovvis
MS (<15 ars sjukdomsduration), respektive andelen av de patienter som foljs i MS-
registret (graa staplar) som erhdller forloppsmodifierande behandling enligt data i
MS-registret. Med ett mélvdrde pa 8o % behandlingsfrekvens i denna patientgrupp
har MS-varden i Sverige ett stycke till att ga.
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Figur 48. Andelen patienter med skovvist forlopande MS med mindre dn 15 drs
sjukdomsduration som enligt data i MS-registret behandlas med bromsmedicin har
oOkat stadigt under de gadngna 20 dren men har dnda en bit kvar till méalvérdet pa 8o
%. Figuren visar hur Blekinge ldn efter att ha legat pa laga nivder och langt efter
landet i 6urigt, efter en kraftanstringning, som inkluderade en dkad registrering i
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MS-registret, under senare dr forbdttrat sin statistik och nu dr ett av tvd ldn som
faktiskt tangerar malvirdet pa 8o %.

3. Funktionshinder hos MS-patienter i Sverige minskar gradvis!
Vid MS utvecklas funktionshinder stegvis eller gradvis under de néstan 40 ar som en
drabbad i genomsnitt lever med sin sjukdom. Malsidttningen med bromsmedicinering
bor darfor ytterst vara att bevara funktionen sa 1angt maéjligt. Detta dr dock mindre
uppenbart i och med att bromsmediciner mot MS enligt géllande praxis godkidnns pa
grundval av effekt pa mycket kortsiktiga effektmatt, sisom minskad skovfrekvens.

Det dr darfor mycket gladjande att vi kan se en global och stadig minskning a
genomsnittligt viarde pa EDSS (Expanded Disability Systems Score) i MS-registret, se
figur 49. Sjalvklart kan en sddan forandring ha ménga orsaker, t ex om registret frin
borjan skulle ha varit 6verrepresenterat av patienter med allvarligare sjukdom. Det &r
darfor gladjande att minskningen fortsitter dven under de senaste aren da registret
redan nétt en hog tackningsgrad. En vidare analys visar att detta forklaras av en 6kad
proportion av patienter med RRMS i registret och att dessa har en minskad EDSS-niva.
Detta stimmer med var forvintan att bromsmedicinering ska halla kvar patienter i RR-
fasen av MS-sjukdomen.

Genomsnittligt EDSS-varde over tid

Genomsnittligt EDSS-varde

2002 |
2003 -
2004 |
2005 -
2006 |
2007
2008 -
2009 -
2010 -
2011
2012
2013 |
2014 -
2015 -
2016 |
2017
2018 -
2019

1998

1999 -
2000 -|
2001 |

= Orebrolan ® RIKET

Selektion: Orebro l&n alla férlopp, mén och kvinnor, patienter med pagaende, eller tidigare, behandling

Figur 49. Genomsnittligt funktionshinder enligt EDSS-skalan minskar gradvis i hela
landet sedan bromsmediciner introducerades pa 1990-talet. Grafen visar som ett
exempel denna utveckling for MS-patienter i Orebro lin i jimforelse med
riksgenomsnittet. Denna graf kan ocksa erhallas for alla ldn i realtid via VAP (se
ovan).

Kliniskt forbattringsarbete — Fortsatta kvalitetsbrister i
svensk MS-vard

4. Manga patienter far bromsmedicinering utanfor géllande indikation
Efter 15—25 &rs sjukdom 6vergér skovvist forlopande MS (pa engelska relapsing-
remitting MS, RRMS) oftast till ett stadium av gradvis smygande forsamring,
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sekundarprogressiv MS (SPMS). Vid SPMS har de bromsmediciner som anvinds vid
RRMS inte langre nagon effekt. Endast under ett 6vergingsskede om négra ar, da bade
skov och gradvis forsamring ses parallellt, kan man forvanta sig nytta av
bromsmedicinering. Svenska MS-séllskapet (SMSS) rekommenderar att man
efterstravar en behandlingsfrekvens vid SPMS som ligger pa en 1ag niva. Figur 50
nedan visar behandlingsfrekvensen hos patienter med SPMS med ett tamligen
utvecklat funktionshinder som vanligen nas forst flera ar efter att SPMS-fasen inletts,
varfor behandlingsfrekvensen i denna grupp bor vara ldg. Som framgar syns en stor
skillnad i behandlingsfrekvens, frén 0 % till 6ver 20 %. Det ar diskutabelt huruvida
sévil ldg som hog frekvens ar forenligt med vard i enlighet med gillande
rekommendationer.

Overraskande nog visar de senaste arens statistik en 6kande andel behandlade SPMS-
patienter, vilket kan tyckas vara stick i stiv med gillande rekommendationer.
Anledningen till detta kan vara att ett forsta lakemedel, Ocrevus (ocrelizumab), har
blivit godkint for behandling av primérprogressiv MS (PPMS) under 2018. PPMS &r en
forloppsform som féorekommer hos ca 10 % av MS-patienterna och som kannetecknas
av gradvis forsdmring utan foregiende skov. Dock har detta preparat fatt en mycket 1ag
anviandning i Sverige. Dessutom har ett annat likemedel, Mayzent (siponimod), under
2020 blivit godként av den Europeiska lakemedelsmyndigheten EMA. Det ar en
utbredd forviantan hos ménga MS-likare att SPMS och PPMS ar véldigt néarbesléktade
och att en behandling som kan fungera for den ena bor ha effekt ocksa pa den andra
forloppsformen av MS. I Sverige har under de senaste aren lakemedlet rituximab blivit
helt dominerande vid MS, med ndstan 6 000 behandlade patienter. Eftersom
ocrelizumab ar effektmissigt snarlikt rituximab ar det mgjligt att det kommit till
anvandning vid SPMS vilket kan forklara en 6kning. Dock bor betonas att en gynnsam
effekt av dessa lakemedel i forsta hand ses i ett tidigt stadium av SPMS varfor det
knappast kan forsvara en 6kande behandling vid SPMS och EDSS>6,5.

Andel behandlade SP-patienter med EDSS 6.5 eller hogre
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Figur 50. Behandlingsfrekvens av bromsmedicinering av patienter med
sekunddrprogressiv MS (SPMS) och tdmligen hog niva av funktionshinder, 6,5 (behov
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av rullator for att ga 20 meter) eller hogre pa EDSS- skalan. Enligt gdllande riktlinjer
bor andelen behandlade bland dessa patienter vara ldg. Anda okar andelen
behandlade.

5. Bara varannan MS-patient far den uppféljning som rekommenderas i
nationella riktlinjer

Enligt Socialstyrelsens nationella riktlinjer bor patienter med MS erbjudas minst en
arlig uppfoljning hos neurolog. En sddan uppfoljning bor innehalla bade en klinisk
undersokning och en undersokning med magnetkamera for att avbilda den aktuella
sjukdomsaktiviteten, atminstone i de skeden av sjukdomen som bromsmedicinering
kan vara aktuell. Figur 51 visar att bara drygt hilften (50,3 %) av landets MS-patienter
har ett besok till sin behandlande ldkare registrerat i MS-registret under de gangna 12
manaderna. Dessvirre dr detta en minskning med néstan 4 procentenheter sedan forra
aret. Skillnaden ar stor mellan olika lédn, se figur 51a, liksom olika kliniska enheter, se
figur 51b, men ingen nér upp till de 100 % som anges i gillande riktlinjer.

Tillganglighet till MS-vard
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Andelen patienter som har haft besdk inom 12 manader frér_w dagens datum
Selektion: mén och kvinnor. Sjukdomsduration: -1 - 73 &r. Alder: 13 - 98 &r

Figur 51a
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Tillganglighet till MS-vard
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Figur 51b

Figur 51. Bara drygt hdlften av landets MS-patienter har ett besok till sin
behandlande likare registrerat i MS-registret under de gangna 12 manaderna.
Skillnaden dr stor mellan olika ldn, se figur 51a, liksom olika kliniska enheter, se
Jigur 51b, men ingen ndar upp till de 100 % som anges 1 gdllande riktlinjer.

Figur 52 visar pa dnnu en brist i MS-varden, namligen pa de arliga
magnetkameraundersokningar (MR) som rekommenderas i de nationella riktlinjerna.
Detta betyder att den givna behandlingen inte kan f6ljas upp optimalt vilket kan leda
till bade skadligt hog sjukdomsaktivitet och att onddig behandling inte kan avbrytas.
Hair finns stor forbattringspotential i hela landet avseende patientnytta,
patientsdkerhet och samhallskostnader. En granskning av 3 000 patientjournaler
visade att 35 % av utforda MR-undersokningar inte var registrerade i MS-registret, sa
figur 52 kan visa en sdmre bild 4n verkligheten. Dessvérre har vi sett en liten
minskning fran forra aret, fran 47 till 46 % medan 6kningen fran 2017 till 2018 var
pataglig, frén 32 % till 47 % vilket talar for att det under 2018 gjordes en satsning till
forbattring p4 ménga hall.
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Tillganglighet till MR-undersokningar
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Tillganglighet till MR-undersokningar
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Figur 52b

Figur 52. Endast knappt halften, 46,9 % av MS-patienterna med skovvist forlopp
(ddr bromsmedicinering dar aktuell) har under 2019, enligt data i MS-registret,
erhdllit en magnetkamera-undersokning (MR) for att bedoma pagaende
sjukdomsaktivitet. Figur 52a visar resultat per lin och figur 52b visar resultat for
enskilda kliniker. Notera att ett antal kliniker 1 figur 52b har bristande data
registrerade men dessutom mycket fa patienter i MS-registret och dartill troligen fa
MS-patienter totalt.

Sammanfattningsvis kan vi peka pa att MS-varden i Sverige uppvisar forbattring
langsiktigt men fortfarande har den svért att né upp till de mél som Socialstyrelsens
nationella riktlinjer definierar och att 6kningen inte ar stadig och framfor allt inte
kommer automatiskt. MS-registret ar dock ett kraftfullt verktyg for att félja upp den
fortsatta méluppfyllelsen i aktivt forbattringsarbete pa lokal och nationell niva.

6. MS-patienternas livskvalitet varierar mellan olika delar av Sverige
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. MS-registret har flera PROMs, EQ5D, MSIS-29 (en MS-
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specifik skattningsskala av funktionshinder och hilsorelaterad livskvalitet, (hQoL)) och
MS-kollen som ocksé har drag av symtominventering. EQ5D som &r en generisk
skattning av hQoL &r den skattning som har fétt en plats vid uppf6ljning av MS enligt
de Nationella Riktlinjerna. EQ-5D &r en relativt grov skattningsskala som uppfattas ha
en begriansad upplosning vid MS. Icke desto mindre kan avsevirda skillnader
observeras mellan Sveriges lan. Figur 53 visar att andelen som har hog hQoL (gront
falt), vilket brukar betraktas som “friskt”, &r dubbelt s stort i de 1dn med bast resultat i
jamforelse med de med samst resultat. Observeras bor att endast en begransad del av
patienterna bidragit med data, vilket méste forbattras for att denna parameter ska
kunna ge en réttvisande jaimforelse.

EQsD férdelat efter sjalvskattad livskvalitetniva
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Figur 53. Utfallet av EQ5D, en hdlsorelaterad livskvalitetsskala, varierar mellan
olika ldn. Observera dock att antalet patienter som bidragit till data dr begrdnsat da
EQ-5D dnnu inte blivit en standardskattning.

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

Som framgér av ovanstaende utfall av de indikatorer som antagits for att folja
uppfyllelsen av vara nya Nationella Riktlinjer for MS-vard, sa finns fortfarande mycket
att gora innan Sveriges MS-patienter erbjuds den sjukvird som de borde kunna
forvinta sig. Aven om mycket har blivit bittre har vi 1dngt kvar till flera viktiga
malnivéer och det finns oacceptabla skillnader mellan olika 1an. Icke desto mindre kan
vi gladja oss at en Over lag positiv utveckling av MS-vérden i Sverige och det ar var
uppfattning att MS-registret med dess 6ppna redovisning av skillnader har bidragit till
detta.

Vetenskaplig analys

Som framgér av publikationslistan nedan har MS-registret mojliggjort en 1dng rad
vetenskapliga rapporter under 2019 och hir kommer nigra exempel pa viktiga resultat
som publicerats under 2019 att tas upp.
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1. MS-varden kan forbattra de langsiktiga utsikterna for
personer med MS

Det dr en utmaning att bevisa att forbattrad MS-vard leder till béttre hilsa for
patienterna pa lang sikt eftersom MS dr en sjukdom dér funktionshinder utvecklas
langsamt under flera decennier och eftersom analys av t ex bromsmedicinernas effekt
ar statistiskt komplicerad. Golden standard som matt pa sjukdomens langsiktiga
forlopp ar EDSS (se ovan), och oenighet har linge ratt om huruvida och i vilken grad
bromsmedicinering verkligen forbattrar de langsiktiga utsikterna. Detta dr ett viktigt
exempel pa en fragestillning dir vetenskaplig analys fortfarande krévs for att dra
slutsatser. Innan vi kan borja anvianda sjukdomsprogress vid utvirdering av vard
maste vi veta att virden alls kan paverka progressen. MS-registret dr faktiskt en av de
fa databaserna i varlden som ger majlighet att studera faktorer som péverkar
langsiktigt forlopp tack vare 1) var hoga tackningsgrad 2) att vi {6ljt patienterna under
sé lang tid (i genomsnitt 6ver 11 ar), 3) att s& mycket utfallsinformation finns i MS-
registret och 4) att vi i forskningsprojekt kan koppla kliniska data till information ur de
offentliga databaserna i Sverige, t ex hos Socialstyrelsen, Statistiska Centralbyran och
Forsakringskassan.

Vi har tidigare publicerat tva artiklar som visar att bromsmedicinering faktiskt
péverkar det langsiktiga utfallet. Tedenholm (2013) jamférde dagens behandlade
patienter mot matchade historiska kontrollpatienter och Kavaliunas (2017) visade att
tidigare inséttning av forsta bromsmedicineringen, inom ett ar efter sjukdomsdebut,
gav kraftigt minskad risk for funktionshinder efter 10 ar. 2017 rapporterade Gyllensten
(2017) att den totala samhallskostnaden for MS minskade frén 2006 till 2009 och till
2012 trots att kostnaden for behandling 6kade. Detta berodde pé att kostnaden for
sjukpensionering minskade dnnu mer. Under 2018 visade Landfeldt (2018) att tidig
insdttning av forsta bromsmedicineringen minskar risken for sjukpensionering 8 ar
senare. Kavaliunas (2018) kunde ocksé i en kongressrapport visa att tidig behandling
ger en minskad risk att forlora sin inkomst fran arbete tio r efter sjukdomsdebut. Data
fran MS-registret har alltsé redan tidigare kunnat visa pa en positiv utveckling kopplad
till bromsmedicinering vid MS.

Kanske dn mer sldende ar en artikel av Beiki (2019) som nyligen visat att risken for
patienter i MS-registret att uppna olika nivaer av funktionshinder minskar med varje
ny arskull diagnostiserade MS-patienter fran 1995 till 2010. Denna analys tog hansyn
till alla kinda faktorer som kunde tédnkas paverka sjukdomsférloppet och dven om den
inte studerade tinkbara orsaker till utvecklingen sa framstar det faktum att allt fler
patienter numera far allt effektivare bromsmedicinering allt tidigare som den mest
sannolika orsaken.
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Figur 54. Resultaten fran studien av Beiki (2019) som visar den genomsnittliga
minskningen i risk som varje ny arskull av nydiagnostiserade MS-patienter loper att
uppnd de tre funktionshindersnivderna EDSS 3 (ett medelsvdrt funktionhinder), 4
(oférmdga att orka ga en kilometer utan vila) och 6 (behov av kdpp for att kunna ga
100 meter). Notera att patienter med primdrprogressiv MS inte uppvisade ndgon
fordndring av denna risk.

2. Uppfoljning av sakerhet och effekt av MS-lakemedel
COMBAT-MS: Effekt och sdkerhet av rituximab vid MS
En fér ménga 6verraskande utveckling i Sverige ar att ett etablerat ldkemedel som inte
ar godkint for behandling av MS, ndmligen Mabthera, pa négra ar fatt en stidllning som
den mest anvinda forloppsmodifierande medicinen vid MS i Sverige — ett fenomen
som inte alls motsvaras av en liknande utveckling internationellt. Vid utgidngen av 2019
behandlades cirka 5 800 svenska MS-patienter med rituximab se Figur 55.

Mabthera ar en humaniserad monoklonal antikropp mot B-lymfocyter och anvands
sedan manga ar vid andra autoimmuna sjukdomar, t ex reumatoid artrit. Mabthera har
studerats i en fas-II-studie mot MS med bra resultat. Ocrelizumab, en humanidentisk
antikropp med samma mélmolekyl (CD-20) har genomgatt ett stort fas-III-program
och visat sig ha en mycket god effekt vid MS och godkéindes 2018 i EU. Det har dock
kommit till mycket liten anvéndning i Sverige.

Mabthera fick forst sin anvindning hos svenska MS-patienter dir inga andra

behandlingsmdjligheter stod till buds men har spridit sig till andra grupper av MS-
patienter. Det forhéllandevis 1aga priset kan antas ha spelat en viss roll.
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Ackumulerat antal registrerade behandlingar (alla patienter i hela riket)
(behandlingar pagaende vid arets slut)
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Figur 55. Antalet patienter som behandlas med Mabthera (rituximab) och foljs i MS-
registret har okat kraftigt under de senaste sex dren. Mabthera dr den overldgset
mest anvdnda MS- medicinen i Sverige, trots att den inte dr godkdnd for indikationen
MS. Att kurvan brutits under 2019 beror pa att behandling med Rixathon och
Ritemvia, tvad biosimilarer av rituximab, kommit in pa den svenska marknaden med
sammanlagt ndstan 1000 patienter. Totalt behandlades vid utgangen av 2019 5 800
MS-patienter med rituximab i Sverige.

Tack vare att MS-registret nu anvénds vid vérd for det stora flertalet MS-patienter i
Sverige sa samlas nu strukturerade kliniska data pa en stor korhort av Mabthera-
behandlade patienter rutinmaéssigt i varden. Sedan tre ar genomfors, under namnet
COMBAT-MS, en strukturerad uppfoljning av rituximab-behandlingen i Sverige med
hjalp av ett stort anslag frin den amerikanska forskningsfonden Patient Centered
Outcomes Institute (PCORI). Retrospektiva data samlas och forbittras genom en aktiv
inhdmtning av kompletterande information ur patientjournaler och prospektiva data
samlas in via MS-registret.

Ett viktigt tidigt resultat av COMBAT-MS var en publikation av Luna och medarbetare
under 2019 dér rituximab i jaimforelse med andra MS-mediciner visade sig innebédra en
hogre risk for allvarliga infektioner, se figur 56. Den goda effekten och laga priset
kommer darmed tillsammans med en relativ nackdel.
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Figur 56. Risken for sjukhuskrdvande infektioner dr storre for MS-patienter med
rituximab dn for de som behandlas med andra bromsmediciner.

Post Authorization Safety Studies in MS

Under 2019 har en ny generation sikerhetsuppfoljningar med hjilp av MS-register
tagit sin borjan och MS-registret ingar i en grupp av fem ledande MS-register i Europa
som gér i spetsen for detta. Gemensamt erbjuder dessa fem register ett format for s.k.
Post Authorization Safety Studies (PASS) genom ett protokoll utvecklat tillsammans
med representanter for ldkemedelsforetag. Ett avtal har upprittats under 2019 och
ytterligare avtal undertecknades under borjan av 2020 enligt vilka MS-registret
kommer att anvéndas for sikerhetsrapportering under manga ar framover. Detta
kommer att kunna bidra till MS-registret drift och utveckling.

3. Riskfaktorer for utveckling av funktionhinder vid MS —
tidig sjukdomsdebut

MS-registret erbjuder mojlighet att studera MS-sjukdomen och dess utveckling och en
rad artiklar har publicerats som avspeglar aspekter av hur funktionshinder utvecklas
med tiden och vilka riskfaktorer som forklarar forloppet. I ett projekt som inriktats pa
forloppet hos patienter med en tidig debut av MS, dvs innan 18 ars alder, kunde McKay
visa att risken for kognitiva begransningar ar vanligare nar MS debuterar innan vuxen
alder, se figur 57.
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Figur 57. Risken for kognitiva begrdansningar dr vanligare om MS-sjukdomen
debuterar fore 18 ars alder.

Prioriterade utvecklingsomraden

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

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

Forbéattringsomréden finns séledes och dessa ar i nuldget prioriterade (utan

rangordning):

e Datatithet och tackningsgrad ska forbattras: Flera enheter sldpar efter i
tdckning och tithet

e Patientportal: Patienternas grinssnitt vid rapportering och aterkoppling maste
forbattras

e NEURO-QoL ska sjosittas for ytterligare 5—6 doméner och sedan introduceras
for nationell anviandning

e  Utveckling av den grafiska patientoversikten for vardpersonal.

e Implementera fler resultatmatt i VAP och kvalitetsarbete

e  Utveckla Kvartalsrapporten/Forbattringsrapporten till landets vardenheter

¢ Genom anvandarenkit och inbjudan till méten utveckla var kontaktyta utat till
landets vardgivare i MS-faltet

e Utveckla den centrala hanteringen av data for forskning och upprétta en
funktion fjarrinloggning for forskare for analys utan utlimnande av data

e  Uthopp: Uppmuntra och hjilpa landets neurologiska enheter att integrera MS-
registret/Svenska neuroregister i de lokala journalsystemen
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e Definiera och dokumentera i MS-registret ingéende variabler och hur de
beskrivs i en "common data model” for nationellt och internationellt
samarbete

e Soka nya vigar for ekonomiskt tillskott till MS-registret

e Forbattra stod och support for anvandare och patienter

e Samverkan med patientféretradare och gemensamma aktiviteter med
patientorganisationen NEURO

e Forbereda kommande generationsskifte i MS-registret ledning

Planer for kommande ar

2020 firar MS-registret sitt 20-drsjubileum, nagot som vi skulle vilja anvinda i
utétriktade aktiviteter for att komma narmre vira mal vad géller MS-registret och MS-
varden i stort. Detta har under 2020 paverkats av Covidi9-pandemin men en digital
aktivitet kommer att g av stapeln i oktober. Vi kommer under 2020 att arbeta med
alla utvecklingsomraden.

En grundldggande utmaning ar att 6ka datatitheten i registret ytterligare for att fa helt
korrekt information om tillstdndet i och resultaten av MS-varden. Vi kommer att f6lja
den inslagna viagen som innebar att locka till deltagande i registerarbetet genom att
gora detta sd attraktivt som mojligt f6r bade vardgivare och patienter. Detta innebér en
fortsatt utveckling av funktionerna inklusive aterkoppling av data.

Vi kommer att dgna oss at vidareutveckling av Kvartalsrapporten/
Forbattringsrapporten och stimulera till anvindning av dess data i kliniskt
forbattringsarbete.

Vi kommer under 2020 att sjositta en ny och forbéttrad hemsida for forbattrad
transparens och kommunikation med vir omvérld.

Trots flera ars satsning har vi hittills bara lyckats implementera en doméin inom
NEURO-QoL. Vi har fatt vira 6versittningar av ytterligare ett halvdussin doméaner
godkinda och arbetar nu for att 6Gverkomma tekniska och medikolegala hinder.
Mojligen kommer en ny plattform for datorstodet att behdva upprittas.

Flera av de centrala parametrarna i MS-registret har nu natt en sddan datatéthet att de
skulle kunna utgora resultatmatt, framforallt skov, magnetkameraundersckningar,
patient reported outcome measures (PROMS) och konvertering till progressivt férlopp.
Vi kommer att tillse att enheternas resultat motsvarande dessa variabler kommer att
genereras kontinuerligt i VAP. Detta kommer kraftfullt att 6ka mojligheten till
verksamhetsutveckling med sikte pé béttre resultat for de drabbade.

MS-registret dr under snabb utveckling tekniskt och vad giller dess innehall. Tillkomst
av bade VAP och Patientportal talar for att vi har en fortsatt bra utvecklingskraft. Vi
riaknar med att uppfoljningen av uppfyllelsegraden av de Nationella Riktlinjerna
kommer att utgora ytterligare en havstang for att gora data i MS-registret titare och dn
mer korrekta.
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Vi rekommenderar den intresserade ldsaren att besoka var hemsida och ta del av den
offentliga delen av MS-VAP och av andra nyheter for MS-registret!
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Myastenia gravis

Bakgrund och syfte

Myastenia gravis, MG, ar den kanske mest typiska av de neurologiska
autoantikroppsmedierade sjukdomarna och har en tydlig klinisk sjukdomsbild, med
symptom i form av abnorm muskelsvaghet i olika muskelgrupper. Sjukdomen orsakas
av autoantikroppar riktade mot receptorer i skelettmuskulatur, dar de vanligast
forekommande ar riktade mot acetylkolin receptorer pa skelettmuskulatur. MG utgor
dock inte en sjukdom, utan bestar av flera olika tillstdnd med 6verlappande klinisk
presentation och som kan definieras baserat pé antikroppsfynd, klinisk presentation,
symptombild och svar pa behandling. Sjukdomen medforde tidigare en kraftigt 6kad
dodlighet, uppemot 30 % inom 2 ar fran diagnos under forra seklets forsta halft.
Dodligheten har successivt sjunkit i takt med att behandlingen har forbattrats.

MG ir relativt ovanlig, &ven om den sannolikt under de senaste &rtiondena har okat i
likhet med flera andra autoimmuna sjukdomar. Antalet individer i Sverige som har
diagnosticerats med MG har uppskattats till ca 2500, eller 24.8 per 100 000 invanare.
Sjukdomens relativa ovanlighet gor att manga patienter upplever att kunskapen om
sjukdomen ar begriansad pad manga héll i virden och flertalet har darfor behov kontakt
med hogspecialiserad vard pé universitets- eller regionkliniker. Det faktum att MG ar
en ovanlig diagnos gor ocksa att det mesta av var kunskap om prognos och behandling
baseras pé erfarenhet i forhéllandevis sma grupper av patienter snarare én nationella
kohorter och randomiserade studier. Detta gor ocksé att evidensbasen for t ex
behandlingsriktlinjer ar svag i jimforelse med ménga andra kroniska inflammatoriska
sjukdomar.

Det fraimsta syftet med registret ar att bidra till att pa nationell niva utveckla en battre
kunskapsbas kring riskfaktorer for sjukdom, prognos och svar p& behandling vid olika
former av MG. Exempelvis ges mojlighet att insamla information om nyare biologiska
terapier som rituximab (Mabthera), som i likhet med andra sjukdomsmodulerande
behandlingar for MG anviands utanfor sin egentliga indikation. MG-registrets
styrgrupp har under 2019 utgjorts av Fredrik Piehl, Karolinska Solna, Christopher
Lindberg Sahlgrenska och, Rayomand Press, Karolinska Huddinge.

Anslutning och tackning

I en tidigare epidemiologisk studie fann vi en prevalens av MG pa 24.8/100 000 i
Sverige, motsvarande ca 2500 patienter totalt (Fang et al., J Intern Med. 2014). Detta
baserades pa en nationell registerlankningsstudie av individer som vid minst tva
tillfallen erhallit den specifika diagnoskoden G70.0 i sluten- och/eller
Oppenvardsregistren under aren 2005 - 2010. D4 sjukdomen efter initial behandling
kan gé i remission, ar antalet individer med behov av pigéende sjukvardskontakt
sannolikt lagre. Antalet individer med symptomgivande MG kan uppskattas via
forbrukning av kolinesterashdmmarna pyridostigmin (ATC No7AA02) och ambenon

120/ 197



Arsrapport 2019

(No7AA30), vilka dr tva rent symtomlindrande likemedel som i stort endast anvénds
vid MG. Enligt Socialstyrelsens Likemedelsdatabas uppgick antalet vuxna individer
som hamtat ut minst ett recept pa pyridostigmin eller ambenon under 2019 till 1957
personer.

MG-registret lanserades 2012, med ett lokalt register med hog tackning i Stockholm
som bas (83% av prevalenta patienter enligt diagnosregistret; Fang et al, 2014).
Nationellt fanns i MG-registret vid utgéngen av 2019 990 patienter, varav 814 var
aktiva och 176 avslutade till f6ljd av migration eller dod, motsvarande en tackningsgrad
P& 42% i relation till antalet patienter nationellt som anvinder kolinesterashdmmare.
Tackningen ar ojamnt fordelad, dar Stockholm ligger i topp med 359 patienter, vilket
ligger i nivd med antalet individer folkbokforda i Stockholm som under 2019 anvint
kolinesterashdmmare (345 st). Ett bidragande skal till 14gre tdckningsgrad pa andra
hall ar att foretradesvis nydiagnosticerade individer samt de med behov av mer
avancerad immunologiskt inriktad behandling registreras. Antalet registrerande
enheter har successivt 6kat och uppgar till 27 (oférindrat sedan 2018), fordelat pa 18
regioner.

Tabell 24. Anslutning 2015—-2019.
2015 2016 2017 2018 2019
21

Antal registrerade enheter under aret 22 24 25 29
Antal enheter nationellt i malgruppen 40 40 40 40 40
Anslutningsgrad % 53 55 60 63 73
Antal deltagande regioner 15 15 17 17 18,

Datauttag NEUROreg/MGreg: 2020-09-02
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Tabell 25. Fordelning av rapporterade patienter med myastenia gravis uppdelade pa
kon och mellan deltagande kliniker.

Aktuella Aktuella kvinnliga|Aktuella manliga
patienter (AP patienter patienter

Barn- och ungdomsmottagning

Mariestad, Skaraborgs sjukhus 1 1

Bollnas 3 1 2
Centrum for neurologi Stockholm 2 1 1
Danderyd 12 7 5
Eskilstuna 1 1
Falun 1 1

Gavle 38 15 23
Huddinge 90 46 44
Karlskrona 9 3 6
Karlstad 3 2 1
Kristianstad 9 6 3
Kungsbacka 1 1
Landskrona 1 1

Lund 8 5 3
Neurologiska kliniken Linkoping 72 35 37
Neurology Clinic, Sophiahemmet 1 1

Nykoping 2 2
Oskarshamn 1 1

Ryhov 4 2 2
Sahlgrenska 21 7 14
Solna 359 206 153
Sunderbyn 1 1

Umea 37 20 17
Uppsala 103 51 52
Vastervik 1 1

Vdsteras 13

Ornskoldsvik 1 1
Ostersund 19 8 11
Totalt 814 427 387,

Datauttag fran NEUROreg/MGreg: 2020-05-29

Datakvalitet och rapporteringsgrad

Ett av de viktigare syftena med MG-registret dr att kunna utvirdera resultat av
immunddmpande lakemedelsbehandling, vilket &r sarskilt viktigt d& endast ett sddant
lakemedel, eculizumab (Soliris), har godkénts vid MG och flertalet patienter erhaller
behandling som enbart har empirisk dokumentation. For att kunna uppna detta syfte
behover MG-registret innehélla uppgifter om ldkemedelsbehandling samt uppfoljande
objektiva och subjektiva skattningar av sjukdomens svarighetsgrad.
I registret registreras idag:

e  Basparametrar som inkluderar parakliniska undersékningsfynd

e  Autoantikroppar

e Neurofysiologi

e Thoraxradiologi
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e Utfallsmatt som inkluderar
o  Subjektiva symptom
o Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) Klassificering (I- IV)
kvantitativt MG-status
o Myasthenia Gravis Composite Score (ett alternativt métt pa
sjukdomspaverkan; frin 2020)
MG-QoL - ett MG-specifikt livskvalitetsmatt (fran 2016)
MG-ADL - ett MG-specifikt matt pa hur sjukdomen péverkar aktiviteter i
det dagliga livet
EQ-5D — ett allmént livskvalitetsmétt (fran 2016)
PASS friga — acceptabel nivé pé sjukdomspaverkan (frin 2020)

(¢]

Terapi (farmakologisk behandling samt tymektomi)

o O O O

Biverkningar

I tabell 26 och 27 anges rapporteringsgrad for olika parametrar i MG-registret samt
olika likemedelsterapier. Totalantalet patienter har minskat sedan 2018 beroende pa
gallring av personer som avlidit sedan registret tillskapades. Jamforelsen i ovanstdende
stycke mellan 2018 och 2019 dr korrigerade for individer som avlidit fére 2018-06-30. I
tabell 26 ses att framfor allt patient-rapporterade skalor har 6kat under senare ar,
men det finns fortsatt ett behov att forbittra tickningen av de skalor som speglar
objektiva sjukdomssymtom (kvantitativt MG status), men dven patient-relaterade
skalor. Bdda dessa aspekter &r betydelsefulla for att pa sikt kunna ge information om
sjukdomens prognos och utvirdering av effekt av 1ikemedelsterapier. I tabellen om
lakemedelsterapier har rituximab nu kommit att bli den vanligaste
immunomodulerande behandlingen efter kortison (prednisolon), da pyridostigmin ar
ett enbart symtomlindrande ldkemedel. Detta speglar det faktum att MG-registret har
bittre tackning avseende nyinsjuknade individer samt de med svérare sjukdom (se
aven nedan).
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Tabell 26.
N = = ey ey
patienter |patienter |patienter MG-ADL (kontakt) [behandling|behandling
Solna 484 362 122 1081 355 331 123 1223 747 355
Uppsala 118 104 14 38 21 21 25 1091 40 37
Huddinge 105 91 14 158 48 42 43 221 260 107
Neurologiska kliniken Linképing 75 72 3 17 12 10 10 20 23 20
Gavle 48 39 9 9 8 3 2 31 108 45
Umea 45 39 6 102 g 4 3 303 190 79
Ostersund 23 20 3 72 0 0 0 85 54 28
Sahlgrenska 22 22 0 60 51 48 43 16 31 29
Vasteras 14 13 1 2 0 0 0 10 16 10
Danderyd 13 12 1 51 5 2 0 66 45 20
Kristianstad 10 9 1 43 0 0 1 84 57 22
Karlskrona 9 9 0 0 0 0 0 50 0 0
Lund 8 8 0 0 3 0 0 5 12 10
Bollnas 5 4 1 8 0 0 0 9 10 4
Karlstad 4 4 0 18 17 17 17 17 9 5
Ryhov 4 4 0 13 13 13 13 2 0 0
Centrum fér neurologi Stockholm 2 2 0 3 1 1 11 5 2
Nyképing 2 2 0 13 0 0 il 13 2 2
Barn- och ungdomsmottagning
Mariestad, Skaraborgs sjukhus 1 1 0 3 2 1 1 4 1 1
Eskilstuna 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0
Falun 1 1 0 5 1 1 0 6 5 2
Kungsbacka 1 1 0 0 0 0 0 1 1 1
Landskrona 1 1 0 0 1 1 1 B 1 1
Neurology Clinic, Sophiahemmet 1 1 0 1 0 0 0 0 1 1
Norrképing 1 0 1 0 0 0 0 0 9 0
Oskarshamn 1 1 0 0 0 0 0 1 1 1
Sunderbyn 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0
Vastervik 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0
Ornskéldsvik 1 1 0 2 0 0 0 1 1 1
Riket 2020-03-13 1002 826 176 1699 541 495 288 3273 1629 783
Riket 2019-08-21 965 799 166 1521 424 382 234 3074 1543 735,

Tabell 27. Olika registrerade behandlingar; padgdende och totalt registrerade.

Antal pagaende vid |Antal startade Antal avslutade
Preparatnamn rapportarets slut under rapportiret |under rapportaret
Ambenon
Azatioprin
Ciklosporin
Cyklofosfamid 2
IVIG 44 8 6
Metylprednisolon 15 5 3
Mykofenolatmofetil 13 2
Plasmaferes 1 1
Prednisolon 109 22 20
Prednison 9 2 2
Pyridostigmin 296 26 12
Rituximab 150 31 10
Studielakemedel 13 5 1
Takrolimus 3
Tocilizumab 2 1
Totalt 795 103 69

Datauttag frén NEUROreg/MGreg: 2020-05-29
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Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

For nérvarande finns inga nationella kvalitetsindikatorer for MG och kvaliteten pa den
vard som ges 6ver landet &r oklar. I takt med att MG-registret 6kar i anvandning och
att datatitheten okar kommer registrets data att utgora ett viktigt verktyg for att
utarbeta nationella kvalitetsindikatorer baserat pa patient-rapporterade data samt
kronisk behandling med kortison samt behov av behandlingar for akuta sjukdomsskov,
som béada kan spegla otillrackligt effektivimmunomodulation.

Under 2020 har MG-registret, som det forsta delregistret inom Svenska neuroregister,
uppdaterats med en sé kallad PASS-fréga, som star for Patient Acceptable Symptom
State och har validerats for andra kroniska sjukdomar, t ex osteoartrit och
ledgangsreumatism. Férdelen med PASS-fragan &r att den kan anvéndas for att
faststilla troskelviarden for vad patienter uppfattar som acceptabel sjukdomsbild for
olika objektiva och subjektiva sjukdomsskalor. I en nylig studie genomférdes en sddan
validering gentemot flera av de skalor som redan anviands i MG-registret (Mendoza et
al, Neurology 2020). Malsittningen for styrgruppen for MG-registret dr att under
2020—2021 utarbeta en forsta version av kvalitetsindikatorer for MG nationellt

Effekten av registrets insatser pa varden

Ett av de viktigare syftena med MG-registret ar att utgora ett instrument for att kunna
utldsa hur vara MG-patienter mar och utvirdera resultat avimmundiampande
lakemedelsbehandling, vilket dr sdrskilt viktigt d& endast ett sddant likemedel,
eculizumab (Soliris), specifikt finns godkéant for behandling vid MG. Eculizumab ar
dock endast godkint for anvindning vid generaliserad, behandlingsrefraktir MG hos
patienter med forekomst av antikroppar mot acetylkolinreceptorer. Eculizumab ar
dock mycket dyrt (upp mot 4.5 miljoner kr per patient och ar) och medfor risk for vissa
allvarligare biverkningar, vilket motiverar noggrann uppfoljning i kvalitetsregister.

Hittills finns ingen rapporterad anviandning av eculizumab i Sverige utanfor klinisk
provning. Daremot ser vi en tydlig trend mot 6kad anviandning av andra biologiska
lakemedel, sarskilt rituximab (Mabthera). En intressant utveckling ar att rituximab
idag har gitt om azatioprin (Imurel) som den vanligaste immundampande
behandlingen. Rituximab 4r godkint for bland annat ledgangsreumatism och har en
val etablerad sdkerhetsprofil.

I en nylig publicerad retrospektiv observationell studie med prospektivt insamlade data
i MGreg pa patienter i Stockholm dokumenterades ett betydligt battre l1angtidsutfall for
patienter med initial behandling med rituximab jamfért med de som inlett
konventionell immunmodulering i tablettform (inkluderande bl a azatioprin,
ciklosporin, mykofenolat; Braner et al., JAMA Neurol, 2020). Patentutgéngar gor att
biosimilarer nu finns tillgingliga, vilket gor att lakemedelskostnaden per patient ligger
kring 15 000 kr. Under 2019 registrerades 150 pagaende behandlingar med rituximab,
varav 31 startades under éret.
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Vi bedomer att den 6kande anvindningen av rituximab dven nationellt till betydande
del beror pé de studier avseende behandlingsutfall som méjliggjorts via MGreg, vilket
ocksa bidrar till gynnsamma hilsoekonomiska utfall genom minskat behov av
sjukhusvard och behandling med immunoglobuliner (Brauner et al, 2020), liksom
behov av behandling med betydligt mer kostsamma alternativa preparat (eculizumab).

PROM/PREM

Enbart Kvantitativt MG-status ger inte en heltdckande bild av sjukdomspaverkan vid
MG och man har déarfor utvecklat patient-rapporterade skalor som béttre kan spegla
sjukdomspaverkan pa det dagliga livet och livskvaliteten. I den hittills stérsta
randomiserade fas III studien f6r MG anviandes MG-ADL, som speglar paverkan pa det
dagliga livet, samt MG-QoL, som kvantifierar pdverkan pa livskvalitet (Howard et al,
Lancet Neurol, 2017). Dessa skalor, tillsammans med EQ5D (allmén livskvalitet),
introducerades i MGreg 2016 och hittills finns 148 MG-ADL, 125 MG-QoL samt 59
EQs5D registrerade. Fran 2020 kommer dessa skalor att kunna registreras via
egenregistrering.

Analyser

En retrospektiv observationell studie med prospektivt insamlade data i MG-registret pa
patienter i Stockholm avseende behandlingsutfall vid refraktar och nydebuterad
generaliserad MG har publicerats (Brauner, JAMA Neurol, 2020), vilken har
uppmairksammats internationellt. Flera studier dr pagiende (se nedan).

Framtidsplaner

En handlingsplan for 2020 syftande till att forbattra kvalitén och nyttan av har MG-
registret utarbetats och innehaller féljande komponenter:

e Definition av tickningsgrad i forhallande till mélpopulation: Ett viktigt forsta
steg ar att definiera en tydligare méalpopulation och relatera detta till aktuella
prevalenssiffror. I forsta hand ska MG-registret inkludera nyinsjuknade
patienter samt prevalenta fall med signifikant sjukdomsbérda/behov av
immunomodulerande behandling, sirskilt biologiska ldkemedel, ddr malet ar
att inkludera >80% av nyinsjuknade (incidenta) fall, samt >70% av de med
etablerad diagnos (prevalenta fall) som har behov av behandling med
kolinesterashammare.

e Bredda styrgruppen och inkludera nya representanter for att ge MG-registret
béttre representation 6ver landet. Vid drsmotet for Svenska Neuroumuskuléra
Arbetsgruppens drsmote invaldes Andreas Axelsson (Malmé6/Lund), Pontus
Wasling (Goteborg) och Anna Rostedt Punga (Uppsala).

e Implementering av Patientens egenregistrering (MG-ADL, MG-QoL, EQ-5D)
digitalt.

e Oka tickningsgraden: Integrering av data frin GEMG, en nationell arv-
miljostudie som leds av Susanna Brauner, KI, med drygt 1100 deltagare, varav
ca 400 inte finns med i MG-registret. Dessa har fatt information om registret,
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dir ingen hittills tackat nej till inklusion. Darut6ver klinikbesok pé de tolv
storsta klinikerna under 2020/2021 for att hjilpa till med registrering av
Kkliniska data.

e Anpassning av MG-registret si att dven patienter med Lambert-Eatons
syndrom, en relaterad autoantikroppsmedierad neuromuskular sjukdom, kan
registreras.

Baserat pa detta utvecklingsarbete har flera studier initierats, vilka inkluderar en
nationell uppfoljning av MG patienter behandlade med rituximab respektive
regelbunden behandling med immunoglobuliner, paverkan av arvs och miljofaktorer
for sjukdomstyp och svarighetsgrad, kartldggning av sjukdomsgrad via registrerade
sjukdomsskalor. Darutéver kommer RINOMAX-studien, en nationell placebo-
kontrollerad studie avseende effekt och sikerhet med rituximab for nydebuterad MG,
att fardigstillas under forsta halvaret 2021. Sammantaget forvéantas en starkt positiv
effekt avseende relevansen av MG-registret i relation till kliniskt forbattringsarbete
avseende omhandertagande, uppfoljning och behandling av MG.
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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), stérd 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, Lakemedelsverket och patientféreningen och som ett
resultat kunde Svenska narkolepsiregistret (NARKreg) lanseras februari 2012.

Véarden av narkolepsipatienter i landet har till att borja 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 ldnen. 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 arbetsformaga. 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.

131/197

Arsrapport 2019



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 frin 350 till 694 (98,3%) under tidsperioden

2015 till 2019. Den érliga 6kningen av antalet registrerade patienter framgéar 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 beréknats 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
B ki Besdk senaste te12 Sjukskbterskebesdk Antalunika patienter med Andeli % 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 ] 0.3
Gavleborg 27 2 0 0 2 T4 6.4
Halland 13 4 0 0 4 211 57
Jémtland 17 5 0 0 4 235 13
Jénkopings
12 0 0 0 0 0 33

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

N 137 60 0 0 43 328 i)
Gotaland
Orebro lan 26 0 0 0 0 0 85
Ostergdtland 47 5 0 0 4 8.5 10.1
RIKET 11 204 0 0 173 24.3 6.9

135/197



Arsrapport 2019

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.

Huddinge

Sahlgrenska

Uppsala

Solna

Barnkliniken Malmo
Neurologiska kliniken Linképing
Orebro

Gavle

Ostersund

Eskilstuna

Karlstad

Lund

Barnkliniken i Hudiksvall
Motala

Kalmars Barnklinik
Kungsbacka

Barnkliniken Halmstad
Barnkliniken Linkoping
Ryhov

Aleris Fysiologlab Stockholm
Barnkliniken Sahlgrenska
Barnkliniken Vasteras
Barnkliniken Ryhov
Halmstad

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset
Vasterviks Barnklinik
Barnkliniken ALB
Barnkliniken NAL
Barnkliniken Sédersjukhuset
Bollnas

Angered

Barnkliniken Orebro US
Boras

Centrum foér neurologi Stockholm
Falun

Helsingborg

Malmo

Neurology Clinic, Sophiahemmet
Norrképing

Nykoping

Trollhattan

Umed

Varberg

Védrnamo

Vasteras

Ornskéldsvik

Riket 2020-03-13

Riket 2019-08-21

Riket 2018-08-24

Riket 2017-09-10

Pol - Kat: Behand-
Vuxna [Besok |Aktigrafi MSLT Gl HIN1 e Symptom a
nografi plexi ling
131 255 35 51 92 53 43 186 231 217 14 84 287

2 0 1
123 2 0 125 318 36 44 68 15 38 77 271 289 311 16 161 293
104 2 2 103 446 2 16 24 3 28 27 323 39 182 75 91 191
80 7 0 87 146 7 15 53 6 39 15 111 151 109 8 44 156
28 0 9 19 1 0 3 5 0 6 8 1 0 4 0 1 17
27 27 0 0 27 50 8 5 15 4 6 11 24 29 27 7 28 36
26 25 il 0 26 176 2 0 6 4 6 9 0 0 (0) 0 4 40
21 18 3 0 21 10 0 1 3 2 2 7 12 8 11 2 1 37
18 17 1 3 15 50 1 4 6 3 6 1 36 43 38 0 26 39
14 13 1 0 14 2 0 1 1 1 1 1 0 0 0 0 0 2
12 10 2 0 12 64 0 4 5 0 1 8 2 23 24 0o 21 30
12 12 0 0 11 33 0 2 6 1 1 8 0 2 2 0 1 17
9 9 0 3 6 4 0 0 3 2 2 2 5 5 5 2 3 19
9 9 0 0 9 57 2 il 5) il 4 1 8 9 15 0 6 18
8 8 0 5 3 109 B 1 6 il 6 0 95 102 108 0o 92 30
8 8 0 0 8 27 2 1 4 1 1 2 20 23 22 1 1 21
7 6 1 5 2 19 1 1 1 1 1 1 26 29 20 0 1 16
7 7 0 2 5 32 2 2 5 3 5 3 28 29 38 2 30 27
7 7 0 0 7 9 3 2] 4 1 3 2 6 22 14 0 4 20
6 6 0 0 6 6 0 0 1 0 0 3 5 &) 16 0 5 15
5] 5 (0) 2 3 0 3 3 3 0 3 3 6 5 (0) 0 0 7
5 5 0 4 il 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 3
4 4 0 2 2 19 0 0 1 il 1 il 8 16 18 0 15 12
4 4 0 1 3 3 1 1 1 1 1 0 5 8 4 0 0 7
3 3 0 0 3 7 2 1 3 2 3 1 4 5 12 1 19 12
3 3 0 1 2 1 0 0 0 0 0 0 5 5 4 0 0 17
2 2 0 0 2 0 0 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0 1
2 2 0 i 1 2 2 ! 2 0 1 2 3 1 2 0 2 2
2 2 0 1 1 0 0 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1
2 2 0 0 2 4 0 0 0 0 0 0 4 4 4 0 4 5
1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 1 il 0 0 1
1 1 0 0 i 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 1 0 1 0 0 1
1 1 0 0 1 1 1 0 1 0 1 1 1 1 2 0 0 1
1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0
1 1 0 0 il 1 0 0 1 0 0 1 0 0 1 0 0 3
1 l 0 0 i 2 0 0 0 0 0 0 2 0 2 0 0 2
1 1 0 0 1 1 1 1 1 0 1 1 1 1 1 0 2 1
1 il 0 0 il 2 0 0 0 0 0 0 il il il 0 il il
1 il 0 0 il 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2
1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 4
1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 5
1 1 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
1 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
1 al 0 0 i 17 0 0 0 0 0 0 17 16 16 0 7 7
716 694 22 4 673 1877 114 163 326 64 232 240 1248 1467 1234 128 654 1407
657 639 18 41 614 1705 106 154 312 62 224 219 1089 1271 1097 116 596 1285
587 573 14 40 545 1146 % 121 281 55 200 190 864 986 871 88 504 1092
431 424 7 32 397 708 79 91 236 40 170 141 676 761 686 62 425 831

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 dr 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 6verviga 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 overvikt.
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Figur 62. Nationellt medelvérde 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 virdet 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
an ar inte beslut taget om andring.

15,5
15

14,5

15,1 15
14,8
14,3
. 13,9 14 14
13,5 13,5

13,5 13,3

1
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Figur 63. Medelvdrde 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
frn 2020 &r inlagda som alternativ i registret.
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Registrering av 1akemedelsbehandlingar ar av stort varde 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 godkints 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 forbittring 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
forvirring 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.
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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 ingar 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 pa 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 jaimstélldhet

mellan kénen. 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 programomréade neurologi)

Kontakt med patientorganisationer

Strategi for storre anviandning av PROMS (PER)

Hoja datakvaliteten

Oka datatithet och datakvalitet

Forbattringar inom IT-systemet pagar 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 anviandning 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 arbetsforméga

Arbetsformaga kopplat till medicinering bér uppméarksammas. Ett exempel ar
pitolisant (Wakix) som visat god effekt i Uppsala-materialet, men dar riktlinjer
andrats sa att ldakemedlet 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 6vervikt
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 véardefulla synpunkter pa utformningen av
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Narkolepsiregistret vid skapandet 2011, dessutom fortlopande angéende
livsvillkoren for de mestadels unga patienterna med narkolepsi efter sprutan.

o Okat samarbetet med patientforetridare frin Neuro (f.d Neuroférbundet) 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 (frdin 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 pa 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 anvinds i det dagliga arbetet for att fatta beslut angdende eventuella
modifikationer i individuella behandlingsregimer.

Pé sikt kan en vetenskaplig utvardering anviandas for att utveckla riktlinjer och
vardprogram. En styrka dr om patienterna motiveras till en noggrann dokumentation
via PER — att klinikerna (ldkarna) 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 d4 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 uppf6ljning 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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Neuromuskulara sjukdomar

Bakgrund och syfte

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

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

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

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

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

Anslutning och tackning

Anslutning och deltagande enheter

Under 2019 har 29 enheter i 16 av 20 landsting i samtliga 6 sjukvardsregioner
registrerat patienter. De landsting som inte registrerat patienter a&r Sormland,
Gévleborg, Dalarna och Gotland. Patienter fran dessa landsting ar troligtvis
registrerade via specialistenheter i Uppsala f6r Sormland, Gévleborg och Dalarna och
Stockholm for landstinget Gotland. Antalet enheter har 6kat frén 17 2018 till 29 2019.
Antalet registrerande landsting har dock inte 6kat.

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

neuromuskulédra sjukdomar.
Tid sedan

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

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

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

Rapporteringsgrad

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

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

Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

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

e Tid frn symtomdebut till diagnos

e Regelbunden uppf6ljning av expertteam: andel patienter

e Overlevnad

e Foljsambhet till virdprogram: antal registrerade uppfoljningsbesok

e Livskvalitet: andel ifyllda livskvalitetsformular

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

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

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

Effekten av registrets insatser pa varden

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

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

For NMS har registermodulerna fortsatt reviderats for att sikerstilla att information
samlas pé ett strukturerat sitt och baseras pa behov idag och aven for framtiden.
Sarskilt viktigt har det just nu visat sig vara viktigt for gruppen patienter med spinal
muskelatrofi dir alla patienter i hela landet behover registreras och f6ljas i samband
med inférandet av nya, ibland dyra 1akemedelsbehandlingar. Infér godkédnnandet av
denna typ av lakemedel har kravts och kommer sannolikt ocksa fortsattningsvis att
krivas att alla patienter som erhaller behandling ska f6ljas pa ett strukturerat stt.

152 /197



Arsrapport 2019

Skillnader mellan olika landsdelar kan indikera behov av utbildning och information
for att optimera omhéandertagandet. Kvalitetsregistret har en central roll att spela i
utvecklingen av den hogspecialiserade virden av neuromuskuléra sjukdomar.

PROM och PREM

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

Planer for kommande ar

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

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

Vi kommer ocksa att fortsitta att arbeta med att {4 till en s kallad “back-log” av
patientdata for att komplettera och forbattra datakvalitén i det nya registret. Forslag
har diskuterats att som ett forsta steg utse personer inom varje sjukvirdsregion som
skulle kunna utfora detta arbete. Detta forutsitter dock att vi for registret far
ekonomiskt bidrag for att kunna finansiera denna aktivitet.

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

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

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

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

Facilitera registeranvindning i de sex sjukvérdsregionerna genom fysiska -
eller skype-méten

Utveckla minimala dataset for att mdjliggora uppfoljning av behandling och
hilsoutfall

Utveckla rutiner for validering av data

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

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

Utveckla presentation av ut-data for 6ppen redovisning

Fortsatt utveckling av NMiS hemsida

Stimulera anvdndningen av PROM och PREM-maétt
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Parkinsons sjukdom

Bakgrund

Minst 20 000 svenskar lider av Parkinsons sjukdom (PS). En procent av alla svenskar
over 65 ar har PS. PS dr en handikappande sjukdom dar det saknas botande eller
bromsande medicin men dér det finns en rad olika symtomlindrande terapier, varav

flera sa kallade avancerade behandlingar, i férsta hand L-dopa/carbidopa-,

Levodopa/carbidopa/entacapone- och apomorfin-, infusion med barbara pumpar och

djupelektrodsstimulering, vilka alla har gynnsamma effekter pa livskvaliteten, men ar
kostsamma. Parkinsons sjukdom kostar samhillet 2,6 miljarder kronor &rligen varav
terapikostnaden for avancerade terapier star for 6ver 150 miljoner kronor.

Sedan 2013 ingér svenska Parkinsonregistret (PARKreg) i Svenska neuroregister som
ett delregister med representant i styrgruppen men Parkinsonregistret har en egen
arbetsgrupp/styrgrupp och delegerad budget. Vid varje universitetssjukhus finns
utsedda resurspersoner, som movement disorders-specialistldkare och

specialistsjukskaéterskor for Parkinsons sjukdom, som ansvarar for och medverkar i

registerhanteringen.

Parkinsonregistret patientoversikt liknar det som etablerats for MS-registret med

anpassning till vad som géller de skattningsskalor, behandlingar etc. som &r specifika

for Parkinsons sjukdom se Figur 64.
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Figur 64. Sa hdr ser patientoversikten i Parkinson-registret ut. Grdnssnittet liknar

MS-registret men skiljer sig avseende mdnga parametrar, funktionsskattningar och

terapier.
I Parkinsonregistret finns mojlighet att folja ett betydande antal sjukdomstillstand
inom gruppen "movement disorders” men det dr Parkinsons sjukdom som ar den

priméra maldiagnosen och som forvintas dominera se Tabell 37.

Tabell 37. Férdelning i olika diagnoser under begreppet "movement disorders”

Antal aktiva inklusioni . Alder vid diagnos gl
patienter registret (median IR (median) EEFEREICSENT
(median) (median)
Kvinna
Man
Totalt

Antal aktiva inklusion i " . Alder vid diagnos plter]
sjukdomsdebut .
(median)

(median)

Underdiagnos

patienter registret (median
antal ar

(median)

Alzheimers sjukdom ospec
Corticobasal degeneration - CBD
Demens vid Parkinsons sjukdom
Essentiell tremor
Lewykroppsdemens
Lékemedelsframkallad parkinsonism
Multipel systematrofi

Parkinsons sjukdom

Progressiv supranuklear pares - PSP 10 2,3 6,5 64,8 67,1
Sekundar parkinsonism 69 33 7,0 72,5 74,8
Sekundér parkinsonism ospecificerad 44 3,1 7,0 73,0 74,3
Tremor - ospec 14 2,0 51 71,4 72,8
Vaskular parkinsonism 28 2,3 8,0 73,3 76,8
Totalt 5309 2,6 9,5 63,7 66,5

Datauttag NEUROreg/PARKreg: 2020-05-29

Syfte

Parkinsonregistrets 6vergripande syfte ar
o attsamla utvald information om i Sverige boende personer med PS
att utvirdera behandlingseffekt och uppnédd livskvalitet av insatt terapi
att bidra till att PS-varden i Sverige har en jamn fordelning med hog kvalitet
att tillforsakra att gingse behandlingsindikationer/kriterier efterlevs
att sammanstillda data ska kunna analyseras for kvalitetskontroll

O O O O O

verksamhetsuppfoljning som led i utvecklings- och forbéttringsarbete

Parkinsonregistret avses ocksa mera specifikt medverka till forskning och utveckling
genom
o att mojliggora samarbete med planerade och framtida nationella och
internationella forskningsprojekt savil prekliniskt som kliniskt
o att skapa en bas for epidemiologiska studier pa nationell niva
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Parametrar och skalor

De uppgifter som registreras ar:
o personnummer
o vardkontakter
o medicinska data (diagnos, sjukdomsbild, behandlingsétgérder) och resultat
o patientupplevd kvalitet och halsorelaterad livskvalitet
Dessa uppgifter far endast anvindas for att utveckla och sikra vardens kvalitet
framstalla statistik samt for forskning inom hélso- och sjukvérden.

De parametrar/rubriker och skalor som anvénds &r:
o demografi

diagnostiska kriterier

sjukdomsstadium

fluktuationer i medicineffekt respektive dyskinesier

motoriska och icke-motoriska symtom

behandling

avancerad behandling

imaging

funktionsskattning (Hoehn&Yahr, CISI-PD)

halsorelaterad livskvalitet (PDQ-8, EQ-5D)

arbetsforméga

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

biverkningar

Val av matt

Processmatt

Antalet patienter per 100 000 invdnare som utifran sjukdomshistoria och klinik
uppfyller antagna diagnostiska kriterier (NINDs) och andelen av dessa som sedan foljs
med dterkommande registrerade kliniska bes6k med funktions- och
livskvalitetsskattning (Hoehn&Yahr, CISI-PD, PDQ-8, EQ-5D), registrering av
lakemedel och annan behandling.

Resultatmatt

Andelen patienter med korrekt behandling i relation till funktionsniva och
sjukdomsstadium, utveckling av funktionsskattning efter insatt behandling, andelen
patienter med avancerad terapi (DBS, Apomorfin- och Duodopainfusion) per
centrum/region. Registrering av biverkningar till given medicinsk behandling.

Anslutning och tackning

Anslutningsgraden 6kade under aret 2019 till 81% da 46 enheter av 56 enheter deltar i
malgruppen. Nu juli 2020 dr 53 av 56 enheter engagerade dvs en anslutning pa 94
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%. Antalet aktiva individer som adr med i registret och inte begért Opt-out har varit pa
stabilniva f.n. 5309 patienter. (Tabell 37 och Figur 65).

I syfte att genomgripande forbattra inmatningen i Parkinsonregistret forslogs av
delregistrets styrgrupp under devisen ”Alla Parkinsonpatienter skall vara med “en
stegvis inmatning av alla PS-patienter inom regionen som sedan kompletterades under
2 ar. Detta for att komma 6ver troskeln att borja registrera. S som forsta region var
Dalarna som gick fran o patienter till 401 under juni-juli 2019 inom ramen for ett
nystartat projekt. Flera regioner planerar for liknande insatser med férhoppningen att
Parkinsonregistret under 2020—2021 skall uppna en tackningsgrad pa minst 50%.
Viss forvintad nedgéng i inkluderingstakten ses under hosten 2019 utifran att man
avvaktade etableringen av Parkinsonregistret ver 2.0 (Figur 65) som avsigs
genomforas under 2020. COVID-19 pandemin kom sedan under 2020 medfora att
farre nyregistreringar skett.

Antal registrerade patienter senaste 24 manaderna fér riket
450 Totalt och Avslutade

350
300
250
200
150 -

100

B018-07
01809
418-11
019-01
419-03
2019-05
019-07
019-09
019-11
020-01
020-03
020-05

& &
M Totett [ vslutade

Figur 65. Antal registrerade PD- patienter Fram till 2020-06-30
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Antal reg. per

100000 inv. 2019

Personer: 0 - 100 ar
0-10
10-20
20-30
30-40
40-50
50-60
60-70
70-80

= 80-90

90 - 100
100 — 110
110-120

120-130
130 — 140

Leaflet | © OpenSireetiap @ CarloDB
Figur 66. Sverigekarta med ldnsvis registrerade PD-patienter per 100 000
Datauttag frén NEUROreg/PARKreg; 20-08-14

2019-08-11 var 7 028 patienter sammantaget inkluderade, det vill sdga en 6kning med
nistan 28,5 % under det gangna aret fran 5 029 patienter den 2018-09-09. Totala
antalet patienter nu 2020-08-14 ir 8566 Sammantaget en fortsatt stor 6kning. Det
exakta antalet Parkinsonpatienter ar inte bekant, men har uppskattats till cirka 18 ooo
patienter vilket innebir en fortsatt 6kning av tackningsgraden under 2018 med 11 % till
39% samt under 2019 har en ytterligare 6kning skett med 16% till en tickningsgrad
pa 48 %.

Vi har prioriterat inmatning i vissa regioner, ex Region Jénkoping, Orebro samt Skine,
dar tickningsgraden ar 95%, 85% och 70%.

Registret riknar in alla sju universitetssjukhus/regionsjukhus inklusive Orebro. De
flesta Lans- och lansdelssjukhus dr med och dven privatmottagningar som Neurocenter
Sophiahemmet och West Medic, se Tabell 38.
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Tabell 38. Deltagande enheter och det antal patienter av respektive kon som

registrerats fram till sista december 2019.

Aleris specialistvard Axesshuset
Alingsas Lasarett

Angered

Bollnés

Boras

Centrum for neurologi Stockholm
Danderyd

Eksjd

Eskilstuna

Falun

Frélunda

GAVA - Medicinska och geriatriska akutkliniken Link6ping
Gavle

Halmstad

Helsingborg

Huddinge

Hassleholm

Kalmar

Karlshamn

Karlskrona

Kristianstad

Kungsbacka

Kungalvs Sjukhus

Landskrona

Ljungby

Lund

Malmo

Motala

Neuroenheten Lakarhuset Utsikten
Neurologiska kliniken Linkoping
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Nykoping

Oskarshamn

Ryhov

Sahlgrenska

Skovde

Solna

Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg
Trelleborg

Trollhattan

Umea

Uppsala

West medic vid Neuro Center S
Villingby Neuro

Vérnamo

Vastervik

Vésteras

Vixjd

Ystad

Angelholm

Orebro

Ornskéldsvik

Totalt

Totalt antal
registrerade
patienter

41

161
20
247
209
40
167
40
411
346
78
15
16
223

65
49

17
159

19

616
160

379
Sl
184
19
285
287
29
431

57/
36
161
389
21

168

92
12
69
144
439
88

Datauttag NEUROreg/PARKreg:2020-05-29
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patienter (AP)

37

150
16
232
199
39
107
36
395
324
49
1
16
166

62
43

16
132

14

458
126

279
22
156
17
220
246
28
318

42
36
109
310
17

147

67

47
122
365

63

5309

159
57

110
15
62
10

103
95

140

17
11
34
121

66

31

17
49
150
25
2125

3183

48,6%
100,0%
42,0%
25,0%
37,9%
37,7%
41,0%
40,2%
50,0%
38,5%
41,0%
44,9%
63,6%
37,5%
32,5%
36,4%
41,9%
41,9%
50,0%
50,0%
40,2%
100,0%
25,0%
42,9%

34,7%
45,2%
100,0%
100,0%
39,4%
68,2%
39,7%
58,8%
46,8%
38,6%
32,1%
44,0%

40,5%
30,6%
31,2%
39,0%
35,3%
100,0%
44,9%

46,3%
33,3%
36,2%
40,2%
41,1%
39,7%
40,0%,
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Registreringar och tackningsgrad
Klicka pa enskilt lan pa kartan eller lanets namn i listan for att visa enheter och antal patienter for dessa

L&n BESOI:( senaste Ar_l_tal unika i L med r‘_ Qi I A_!‘ldBl i% patieme‘r med
12 d besdk te 12 derna aktiva p besdk te 12 d

Blekinge 3 3 18 16.7
Dalarna 25 24 379 6.3
Gotland 0 0 L] 0
Gavleborg 2 2 25 8
Halland 0 (1} 17 0
Jamtland 0 0 0 0
Jonkopings lan 397 200 438 457
Kalmar lan 9 9 T 12.7
Kronoberg 0 0 10 0
Norrbotten 0 0 0 0
Skane 590 516 1227 421
Stockholms lan 227 200 667 30
Sodermanland 57 41 187 219
Uppsala lan 237 170 342 497
Varmiand 12 12 35 343
Vasterbotten 1] 0 a7 0
Vasternorriand 0 0 61 0
Vastmanland 12 11 7 155
Vastra Gotaland 539 357 1035 345
Orebro 1an 186 147 355 414
Ostergétiand 60 54 278 10.4
Riket 2360 1748 5166 326

Figur 67. Antal registrerade patienter uppstdllda lidnsvis. Datauttag frén
NEUROreg/PARKreg: 2020-08-14

Parkinsonregistret finns fraimst hos négot 6ver 45 verksamma enheter runt om i
Sverige. Aktiviteten som tidigare var i forsta hand koncentrerad till
universitetsklinikerna har nu dven betydande representation vid lans- och
lansdelssjukhus. Figur 68 visar antalet registrerade patienter per 100 000 invanare,
Figur 69 visar fordelningen kvinnor och min. Antal aktiva patienter lansvis férdelade
per 100 000 inv (total antalet anges inom parentes).
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Antal registrerade aktiva Parkinsonpatienter i dagsliget (per 100.000 inv. &r 2019). Personer: 0-100 ar

Dalarna (379)
Jonkdpings lan (440)
Srebro |an (355)
Uppsala Idn (342)
Skine (1228)
Ostergdtiand (321)
Sbdermanland (187)
Vastra Gotaland (1040)
RIKET (5367)
Vasterbotten (97)
Kalmar 14n (71)
Stockholms [an (670)
Vasimanland (71)
Vasternomland (61)
Varmland (35)
Blekinge (18)
Gévleborg (25)
Halland (17)
Kronoberg (10)
Norrbotten (0)
Jamtland (0)
Gotland (0)

= -

20 40

@
=

80 100 120

Antal registrerade aktiva Parkinsonpatienter (per 100.000 invanare r 2019)

Figur 68. Antalet registrerade aktiva Parkinsonpatienter i dagsldget (per 100.000
inv.). Personer 0—100 @r. Datauttag frdn NEUROreg/PARKreg 2019-08-11

Vilj dldersgrupp for aktiva patienter Stapeldiagram  Karia

@ Antal registrerade aktiva Parkinsonpatienter i dagsliget (per 100,000 inv. ar 2019). Personer: 0-100 &

Dalama (234)
Orebro lan 212)
@40)

skane (767)
Man jamiort kvinnor - Uppsala an (206)
Gstergotiand (190)

o (109)
Vasta Gotaland (631)
RIKET (3224)

V] uppdelning for kon

Anpassa skala efter maxvarde

Kalmar lan (41)
an (385)

—
Vastemorrand (36) - EEEG—-N
Vastmaniand (38)
Varmiand 29) R
Gévieborg (16) AN
Blekinge (9) - EEEIN
Kronoberg (7) R
Halland (10)
Norrbotten (0) |
Jamitand (0) |
Gotland (0) |

60 80 100 120 140 160

Antal P

Figur 69. Antal registrerade aktiva Parkinsonpatienter per 100.000 inv (P2.2) Mdn
1jamfort kvinnor ldnsvis per 2020 08 29.

Behandling

Inkluderade aktiva 5893 patienter har tillsammans 10 889 pagéende behandlingar for
Parkinsons sjukdom se Tabell 39. Detta avspeglar komplexiteten i behandlingsdata
for denna grupp patienter. Till avancerade behandlingar riaknas hogfrekvent
hjarnstimulering, duodopa- och apomorfininfusion som nu totalt 1042 patienter i
registret erhallit ddrav 459 registrerade pagaende avancerade behandlingar vid detta
rapportarsslut, se tabell 39.
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Tabell 39. Registrerade och pdgéende behandlingar i aug 2020.

Antal avslutade

Preparatnamn . . .
rapportarets slut |under rapportaret (under rapportaret
Amantadin 226 32 9
APO-go Pen 46 6 4
Apomorfin infusionsvatska 69 6 4
Azilect 644 32 55
Behandling av demens 172 34 21
Behandling av depression 527 48 38
Behandling av forlorad impulskontroll 1
Behandling av oro/angest 167 21 13
Behandling av ortostatisk hypotension 159 23 16
Behandling av psykos 139 22 21
Behandling av somnstorningar 504 66 37
Biperiden/Akineton 8
Bulkmedel 27 13
Cabergoline 1
Comtess 166 20 28
Derinik 1
Duodopa 160 13 21
Eldepryl 30 3 2
Entakapon 33 8
Hogfrekvent hjarnstimulering 230 4 7
Lecigon 7 9 2
Levocar 368 40 24
Levodopa/Benserazid 212 26 6
Levodopa/Carbidopa 54 6 5
Madopark 1612 103 119
Madopark Depot 657 76 53
Madopark Quick 296 20 27
Madopark Quick mite 917 91 73
Mirapexin 1 4 3
Neupro 156 20 23
Oprymea 6 1
Pramipexole 315 49 15
Pravidel 1 1
Rasagilin 95 49 10
Requip 370 19 22
Ropinirol 21 13 6
Selegilin 27 1 2
Sifrol 931 57 59
Sinemet 620 47 56
Sinemet Depot 114 3 22
Sinemet Depot mite 124 2 17
Stalevo 546 a4 43
Tasmar 6 1
Trihexyfenidyl/Pargitan 5 1
Trihexyfenidyl/Pargitan mite 40 6 4
Xadago 88 47 9
Cabaser 1
Totalt 10899 1084 880

Datauttag NEUROreg/PARKreg: 2020-05-29
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Datakvalitet

Jamforelse gors av registervariabler mot journal (kélldata) i form av stickprovskontroll
vid respektive enhet. For att minimera missing data s& finns i registret sérskild
funktion “Kvalitetskontroll” dir det anges for respektive avsnitt alternativen Atgirda
eller OK - detta avser bland annat Diagnosprovning, Kontrollerar att man fyllt i "key"
skalor som CISI-PD, EQ5D, PDQ8 respektive On-Off score. Vid flera deltagande
enheter gors/kontrolleras inmatning av data av parkinson-/forsknings-skoterskor som
har till uppgift att kontrollera fullstandigheten av egen och av andra inmatad
information. Korrekt variabellista finns hos Socialstyrelsens Registerservice, lankar till
hemsidan under fliken s6kbegrepp/variabler
http://www.neuroreg.se/sv.html/parkinsons-sjukdom-sokbegreppvariabellista

Rapporteringsgrad

Andel patienter (%) som har rapporterade viarden for sex variabler som dr underlag for
de indikatorer som bedémts viktiga for registret.

Tabell g40.

Variabelbeskrivning ____[2014 12015 12016 _ [2017 2018 12019 [2020 |
Variabel 1 Behandling (se tabell ?) 81 78 77 65 80 85 >90
Variabel 2 Hoehn-Yahr (se VAP fig 38) 60 67 63 54 55 50 >50
Variabel 3 EQ-5D (se VAP fig 38) 43 57 55 47 48 30 >29
Variabel 4 PDQS8 ( se VAP fig 38) 52 60 56 51 31 41 42
Variabel 5 On-Off score (se VAP fig 38) 38 46 45 35 - - 15
Variabel 6 CISI-PD (se VAP fig 38) 39,

Antal registrerade unika patienter med besok senaste 12 manaderna kan ses som ett
uttryck for rapporteringsgraden och ger ocksa en uppfattning om uppf6ljning enligt
nationella riktlinjerna. Enligt figur 66 s ar andelen patienter med besck senaste 12
méanaderna 32,6 % med en variation dir ett flertal aktiva centra kommer upp i
acceptabla nivaer kring drygt 40-64 %.

Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

Rétt diagnos — Parkinsonregistret ar ett register med fordjupad registrering endast for
sé kallad idiopatisk Parkinsons sjukdom men mojligheten finns att registrera ett flertal
sjukdomstillstdnd inom omradet Movement disorders — rorelsesjukdomar, framst
parkinsonism av olika etiologier. Avsikten ar att ha kontroll 6ver patienter som inte
fran borjan presenterar en klassisk sjukdomsbild som antingen kan inkluderas eller
exkluderas under kliniska forloppet. Tabell 37 visar hur patienterna fordelas mellan
dessa diagnoser.

Svenska neuroregisters Visualiserings- och Analysplattform (VAP), har under
verksamhetsaret lanserats i Parkinsonregistret och Figurerna 35, 36, 37, 38, 39
och 40 kommer alla dérifrén. Parkinsonregistret-VAP utvecklas vidare for att bli ett
an battre kliniskt viardefullt instrument i forbéttringsarbetet for den enskilde
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behandlande ldkaren/teamet och att ge mdjlighet for verksamhetsansvariga att
analysera och anpassa sin verksambhet till resultatet.

Nationella riktlinjer for vard vid Parkinsons sjukdomar ar framtagna 2016-12-01 till
stod for styrning och ledning. En viktig del av riktlinjerna ar Socialstyrelsens
indikatorer for god vérd, ett flertal indikatorer ar definierade och Parkinsonregistrets
VAP kan anvéndas for att i realtid kunna f6lja efterlevnaden av riktlinjerna och
uppfyllelsen av definierade kvalitetsmétt for parkinsonvérden se Figur 70
Riktlinjeindikatorerna.

Svenska _
neuroregister

nalyser, anpassace till anvandares bahov

Ar varde Krst nar o 151

Figur 70. Anvindargrdnssnitt av Parkinsonregistret-VAP.

Exempel pa viktigt kvalitetsverktyg i figur 71 visar data ur Parkinsonregistrets
nystartade VAP-funktion hur den genomsnittliga tiden mellan debut och diagnos
utvecklats bland de registrerade patienterna i Parkinsonregistret under de gdngna 10
aren. Detta ar samtidigt ett viktigt kvalitetssdkringsverktyg.

Utvecklingen visar pé relativt stabil fordréjning mellan debut av symtom och diagnos
med start av inledande behandling. En stridvan ar forstas att erbjuda diagnos och
dirmed behandling p4 ett tidigt stadium. Overlag ligger latensen pa en acceptabel niva,
om an med viss spridning, men tendensen mot en 6kande latens dr oroviackande.
Tidsavstandet mellan symtomdebut och diagnos visar en viss minskning under de
senaste tva aren vilket dr positivt om man tror pa vérdet av sjukvardsinsatser for denna
patientgrupp. Figur 71.
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Mediantid mellan debut och diagnos, med kvartilavstand (IQR), uppdelat pa diagnosar
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Figur 71. Tidsavstandet mellan symtomdebut och diagnos vid Parkinsons sjukdom.

Registret for Parkinsons sjukdom innehéller fem skattningsskalor som kan anvéndas
for att utvdrdera resultatet av den givna varden, fyra specifika for sjukdomsgruppen
(Hoehn & Yahr, on-off-score, CISI-PD, PDQ8) och en hilsorelaterad livskvalitetsskala
(EQsD). Figur 72 (1-5) visar hur resultaten pa dessa skalor fordelas mellan patienter i
landets olika léin efter uppstillning utifrin andel med mest besvir. Aven om
tdckningsgraden dnnu s lange dr begransad visar detta pd intressanta skillnader, och
dessutom pé vilka data som framéver bor komma att anvéndas for att illustrera
skillnader i vardresultat. Man kan ocksa fa inlagt sina “egna” patienter for jamforelse.
Den 6vergripande analysen tar dock inte hiansyn till skillnader i case-mix eller

eventuella skillnader i populationen.

Férdelning av Hoehn-Yahr
Selektion: mén och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Steg 5: Behov av rullstol eller séngliggande @ d. Steg 2-2.5: Bilateral symtom eller mild bilateral sjukdom med aterhi
Steg 4: Svart funktionshinder M e. Steg 1-1.5: Ensidiga symtom dven med axiellt engagemang
Steg 3: Mild till mattlig sjukdom. Balans dysfunktion B 1. Steg 0: Inga tecken pa sjukdom

Figur 72-1. Hoehn-Yahr
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Férdelning av On-off score
Selektion: mén och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Figur 72-2. On-Off score

Férdelning av CISI-PD
Selektion: mén och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Figur 72-3. CISI-PD

Férdelning av PDQ8
Selektion: mén och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Figur 72-4. PDQS8

Férdelning av EQ5D
Selektion: mén och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar
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Figur 72-5. EQ-5D

Figur 72 (1-5). Patientresultat for de fem skattningsskalorna i Parkinsonregistret som
kan anvindas for att spegla vardresultat. Datauttag frin NEUROreg/PARKreg 2020-08-14
Aterkoppling av ovan VAP:s utfallsmétt kan ske savil pa grupp- som patientniva till
relevant hilso- respektive sjukvardspersonal.

Effekten av registrets insatser pa varden

I takt med 6kad tickningsgrad kan registret fullgéra en vardefull planeringsplan for
dimensionering av parkinsonvarden till innehéall och omfattning. Exempel pa detta var
efter samlat méte i Varnamo april 2019 mellan patientféretradare, klinikledning och
delregisterhéllare enades man om att gé vidare i planering av virden for personer med
Parkinsons sjukdom utifrdn det resursbehov som speglas i ett s& heltickande
Parkinsonregister som ar majligt. Malséttning ar sedan det samma for de
registerinsatser exempelvis som genomforts i Dalarna med drygt 400 patienter
inkluderade pé kort tid. Liknande arrangemang planeras nu inom flera regioner med
sérskilt fokus pa de 3 lan som dnnu inte 4r inkluderade i registret.

PROM och PREM

Vi anvinder i registret patientrapporterade métt for att félja och utvirdera vardens
insatser. I avseende att mita hilsoresultat inklusive sjukdomssymtom och
funktionsférmaga sa sker detta via PROM (Patient Reported Outcome Measures) i
form av en av de vanligaste generiska patientrapporterade méttet EQ-5D Figur 72—5
men ocksa diagnosspecifikt for Parkinsons sjukdom i form av PDQ-8 Figur 72—4, var
god se VAP samt under rubriken Rapporteringsgrad.
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Infor besok eller vid sérskild uppmaning s har patienten, via Patientens Egen
Registrering (PER), mojlighet att, forutom EQ-5D och PDQ-8, fylla i en enkat PRO-PD
med utforligare halsométt vid Parkinsons sjukdom. Inom ramen for PER finns dven en
utforlig hilsoenkit avseende icke-motoriska symtom (NMSQ) liksom ett frageformuléar
(On-Off skala) som mater symtomvariationer fraimst motoriska under dagen.

Var avsikt dr att till PER-funktionen koppla mojligheter att registrera patientngjdhet
och patientupplevelser (PREM — Patient Reported Experience Measures) som sedan
laggs strukturerat in i Parkinsonregistret som PROM.

Planer for kommande ar

Den 6vergripande malsittningen for de ndrmaste &ren &r att 6ka tackningsgraden och
datakvaliteten i registret. Parkinsonregistret ska befasta och forstiarka sin roll som
varldens storsta nationella Parkinsonpatientregister. Manga kliniska enheter som
erbjuder vard for patienter med Parkinsons sjukdom anvénder dnnu inte
Parkinsonregistret och pa de kliniker som rapporterar patienter anvénder inte alla
lakare Parkinsonregistret som verktyg i virden. Insatser ska goras for att stimulera till
oOkat arbete med Parkinsonregistret pa vardenheter som dnnu inte etablerat
Parkinsonregistret som ett viktigt arbetsredskap. Lokala utbildningsinsatser har varit
framgangsrika och en bra modell for uppstart av fortsatta registerarbetet dar narmast
Norrbotten, Varmland och Gotland stér pé tur.

En omfattande omarbetning av registret har genomforts under det gangna éret. Den
viktigaste malsittningen ar har att gora registret till ett verktyg i kommunikationen
mellan patient och vardgivaren. Patienten ska ha méjlighet 1agga in information om sitt
sjukdomstillstind och sin behandling, som sedan anviands av likare/sjukskoterska vid
patientens besok (alternativt vid fjairrbesok 6ver tele/video). Denna PER (Patientens
Egen Registrering) omfattar uppgifter om fluktuationer i effekten av medicineringen
over tid (on/off-score enligt Movement Disorder Societies Unified Parkinson”s Disease
Rating Scale, MDS-UPDRS), information om motoriska symtom, icke-motoriska
symtom (Non-Motor Symtom Questionaire, NMSQ), aktuell medicinering,
halsorelaterad livskvalitet (EQ-5D-5L, Parkinson s Disease Questionaire-8(PDQ-8)),
Funktion i dagliga livet (MDS-UPDRS Del 2), Depression/Angest (Hospital Anxiety
and Depression Scale (HADS)), Somn (Parkinson’s Disease Sleep Scale-2 (PDSS-2)),
upplevelse av senaste behandling samt aktuella sjukvirdskontakter.
Likaren/sjukskoterskan ska kunna ge patienten rad avseende farmakologisk och icke-
farmakologisk behandling 6ver registret. Informationen som man pa sé vis utbyter
lagras som registerdata om patienten. Vi forutser att registrets 6kade betydelse for en
god behandling kommer att kraftigt 6ka intresset for att anvinda detsamma, bade hos
patient och vardgivare. Vi forutspdr en snabb forbattring av tdckningsgraden. PER skall
ocksa ge patienten en méjlighet for patienten att ge en bedomning av den vard
han/hon far.
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Konkreta projekt som vantar under narmaste
aret ar

Den omarbetning av registret som beskrivs ovan och framfor allt PER-funktionen har
nyligen sjosatts. Vi kommer under kommande &r att lagga avsevérd kraft pa
information om detta till patienter och sjukvard, for att férhoppningsvis uppné en
betydligt bredare anvandning av registret. Detta omfattar ett informationsprogram
6ver web, flyers, You tube presentationer (se https://youtu.be/AdF-2guu8r8 och
https://youtu.be/M4xlbZdHIkq), tidskriftsartiklar och foredrag.

En ny mobiltelefon-app, figur 73, som samlar information om patientens

Parkinsonstatus (3 nivéer: on (normalt rorlig) /off (stel) /on med dyskinesier
(6verrorlig) och aktuell vid behovs-medicinering dr under utveckling och skall
fardigstillas ndrmaste ménaden. Den kommer att ge en viktig bakgrundsinformation
kring patientens kliniska status 6ver tid nar behandlingsbeslut gors. Patienten anger
om han/hon &r stel, har normal rorlighet eller dr 6verrorlig upprepat under dagen och
pédminns om detta genom en signal frdn appen. Alternativt ska det vara majligt att
samla och importera denna information manuellt 6ver patientdagb6cker. Data
presenteras i bada fallen tillsammans med aktuell medicinering pé ett 6verskadligt sitt
for behandlande personal och underléttar sa en optimering av medicinering och annan
behandling.

€ Banie ONCFF APPEN

Instiliningar

Registrera

— AV} T
TRLSTAND + VID BEHOVS
—ma::num
FEGTSTRERA DVIT THLLSTAND

Medicin

MINA THNGARE

REGISTRE) VILKA D
=== zie
-SETTN
S

Paminnelser

Paminn Mg under

KLAR

Figur 73. On-Off-Appen

Vi kommer att utveckla redskap for att automatiskt kunna monitorera effekten av
patientens behandling. Detta gors med barbar en accelerometerbaserad
rorelseanalysutrustning (Parkinson Kinetigraph, PKG:
https://www.globalkineticscorporation.com.au/the-pkg-system/), som registrerar

graden av rorlighet/stelhet samt tremor och somn 6ver tid under 6 dygn och
presenterar detta som grafer. Informationen importeras till och lagras i registret. Ett
nytt, mer avancerat rorelseanalyssystem, PD-Monitor (med 5 istillet for 1 sensor;
https://www.pdneurotechnology.com/pd-monitor-solution/product/) kommer att pa

motsvarande sitt integreras i registret.

For nirvarande utreds mojligheten att pa ett enklare sitt dn hittills fa en mer exakt
information om patientens likemedelsanvindning. Inom négra &r vintas det bli
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mojligt att automatiskt importera elektroniska data om patientens
ladkemedelsanvindning. I vintan pa detta planerar vi att utveckla en inmatnings-
funktion 6ver PER dar patienten sjilv kan ange hur medicinering tas och att denna
information visas, tillsammans med information om patientens tillstind, vid besok hos
lakare/skoterska. Liakare/skoterska ska sedan kunna justera i medicineringslistan och
ge patienten detta som en ordination i samband med besoket.

Den minimi-méngd information som sjukvérden ska ldgga in nér en patient
registreras, "minimal-data-set”, kommer att ytterligare begriansas till Kontaktdatum,
vardgivare, Hoehn & Yahr stadium samt Parkinsonskalan CISI-PD. Avsikten med detta
ar att 6ka anvandningen av ParkREG (en minimal-data set registrering tar endast 2—3
minuter) och samtidigt garantera en viss minsta-information om de patienter som
registreras.

Registrets anviandbarhet som eCRF i kliniska studier skall ytterligare forbattras. Redan
finns 12 av de mest viletablerade kliniska Parkinsonskalorna tillgingliga i registret,
figur 74, de flesta av dem i validerad svensk oversattning. Registret anvands for
niarvarande som eCRF i 2 kliniska studier. Vi kommer att utvidga dessa majligheter
ytterligare.

* CISI-PD, Clinical Impression of Severity Index for Parkinson's Disease (eng)
* UPDRS, Unified Parkinson Disease Rating Scale (eng)

*  MDS-UPDRS, Movement Disorder Society Unified Parkinson Disease Rating Scale (sv,
* NMSQ, Non-Motor Symptoms Questionnaire (sv)

*  NMSS, Non-Motor Symptoms Scale for Parkinson's Disease (sv)
* PDSS-2, Parkinson's Disease Sleep Scale 2 (sv

* HADS, Hospital Anxiety and Depression scale (sv)

* PDQS8, Parkinson's Disease Questionnaire (sv)

*  ED-5D-5L (sv)

* PRO-PD, Patient Reported Outcomes in Parkinson's Disease (sv)

For studies

* ESS, Epworth Sleepiness Scale
* CGl, The Clinical Global Impression

Figur 74 skalor som ingdr i PARKreg

Klinisk Forskning

Parkinsonregistret kommer i 6kande utstrackning anviandas for forskning, vilket
exemplifieras i det f6ljande:

HEOR - projektet

Titel: “Health-economic analysis of data in Parkinsonregistret — a national patient
register for the treatment of Parkinson”s disease”. En bred halsoekonomisk
kartldggning av Parkinsons sjukdom i Sverige gors i samarbete med Institutet for
Hilsoekonomi, IHE. En flik med hilsoekonomiska fragor har tillfogats registret. Vi har
valt Region Skéne som modellregion. Data fran registret kompletteras med data fran
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andra register genom samkorning. En post doc har knutits till projektet, som avses ge
ett flertal publikationer. Bland annat foljande studeras:
1. Hailsoekonomiska aspekter i de Svenska Nationella Riktlinjerna for Parkinsons
sjukdom avseende avancerad parkinsonterapi.
Utredning av behov av hilsoekonomiska data vid Parkinsons sjukdom.
Association mellan svarighetsgrad av Parkinsons sjukdom och hilsorelaterad
livskvalitet.
4. Kostnader for Parkinsons sjukdom i Sverige relaterat till sjukdomens
svérighetsgrad och hilso-relaterad livskvalitet.
5. Analys av kostnaderna for formell och icke-formell vérd av personer med
Parkinsons sjukdom i Sverige.
Arbetet gors till del i samarbete med likemedelsindustri.
Till punkt 1: En forsta analys omfattar hdlsoekonomiska aspekter pa de sa kallade
avancerade Parkinsonterapierna — dar har vi visat att avancerad terapi totalt sett inte
innebar ndgra kostnader for samhallet, samtidigt som det ger betydande vinster i
livskvalitet for patienter och anhoriga/vardare. Denna studie 4r sammanstélld till ett
manuskript som sints in for publicering.

CLASP- projektet

Titel: Care of LAte Stage Parkinson. Detta ar ett Europeisk samarbetsprojekt inom
Joint Programme — Neurodegenerative Disease Research (JPND) verksamheten.
Avsikten var att studera situationen for de allra sjukaste parkinsonpatienterna,
patienter i Hoehn & Yahr stadium IV-V i "on”. Detta ar en grupp patienter som man vet
relativt lite om hittills pa grund av att de inte lingre orkar komma till specialist pa
sjukhusmottagningarna respektive dr exkluderade fran kliniska studier. Inom den
svenska delen av projektet genomfor vi, i samarbete med IHE, en hilsoekonomisk
analys med fokus pa typ av omhéndertagande, resursbehov och resursutnyttjande.
Data for detta samlas in 6ver Parkinsonregistret — datainsamlingen har paborjats 2015
och pagar till vidare. Data har samlats in frén 116 skanska patienter i stadium IV-V.
Patienterna rekryteras via Parkinsonregistret och data dokumenteras i
Parkinsonregistret. I en forsta delstudie pa det europeiska materialet visas att det
faktum att patienterna far rad frn en Parkinsonexpert avseende behandlingen leder
till 6kad livskvalitet, sannolikt huvudsakligen genom att en otillracklig dopaminerg
behandling forstirks. I de forsta analyserna avseende svenska deltagare visar vi att det
aven hos dessa svart sjuka patienter mestadels fortfarande finns effekt av dopaminerga
lakemedel, dels avseende motoriska symtom, men dven avseende icke-motoriska
symtom, inte minst depression. Resultaten pekar pa vikten av specialist-kontakt och
optimerad dopaminerg behandling hos dessa patientgrupper.

PD_pal- projektet

Titel: Palliative care in Late Stage Parkinsons disease.

Som fortsittning pd CLASP projektet startar just nu ett nytt europeiskt multicenter-
projekt, PD_ pal. Syftet ar hir att underséka viardet av palliativa terapiansatser hos de
allra svarast sjuka Parkinsonpatienterna. En specialiserad Parkinsonskoterska med
palliativmedicinsk utbildning besoker patienterna i hemmet och planerar deras
behandling — “advanced care planning”. Skoterskan stér i telemedicinsk férbindelse
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med movement disorderspecialist pa universitetssjukhuset. I en specifikt svensk del av
studien kommer vi att utreda behov av palliativ vard inom svensk Parkinsonsjukvard
och forutsiattningarna for att omsétta en ambulant palliativ vird i Sverige i enlighet
med resultat och erfarenheter fran PD_ pal-studien. Detta skapar forutséttningar for att
forbattra livskvaliteten for de allra svarast Parkinson-sjuka personerna. Patienter
rekryteras genom Parkinsonregistret och registret anviands aven i
resultatdokumentationen.

ParkinWork: Arbete vid Parkinsons sjukdom

Patienter med Parkinsons sjukdom som insjuknar innan pensionséldern slutar arbeta i
storre utstrackning dn jaimforbara individer. Detta medfor inte bara stora kostnader for
sjukforsakringssystemet, det finns ocksé indikationer pa att uppratthallandet av
formagan att i ndgon man vara kvar i arbete ocksa forbittrar bade sjialvkinsla och
livskvalitet for ménga patienter. Darfor analyseras de Parkinsonregister-patienter som
ar registrerade i Skane och som har svarat pa hélsoekonomidelen av registret for att
utrona vilka faktorer som far patienter att ldmna arbetet, trots att de &r i arbetsfor
alder. Undersokningen har visat att symtomet &ngest korrelerar starkt med att
patienten avslutat sitt arbete. Avsikten dr att foresla och utvardera atgirder som
forbattrar mojligheterna att stanna kvar i arbetslivet. Undersokningen har gjorts med
Parkinsonregistret som bas. I en forldngning av detta projekt har Dr Timpka i Lund nu
i ett samarbete mellan Lunds och Linkdpings universitet undersokt
sjukskrivningsmonstret hos parkinsonpatienter och deras anhoriga, fore och efter
parkinsondiagnos. Studien visar att Parkinsonpatienter har en 6kad sjukfranvaro redan
5 ar innan de forst far sin Parkinsondiagnos och att det finns en motsvarande
signifikant 6kning ocksd om man bara fokuserar pa muskuloskeletala besvir. I en
fortsattning av dessa studier undersoks nu hur Parkinsonpatienter lamnar arbetslivet,
framfor allt vilka faktorer som korrelerar med att man lamnar tidigt respektive kan
vara kvar i arbete langre. Inte minst fokuseras hér pa likemedelsbehandling och
behandling med avancerade Parkinsonterapier. Sévil Parkinsonregistret, som ett
flertal andra register, kommer till insats.

Westport: Forekomst av motoriska fluktuationer och dyskinesier i en oselekterad
population parkinsonpatienter

Vid Sahlgrenska sjukhuset utvirderas forekomsten av motoriska fluktuationer och
dyskinesier hos en oselekterad parkinsonpatientpopulation. Patienterna monitoreras
med rorelseanalyssystemet Parkinson Kinetograph, PGK. PKG data importeras till
ParkReg, dir 6vrig information om de deltagande patienterna ocksé samlas.

Westport: Utvardering av vardet av objektiv och kvantitativ rorelseanalys med
Parkinson kinetograph, PKG, for behandlingsresultatet vid Parkinsons sjukdom
Vid Sahlgrenska sjukhuset har man undersokt vardet av att ha data fran automatisk
rorelseanalys med PKG nir patienters Parkinsonbehandling stills in. PKG data
importeras till Parkinsonregistret, dar 6vrig information om de deltagande patienterna
ocksa samlas. Undersokningen har visat att behandlingen paverkas relativt lite av
denna information.
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Repair: Utvardering av vardet av intensiv rehabilitering av patienter som startat
avancerad parkinsonterapi

Vid Géteborgs Universitet pagar en studie dar man utvirderat virdet av 3 ménaders
intensiv rehabilitering i jimforelse med konventionell rehabilitering for patienter som
just satts in pd avancerad Parkinsonterapi. Parkinsonregistret anviands for att
dokumentera resultaten i studien.

Validate-PD: Validering av PKG

Vid Lunds Universitet drivs i samarbete med Rostocks Universitet en studie som syftar
till att validera rorelseanalys-systemet PKG mot bedomning av
Parkinsonforskningsskéterska (som "Golden Standard”) samt mot patientens egen
bedémning. 9o patienter deltar i studien och varje patient monitoreras pa sjukhuset tre
hela dagar. Patienterna selekteras pa bas av uppgifter om deras grad av motoriska
fluktuationer i Parkinsonregistret. Samtliga patienter har nu undersokts och en mycket
omfattande dataanalys paborjats. Ett forsta resultat visar att Parkinsonskoterskas
bedomning ofta skiljer sig ganska betydligt fran patientens bedomning, varvid
patienter tenderar att undervardera sina problem.

Effekt pa somn hos parkinsonpatienter av rotigotin

I ett nationellt samarbetsprojekt inom SWEPAR kommer effekten pd somn av
dopaminagonisten rotigotin att utvirderas hos Parkinsonpatienter med somnproblem.
Rorelseanalyssystemet PKG kommer att anviandas for att detektera somnen
kvantitativt och kvalitativt. Parkinsonregistret kommer att anvindas for att selektera
patienter och dokumentera resultat.

Markorer for progression av Parkinsons sjukdom

I ett samarbete mellan Lunds Universitet, Institutet f6r Halsoekonomi och Lundbeck
Pharma, gors en studie diar Parkinsonregistret samkors med Liakemedelsregistret,
Skane Health Care Registry, Dodsorsakregistret samt LISA for att studera markorer for
sjukdomsprogression samt korrelation av dessa med livskvalitet och hédlsoekonomiska
effekter. Ett delsyfte &r att identifiera markorer som kan anvindas for att monitorera
potentiellt sjukdomsmodifierande terapier.

Dyskinesikakterisering

I en Lund-baserat randomiserad blindad cross-over studie med 35 patienter som har
dyskinesi-problem, karakteriseras patienternas dyskinesier vid olika typer av
dopaminerg stimulation (L-dopa, dopaminagonister). Djurférsoksdata ger anledning
att formoda att patienterna beroende pa typ av dopaminergt lakemedel far olika typer
av dyskinesia/dystoni, vilket mojligen far som konsekvens att behandlingen av dessa
dyskinesier méste anpassas. Patienterna som deltar i studien identifieras med och
studieresultaten dokumenteras i Parkinsonregistret. Resultaten frén en interimanalys
tycks bekrafta djurforsoksresultaten och kan komma att fa betydelsefulla implikationer
for Parkinsonterapi.
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Registerbaserad utvardering av L-dopa infusionterapi

I en nationell studie f6ljs de patienter som sétts in pa antingen den nya L-dopa
infusions preparatetet Lecigon eller den befintliga Duodopa med kliniska
undersokningar fore samt 3, 6, 12, 18 och 24 manader efter insittandet av
behandlingen med hjilp av ett flertal instrument i registret. Projektet ar helt baserat pa
Parkinsonregistret och torde kunna ge viktig “real-life” information kring effekterna av
niamnda behandlingar. I en framtid avser vi att utvidga projektet till att Aven omfatta
ovriga avancerade Parkinsonterapier, det vill saga djupelektrodstimulering och
behandling med Apomorfinpumpar.

Validering av den svenska oversattningen av MDS-UPDRS

I samarbete med Movement Disorder Society har vi vid Lunds Universitet organiserat
en validerad oversattning av MDS-UPDRS skalan till svenska spraket (MDS-UPDRS &r
den mest viletablerade och tackande skalan vad géller Parkinsons sjukdom och det
faktum att vi nu fir en svensk 6versittning har stor betydelse for Sveriges mojlighet att
delta i internationella studier kring Parkinson). Den svenska versionen av MDS-
UPDRS har nu lagts in i registret och med hjilp av registret skall MDS-UPDRS nu
valideras i 350 patienter som skall undersokas vid landets universitetssjukhus.

Symprove

Lunds Universitet gor tillsammans med King’s College i London en randomiserad
blindad studie med Probiotikat Symprove hos patienter med Parkinson”s sjukdom.
Betydelsen av tarmbakterier for sjukdomsutveckling och symtomatologi har under
senare ar hamnat i fokus, ocksé vad géller Parkinson s sjukdom. Har undersoks hur ett
probiotikum péverkar tarmbakterieflorans sammanséttning och patienternas
symtomatologi. Patienterna identifieras och resultat dokumenteras i
Parkinsonregistret.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Den 6vergripande mélsittningen for de ndrmaste dren ar att 6ka tdckningsgraden och
datakvaliteten i registret. Parkinsonregistret ska befasta och forstiarka sin roll som
varldens storsta nationella parkinsonpatientregister. Manga kliniska enheter som
erbjuder vard for patienter med Parkinsons sjukdom anvénder dnnu inte
Parkinsonregistret, och pé de kliniker som rapporterar patienter anviander inte alla
lakare Parkinsonregistret som verktyg i virden. Insatser ska goras for att stimulera till
okat arbete med Parkinsonregistret pa vardenheter som @nnu inte etablerat
Parkinsonregistret som ett viktigt arbetsredskap.
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Svar neurovaskular huvudvark
Beskrivning av utveckling och funktionalitet

Bakgrund och syfte

Huvudvirksregistret ar ett kvalitetsregister for ovanliga eller svarbehandlade
huvudvarksformer som &r kroniskt &terkommande med hég smértintensitet och dartill
utgor diagnostiska och terapeutiska utmaningar aven for neurologspecialister. Det ar
inriktat pa kvalitetsuppf6ljning av diagnostik, behandling och uppf6ljning och skall
fungera som beslutsstéd, dvs vara till klinisk nytta forutom att genom ge grund for
likvirdig state-of-the-art-vard i landet. Det &r avsett for specialistvirden och tertidra
huvudvirkscentra med fokus pa de ovanliga huvudvarkssyndromen och vissa
behandlingsinterventioner for t.ex. Horton och kronisk migran.

Att registrera landets samtliga neurovaskulira huvudvirkspatienter dr orealistiskt med
hénsyn till volymen eftersom migran forekommer hos ca 17% av Sveriges befolkningen
och spanningshuvudvark hos ca 60—80%. Flertalet av de okomplicerade fallen av
migrin och spanningshuvudvark gar i primarvarden med stod av vardprogram, t.ex.
http://www.viss.nu/

Huvudvirkssyndrom som for narvarande kan registreras ar:
o  Cluster headache (Hortons huvudvark) - episodisk och kronisk
Paroxysmal hemikrani
SUNCT/SUNA
Hemicrania continua

O O O O

Svar migrian med avancerad eller nya introducerade behandlingar.

Huvudvarksregistret syftar till att samla information om dessa ovanliga och svér-
behandlade huvudviarkssyndrom for:

o att folja sjukdomsforloppet

o att monitorera behandling och effekt

o att monitorera eventuella biverkningar, sikerhet samt foljsamhet till
behandling

o att samlat kunna folja introduktion av nya farmakologiska behandlingar (tex
monoklonala antikroppar mot CGRP/CGRP-receptorn) och avancerade
behandlingar sdsom djuphjiarnsstimulering (DBS) och stimulering av ganglion
sphenopalatinum (SPG), samt occipitalnervsstimuleringar (iONS) mfl.

o att utvdrdera och utveckla registrets funktionalitet i kliniskt arbete, sarskilt
den nya PER-modulen, som ir patientens egenregistrering av
sjukdomsaktivitet. PER-modulen har utvecklats i samrad med patienterna och
fran 2019 breddinforts pa neurologiska enheter 6ver landet.

o attsamla information for klinisk forskning
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Vi avser framst att samla data prospektivt.

Parametrar och skalor
Demografiska basuppgifter

Ryggvitskeundersokning
Radiologi (MTR/CT)
Behandling

O O O O O O

ISI, HAD)
Arbetsformaga

o

Uppfyllande av diagnostiska kriterier enligt ICHD-2

PER, patientens egen registrering av anfallsaktivitet (antal

Arsrapport 2019

Hilsorelaterad livskvalitet och paverkan pa funktion (HIT-6, MIDAS, EQ-5D,

huvudvarksattacker, sméartintensitet, effekt av behandling samt paverkan pa

patientens funktionsférméga (GIS=global impact scale) och ifyllande av

funktionsskalor.

Vi avser att framover bygga en diagnostisk algoritm fér datorprocessad diagnos som

végledning for behandlande likare.

Grafisk atergivning av funktionaliteten i Huvudvarksregistret.

Se figurerna 75 och 76 (for Horton) och figurerna 77 a och b (for migran) nedan

for demo av Huvudvirksregistrets grafiska atergivning.
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2018-0202 Tidsspann:

Matvirden @ Status 16 @ Funktionsstatus -2

2017-09-04

Status:

Vecka: 36
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Medelintensitet per anfall: 7.88
Syrgas: 8 ganger

Sumatriptan injektioner: 10
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Zomig nasal: S ganger

2017-08-03

ol nov

sep okt

2018-02-02

Figur 75. Sa hdr ser patientoversikten i Huvudvdrksregistret ut for en

Hortonpatient. Grdnssnittet dr snarlikt MS-registret men skiljer sig avseende manga

parametrar, funktionsskattningar och terapier. Genom att klicka pa respektive stapel

erhdlls detaljerad info om antal Hortonattacker, intagen behandling och dess effekt

per vecka.
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Figur 76. SG hdr ser patientoversikten i Huvudvdrksregistret ut for
behandlingsutvdrdering for en Hortonpatient. Genom att klicka pé stapeln ses

detaljerad info. Samma patient som Figur. 75 men 3 veckor senare efter inledd
profylaktisk behandling.

dec 2018

Tidsspann:| 2017-08-02

Ett exempel pd Huvudvarksregistrets anvindbarhet illustreras nedan (figur 77 a, b).
Patienten lamnar data om sin huvudvarkssituation, effekt av inledd behandling samt
skattar sin funktionsniva med olika validerade skalor. Detta ger en snabb 6verblick av
patients situation. Graferna visas for patienten vid likarbesok/skoterskebesok och
ligger till grund for beslut av behandling.

Figur 77 a och 77 b. Tvéa grafer frin enskild patient som illustrerar den 6verblick och

beslutstod avseende behandling med den monoklonala CGRP antikroppen Aimovig och
dess effekt pa méendet (GIS, HIT-6) som erhélls frain Huvudvirksregistret
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Patientens rapporterade HIT-6 (rod)
resp. MIDAS (gul) fore och under
behandling med monoklonal CGRP-
antikropp (tolkning av skalorna: ju
lagre poang desto battre miende och
minskad inverkan pi dagligt liv).

Behandlingsperiod med monoklonal
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CGRP antikropp

Bla staplar = antal migrandagar/vecka
Fargskalan pa stapelns topp visar
grafiskt huvudvarksintensiteten dar ju
varmare fargskala desto hogre
intensitet.

Rosa sammanbundna punkter =
smspaminnelse och svar pd om patient
haft migran den dagen respektive
smartintensiteten.

Roda staplar visar GIS = global impact
score. Ju lagre varde (ju mer negativt)
desto storre inverkan pa livet under
migranattacken.

Samma patient som figuren ovan, dvs
samma period fore och under
behandling med monoklonal CGRP-
antikropp

Tolkning: minskat antal migrandagar
med lagre smartintensitet samt en klart
forbatirad funktionsnivi. Samtliga data
inrapporterade av patienten (PROM)
Diagnos och behandling

inrapporterade av lakaren/skoterskan.
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Datamangd, anslutning och tackning

Registrets prototyp fardigstélldes for lokalt test pd Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge vid &rsskiftet 2014 och har genomgatt omfattande revidering hésten 2018
med inférande av PER (patientens egenrapportering av anfall, funktionsskalor,
symtom). PER-data har darmed blivit ett viktigt arbetsverktyg och stod for behandling.
De forsta dren har alla nybesok med nydiagnostiserad Hortons huvudvark registrerats
samt dterbesck/telefon med tidigare kinda patienter vid ny huvudviarksperiod som
fordrar behandlingsinsatser. Tackningsgraden for dessa har varit hog pa Karolinska
Universitetssjukhuset dér registret forst introducerades da Karolinska
Universitetssjukhuset ldnge varit den ledande forskningsenheten for Cluster
headache/Hortons huvudvark i landet. Samtliga patienter med kronisk Horton som
fatt sphenopalatinum-stimulator inopererat i Uppsala ir registrerade, dvs 100%
tackningsgrad for detta delregister. Fran senhdsten 2018 har registret spridits
nationellt och under 2019 har allt fler patienter med svar migran (kronisk) registrerats
och ar nu den storsta.

Rapporteringsgrad

Antalet registrerande neurologenheter/huvudvirkscentra har sedan 2018 okat fran 8
till 39 spridda i 17 av 21 14n. Antalet registrerade patienter har 6kat fran 1230 till 1632
(32,7%).

Migran har okat fran 933 till 1333 (42,9%), varav 735 med kronisk migrian och 658
resp. 45 med de nya CGRP-antikroppsbehandlingarna Aimovig och Ajovy samt 344
med Botox.

Antalet patienter med Horton och andra TACsdiagnoser har 6kat till 285.

Antalet pdgdende behandlingar var vid arets slut 1787. I tabell 41 visas geografisk
spridning per region av registrerade patienter och i tabell 42 visas geografisk
spridningen av de kroniska Hortonpatienter som erhéllit SPG-operationer och som
samtliga ar rapporterade i Huvudvirksregistret.

Antal PER-registreringar (huvudvarksdagbok, SMS) och funktionsskalor var under
2019 14 973 st jimfort med 2018 507 patienter.

184 /197



Tabell 41. Tabellen illustrerar antalet registrerande enheter, antalet registrerade

aktiva patienter samt behandlingar, pidgiende resp. insatta under aret

Aleris specialistvard
Axesshuset
Barnkliniken Halmstad
Danderyd

Eksjd

Eskilstuna

Falun

Gavle

Halmstad
Helsingborg
Huddinge
Hassleholm
Karlskrona
Karlstad
Kristianstad
Kungsbacka
Landskrona

Lund

Mora
Neuroenheten Lakarhuset
Utsikten
Neurologen
Privatmottagning,
Helsingborg
Neurology Clinic,
Sophiahemmet
Nykoping

Ryhov

Solna

Sundsvall
Trollhattan

Umea

Uppsala

West medic vid Neuro
Center S
Viallingby Neuro
Varnamo
Vasteras

VExjo

Ystad

Angelholm
Orebro
Ornskéldsvik
Ostersund

Totalt

Datauttag NEUROreg/HVreg: 2020-05-29

Aktuella
patienter

103
28

399
28
22
16

12

13

25

69

317
2
16
15
17
3
25
160

7
52
5
25
3
17
79
52
4
22
1632

inkluderade

Totalt antal
registrerade
under rapportaret |behandlingar

11
14
21
12
87
28
154
27
22
16
12

13

25

70
315
17
13
17
25
111
51
25
16
73

52

22
1295
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15
38
66
13
148
116

695

19
435
14
23
28

101
184

30
61

24
17
167
66

18
2416

behandlingar
startade under

14
17
25
10
73
27

206
30

18

~

21

19

291

12

11

21

21

82

56

24

17
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Tabell 42. Tabellen illustrerar geografisk spridning av remisser for avancerad
behandling med SPG vid kronisk terapiresistent Horton. Samtliga dessa ar opererade
och inforda i registret.

Patientnr _|Remiss fran_____[Alder _[Kén__|

1 Gavle 73 M
2 Falun 34 M
3 Gavle 41 K
4 Vasteras (Huddinge) 52 K
5 Eskilstuna 57 M
6 Eskilstuna (Huddinge) 41 K
7 Vasteras 29 K
8 Uppsala 70 M
9 Uppsala 51 M
10 Nykoping (Huddinge) 24 K
11 Uppsala 45 K
12 Visby 56 M
13 Falun 60 M
14 Uppsala 36 M
15 Orebro 45 K
16 Visby 41 M
17 Gavle 42 K
18 Stockholm 56 K
19 Lund 53 M
20 Falun 58 M
21 Lund 45 K
22 Orebro 50 K
23 KS 64 K
24 Vasteras 32 M
25 Jonkoping (Huddinge) 41 M
26 Lund 32 M

Datauttag NEUROreg/HVreg:

Kronisk migran med monoklonal CGRP-antikroppsbehandling rapporteras nedan.
Frén 1 jan 2019 har det forsta preparatet (Aimovig) varit mojligt att forskriva inom
lakemedelsformanen. Myndighetskrav ar registrering i Huvudvarksregistret.
Nedanstdende figur visar registreringsgradens utveckling under 2019.

I figur 78 a ser man antal registreringar i Huvudvarksregistret av patienter med

Aimovigrecept per 100 000 invinare per region — Sverige. Forskrivning av Aimovig
per 100 000 invanare enligt Likemedelsregistret se figur 78 b.
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Per 100 000 inhabitants:
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Figur 78 a. Antal registreringar i Figur 78 b. Forskrivning av Aimovig
Huvudvdrksregistret av patienter med per 100 000 invanare enligt
Aimovigrecept per 100 000 invdnare Likemedelsregistret

per region — Sverige

Cumulative number started
Cumulative number endad

Stared current month

=%~ Ended cumrentmaonth

Count
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Figur 79 Antal patienter med forskrivning av Aimovig som startat respektive
avslutat behandling under Gret

Ett minimi-kit av data dr debut och diagnosdatum, diagnos med precisering av subtyp,
insatta/utsatta behandlingar, effekt, skl till utsdttning, arbetsférméga och fran
patientens sida anfallsregistrering och funktionspaverkan samt symtomredovisning via
PER. Registrering av retrospektiva journaldata till registret ar alltfor tidskravande och
skulle kréva anstéllning av registerkoordinator som det saknas ekonomiska resurser
for. Langsiktigt arbete pagar centralt i Stockholm f6r samordning mellan Svenska
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neuroregister och den medicinska journalen i TakeCare for strukturerad datainsamling
framdver och som del i detta dven for Huvudvirksregistret. Mélet att né tdckningsgrad
av retrospektiva data maste vigas mot datas kvalitet och den arbetsinsats som skulle
kravas. En 6kning av rapporteringsgraden fordrar besok pa respektive enhet dir
undervisningsinsatser genomforts i samband med olika mé6ten (var god se
Publikationer). Olika styrande dokument och lathundar finns dels pa Svenska
neuroregisters hemsida och dels pa specialitetsforeningens hemsida (www.Svenska
Huvudvirkssillskapet.se).

Nulage

Tackningsgrad
Registret har definierat flera olika tackningsgrader eftersom det inte ar realistiskt att
berékna tackningsgrad utifran prevalens.

Initialt definierades tackningsgrad som antalet unika nydiagnostiserade
Hortonpatienter pa Karolinska Universitetssjukhuset och dr uppnédd, 100%. Utifran
samtliga individer som varit aktuella under aret for besok har ddremot knappt hilften
registrerats. FOr nésta ar dr mélet att 6ka denna andel till 60% eller helst mer.

Samtliga 26 patienter med kronisk Horton som opererats med SPG (ganglion
sphenopalatinumstimulator) mot kronisk Horton, 100% tackningsgrad, har
registrerats. Detta ar registrering av interventionsbehandling.

Frén 2019 var malet att registrera alla med den nyintroducerade antikropps-
behandlingen mot CGRP eller dess receptor for kronisk migran. Totalt 806 patienter
som erhéllit Aimovig mot kronisk migrin har registrerats varav 658 hade pagéende
behandling vid &rets slut. 169 har avslutats. Jamfort med Lakemedelsregistret utgor det
en tackningsgrad pa ca 25% av alla forskrivningar. 45 patienter har registrerats med
Ajovy som godkindes under 2019. Vi saknar uppgift om totala forskrivningen i landet.

Om tdckningsgrad skulle definieras utifran prevalens sa skulle tickningsgraden for
kronisk migrian, med prevalens ca 2%, vara 3,1% och for Hortons huvudvirk,
uppskattad prevalens <0,1%, vara 3,4% pa nationell nivd men alla dessa patienter gér
inte pé neurologisk specialistmottagning. For kommande ar skulle eventuellt data fran
Socialstyrelsens 6ppenvardsregister kunna anvindas som ndmnare.

Antalet registrerande neurologenheter/huvudvirkscentra for vuxna har sedan 2018
oOkat till 39 neurologenheter av totalt 85 enheter, 44,7%, spridda i 17 av 21 av landets
regioner, en stor 0kning. Nagra enheter har bara enstaka patienter och i 4 regioner
registrerades inte alls. Planen &r spridning till samtliga neurologenheter. 48% av
antalet registrerade ar fran Region Stockholm vilket visar pé att registeranvindning
maste 6ka ute i landet
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Datakvalitet

Vid érets slut hade 74,1% minst en pagaende behandling. Totalt antal pdgdende
behandlingar var 1787 varav 1156 startade och 322 avslutades under aret. En patient
kan ha flera behandlingar, dvs bade férebyggande och anfallsbehandling.

Minst ett besok har 46,4% av patienterna haft och darutover telefonkontakter.

Debutdatum har registrerats for 70% av patienterna och diagnosdatum for 65%.
Av individer med Horton och andra Tacs-sjukdomar har 75,1% diagnosticerats med
specificerad subtyp (episodisk respektive kronisk). 60,0% har sjukdomen i
episodisk form och 15,2% i kronisk form.

Péagiende behandlingar har registrerats hos 55,1% i skov och 56,5% med kronisk
Horton. 59% har haft minst ett besok.

For migréan har 91,7 % fatt specificerad subtyp (migrin utan aura, migran med aura,
kronisk migran, annan specificerad migran). Kronisk migran med minst ett besok var
42%. Av migranpatienter registrerades behandling for 78,2%.

Konsfordelningen i registret speglar att den dominerande forekomsten av migrén i
befolkningen &r cirka dubbelt sa hog hos kvinnor. For Horton giller motsatsen, dvs att
sjukdomen ar 3—4 génger vanligare hos mén.

Den vanligaste diagnosen i registret 4r migran med undergrupper. Registreringarna av
migran har ocksa storst spridning i landet. Det giller sarskilt kronisk migran, dar
behandlingen med monoklonala CGRP-antikroppar introducerades 1 jan 2019 for
patienter som inte svarat pa annan férebyggande behandling, med villkoret att
registrera for att likemedelssubvention ska beviljas. Aven behandling med Botox
registreras numera men inte lika frekvent som antikroppsbehandlingen.
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Tabell 43. Registrerade diagnoser tom 2019-12-31.

Antal aktiva patienter

Kvinna 1248
Man 384
Totalt 1632,
Andra primara huvudvarksdiagnoser 6
Annan neurovaskular huvudvark 3
Annan specificerad migran 127
Atypisk eller misstankt Horton - Paroxysmal

hemikrani - SUNCT 7
Hortons huvudvark 64
Hortons huvudvark - episodisk 168
Hortons huvudvark - kronisk 43
Huvudvark av spanningstyp 4
Idiopatisk intrakraniell hypertension 1
Kronisk migran 735
Migran 110
Migran med aura 155
Migran utan aura 206
Paroxysmal hemikrani 2
SUNCT/SUNA 1
Totalt 1632,

Datauttag NEUROreg/HVreg: 2019-12-31

PER-modulen (patientens egna registreringar av sjukdomsaktivitet, PROM
och PREM) anvinds rutinmaéssigt. Antalet registreringar i PER var 14 973 under &ret
registrerade av 507 patienter. Svarsfrekvensen pa dagliga sms avseende migrananfall
(Nej/Ja, smartintensitet 1—10) var 84,9%, en pétagligt hog svarsfrekvens.

I PER-modulen matar patienterna sjilva in uppgifter om sina
migrandagar/Hortonanfall, antal och svérighetsgrad och hur behandlingen fungerar
samt skattar paverkan pé sin funktionsnivd med skattningsskalan, The global score
(GIS= global impact scale). Patientens uppgifter visualiseras direkt pa startsidan som
en graf, dir antal anfall och deras intensitet samt paverkan pé patientens funktionsniva
framgér. Detta ska anvindas i samtalet med patient vid varje kontakt.

Genom att klicka pa respektive stapel i PER kan mer detaljerad information av
behandling f6ljas, se figurerna 75—77 a och b). Vidare visas ett inverterat diagram
med péverkan pa patientens funktionsgrad per vecka (global skattning av
funktionsnivan per vecka (GIS=global impact scale).
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Patienten registrerar ocksa hur deras huvudvirk paverkar livssituationen i
funktionsskalor: HIT-6 och MIDAS fér huvudviarken, HAD for dngest och depression
samt ISI for somnpéverkan och resultatet avldses enkelt i en graf.

Patienternas egenregistreringar har skapat ett effektivt och helt patientstyrt verktyg att
folja den enskilda huvudvarkspatienten och att kunna utvardera effekt av
behandlingar. Utveckling pagar for att gora dessa data dtkomliga for den enskilde
patienten som ska kunna se sina inmatade data. Idag sker detta forst nar patienten
traffar sin skoterska eller ldkare. Datauttag pa gruppniva per viardenhet och regionvis
kommer att goras framéover.

Behandlingsmodulen
Behandlingsmodulen har uppdaterats med fler behandlingsalternativ och buggar ar
rattade.
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Tabell 44. Registrerade behandlingar
Antal pagaende

Antal startade Antal avslutade

Preparatnamn vid rapportarets . .
slut under rapportaret|under rapportaret

Aimovig, injektion 658 806 169

Ajovy, injektion 45 45

almotriptan 6

amitryptilin 4 1

Annan anfallsbehandling 39 5

Annan icke-farmakologisk behandling 3 2

Annat |[akemedel 109 40 15

Annat neuromodulerande ldkemedel 5 1

Botox 344 150 113

Citodon 16 2

diklofenak, tablett 7

eletriptan 21 4

Hypothalamusstimulering (DBS) 1

Imigran 21 4 2

Indometacin 4 1

kandesartan 2 1

Lamotrigen 3 1 1

Litium 5

metoprolol 2 1

Metylprednisolon 1 1 1

02 konventionell mask 2

02 on-demand mask 7 5

Occipitalnervsstimulering (ONS) 1

pizotifen (Sandomigrin) 7 1

Prednisolon 14 5 3

propranolol 1

rizatriptan 42 11 1

Sphenopalatinumstimulering (SPG) 23 1

sumatriptan, injektion 70 1

sumatriptan, nasspray 5 1

sumatriptan, tablett 74 13

Topiramat 30 14 10

Treo Comp 6 2

Verapamil 77 10 4

zolmitriptan, nasspray 104 15

zolmitriptan, tablett 28 6 1

Totalt 1787 1156 322,

Datauttag frén NEUROreg/HV: 2020-03-13

Utveckling av relevanta kvalitetsindikatorer

Aktuella kvalitetsindikatorer for Hortons huvudvark
1. Andel patienter med specificerad Horton-subtyp
2. Andel patienter som erbjudits profylaktisk behandling
3. Andel patienter som ordinerats anfallsbehandling med Imigraninjektioner
(sumatriptan) och oxygen
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4. Andel patienter med registrerat debutdatum och diagnosdatum.

Aktuella kvalitetsindikatorer for kronisk migran

1. Andel patienter med denna subtyp av migran

2. Andel patienter med kronisk migran som erbjudits profylaktisk behandling
med Botox respektive CGRP-antikroppsbehandling nir annan farmakologisk
behandling varit otillracklig,
Andel patienter med registrerat debutdatum och diagnosdatum.
Andel patienter som registrerat HIT-6 eller MIDAS minst 2 génger
Andel patienter som registrerat anfall i minst 3 manader

A

Andel patienter insatta pA CGRP-antikroppsbehandling med besok
/telefonkontakt minst 3 gdnger under de forsta 6 ménaderna

Resultat av analyser och effekter pa insatser
for varden

Ho6g andel av patienter med specificerad subtyp av diagnos, registrering av tidigare och
aktuell behandling och uppf6ljning av behandlingseffekt i PERs huvudvarksdagbocker
funktions- och livskvalitetsskalor ger indikation pa vardens kvalitet for riket, regioner
och vardenheter.

Typ av ldkemedelsbehandling kan foljas lokalt och Gver riket. Regionala skillnader ses i
behandling mellan landstingen och visar pa nodvéandigheten av fortsatt arbetet/
information for jamlik vard. Som exempel ses stora regionala skillnader fér Aimovig
béde i registrering och forskrivning (se figur 78). I behandlingsmodulen kan vi
identifiera lagsta effektiva dosering for en patient for att kunna optimera behandlingen
till exempel vid ett nésta skov av Horton. Modulen ger ocksa 6versikt 6ver vilka
behandlingar som tidigare prévats, deras effekt och biverkningar som stéd for framtida
behandlingsinsatser enligt behandlingstrappan fér migrian. Vardgivare kan jamfora
sina data med regionens eller rikets. Med registrering foljer ocksa uppdatering av
véardinsatser och att de komplicerade fallen kan aktualiseras for avancerad behandling.
Vérdkvalitetsnivan hoéjs.

Registrering av samtliga patienter som erhallit avancerad behandling med inoperation
SPG ger bra underlag for uppfoljning och utviardering av sékerhet och effekt. 29% av
patienter som forskrivits Aimovig enligt Likemedelsregistret har registrerats i
Huvudvarksregistret (806 av 2781).

I gruppen kronisk migrén kan nu diagnosen verifieras enl internationella

diagnoskriterier (ICHD-3), effekt av Botox och framforallt CGRP-
antikroppsbehandling kan utvarderas och behandling optimeras.
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Framtidsplaner

For ytterligare geografisk spridning av registeranviandning kvarstar behovet av avsatt
tid for en ST-lakare/koordinator for utbildning om nyttan och funktionen av registret
samt for radgivning/assistans att systematiskt registrera och fora in kliniska data med
hog kvalitet i registret. Lathundar for initiering av registeranvandning bade for
vardgivare och for patienters registrering i PER finns pd Svenska
Huvudvirkssillskapets och pa Neuroregisters hemsidor.

Rédgivning per email och telefon med behandlingsenheter har fortsatt.

Besok hos regioner/sjukvéirdsenheter planeras speciellt till enheter som inte kommit
igdng med registrering i kvalitetsregistret. Med spridning till fler virdenheter kommer
véardkvaliteten att hgjas. Fler svirbehandlade patienter kommer att exponeras for
mojligheten till avancerad farmakologisk- eller stimulatorbehandling, i synnerhet
patienter med kronisk migran och kronisk Horton (CGRP-antikroppsbehandiing,
occipitalnervstimulering (ONS) eller djuphjarnsstimulering av hypothalamus (DBS).
Under 2020 kommer registret att revideras sa att patienterna kan se sina egna
registreringar.

Viktigt ar att justera kvarstdende buggar.

Fortsatt planering for att inkludera fler specifika huvudviarkssyndrom, narmast
sjukdomen idiopatisk intrakraniell hypertension (IIH).

En multidisciplinar registerstyrgrupp ar formerad med regelbundna fysiska och
telemedicinska méten. Hir ingar patientrepresentanter valda av patientféreningen,
Huvudvarksférbundet. Styrgruppen har 2020 utvidgats med neurolog fran Uppsala,
sjukskoterska fran Orebro och barnneurolog fran Sachsska barnsjukhuset i Stockholm.

Nu borjar registret vara sa tackande 6ver landet att analyser om subgrupper, erbjudna
behandlingar och effekt samt basdata (fler effektmétt) kan bli mgjliga i syfte att
jamfora om regionerna ger likvardig vard.

Se vidare nedan under rubriken prioriterade utvecklingsomraden.

PROM och PREM

Det barande konceptet dr patientens delaktighet via PER-modulen. Alla data som
patienten matar in, alltifrin basdata, symtom, anfallsregistreringar, effekt av
anfallsbehandling, livskvalitet, funktionsskalor méste goras tillgéngliga for patienten s
att lakare och patient dven vid telefonkontakt ser samma bild. M6tet mellan patient och
lakaren kan dé fokusera pé de synpunkter patienten 6nskar ta upp med sin ldkare och
information runt behandlingens effekt och ev. biverkningar.
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I och med inférandet av den reviderade PER och forenklingar i registrering raknar vi
med att huvudvarksregistret borde kunna vara ett attraktivt hjalpmedel for
ldakare/skoterska och stimulera till 6kad anvindning med kraftigt 6kad dataméngd och
realtidsdokumentation om den enskilde patientens besvarsnivé och behandlingseffekt.

PER-delen innehéller depression- och dngestsskalan HAD, livskvalitetsmattet EQ5DL,
funktionsskalor for huvudviark HIT-6 och MIDAS och en somnskala (PROM, PREM).
Dessa patientrapporterade skalor ger en bild av funktion/svérighetsgrad och utékad
grund for behandlingsétgirder av samsjuklighet av betydelse for huvudvirks-
sjukdomen. Via PER kan effekten av virdinsatser f6ljas, kvalitetssikras, och ensas
nationellt.

Prioriterade utvecklingsomraden &
handlingsplan

1. Att sprida registret geografisk och 6ka anvidndningen av registret vid fler
neuroenheter och regioner.
i. Forelasningar om Huvudvarksregistrets anviandning och
betydelse t.ex. pad Svenska Neurologforeningens Neurovecka.
ii. Forbattrad instruktion for vardgivare och patienter pa
Hemsidan (pégér)
iii. Riktade informationsbrev till neuroenheter planeras
2. Att bredda styrgruppen med representanter fran andra regioner dn Stockholm.
Genomfort 2020
3. Attvidareutveckla métt och mélvirden for god vard, dvs processmatt och
utfallsmétt.
4. Utveckla 6ppen jamforande redovisning och uttag av relevanta utdata for
hemsidan samt pa vardenhet/region/nationell niva.
5. Revidering i behandlingsmodulen for férenklad registrering och battre
6verblick samt rensning med 6vriga delregister (Véantar pé offert).
Uppgradering av Komorbiditetsmodulen. Genomfort 2020.
Revidering sa att patienter kan se sina egna registerdata. (Vantar pé offert).

B

8. Att sikra data av hog kvalitet for resp. sjukdom och att sékra rapporteringen
av Botox resp CGRP behandling med hog datakvalitet.

9. Kontinuerligt kommer datakvaliteten att f6ljas men sarskilt de viktigaste
kvalitetsindikatorerna samt utvidgning med nya kvalitetsindikatorer for
TACsgruppen och kronisk migran med: 1) tid fran remiss till nybesok samt 2)
andel patienter med 2 eller fler kontakter i samband med besvarsperiod.

10. En forenklad flik for varje ny lakarkontakt med patienten med minimi-dataset
har skapats. Arbete pagar for att de viktigaste kliniska parametrarna skall
definieras och forfinas, for att 6ka anvandartillgdngligheten. Uppdelning i
olika nivéer av kliniska data pagar: 1. Basal nivd — kliniska data som alla bor
mata in for att folja de viktigaste PROM och PREM parametrarna.
Behandlingsstod for varje kliniskt verksam lakare/skoterska. 2. Mellanniva —
utvidgade kliniska data av betydelse infor utveckling av en diagnostisk
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algoritm som specifikt diagnoshjélpmedel. 3. Forskningsniva - bade kliniska
hypotesgenererande och epidemiologiska.

11. Revidering av PER-modul si att Hortonpatienter kan registrera slutdatum for
en besvarsperiod. Da kan ocksa behandlingsuppehéll registreras, vilket
tidigare bara kunnat goras retroaktivt vid ny patientkontakt

Langre fram

Ut6kning av registret kommer pa négra érs sikt 4ven att omfatta migranpatienter med
komplexa/experimentella behandlingar, migranrelaterad stroke och idiopatisk
intrakraniell hypertension.

Publikationer

Ett forskningsprojekt utgdende fran Neuro Akademiska sjukhuset i Uppsala med
anvandande av registerdata planeras starta varen 2020.

Utbildningspublikationer (instruktionsPM) och forelasningar om registret, dess
funktion och betydelse har skett under dret 2018—2019 (SK-kurs i neurologi, SNFs
arsmote, 2 heldagar for neurologspecialister om huvudvirk och Huvudvarksregistret i
regi av Svenska Huvudvirkssillskapet (specialistforening) samt foredrag for olika
lokala patientféreningar).
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