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Forord

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

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

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

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

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

Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya

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

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

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

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

Juni 2023

Jan Hillert
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

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

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

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

Syftet for Svenska neuroregister ar att

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

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

e Tillférsédkra att riktlinjer for vard och behandling efterlevs

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

e Skapa en bas for neurologisk forskning pd en nationell niva

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

Organisation

Svenska neuroregisters organisation framgar av figur 1. Varje delregister har genom sin
styrgrupp ansvar for sitt innehéll och utveckling. Svenska neuroregister har en
gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken de ansvariga for varje delregister,
kallade "delregisteransvariga”, ingar tillsammans med patientforetrddare. Varje
delregister har i sin tur en styrgrupp med nationell och flerprofessionell representation.
Patientrepresentanter finns i alla vira styrgrupper.

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

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

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

Figur 1 Svenska neuroregisters organisationsschema.

Huvudmannaskap

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

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

Kvalitetsregister och Beslutsstod

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

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

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

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

Deltagande enheter

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

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

Tackningsgrad

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

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

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

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

Tackningsgrad for Svenska neuroregister

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

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

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

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

Viktig utveckling och aktuella fragor under
2022

Tillvaxt

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

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

Ekonomi

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

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

Forbattringsarbete

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

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

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

Framtidsutsikter infor 2023

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

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

De ovan namnda PASS-projekten for MS ar dartill exempel pa att
lakemedelsmyndigheter, bAde EMA och Food and Drug Administration (FDA), ser
sdkerhetsuppf6ljningar med patientregister som mer fordelaktiga dn traditionella fas-
4-studier som har problem med héga kostnader och daligt extern validitet.
Registerhallaren kommer att frdn 2023 att som partner medverka i ett feméarigt EU-
projekt dar data frdn MS-registret ingér for att belysa hur registerdata bast kan
anvandas som grund for regulatoriska myndighetsbeslut. Att vi inbjudits till detta &r i
sig ett bevis pa registrets framskjutna plats internationellt.

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

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

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

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

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

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

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

Slutord

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

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

Solleftea X X X 8

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

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

Barnkliniken i Hudiksvall X 2

Dalarna Mora X 2
Falun X X X X X 22

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

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

Barnkliniken Orebro US X X 6

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

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

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

Barnkliniken ALB X X X 46

Danderyd X X X X X X X X X 64

Neurology Clinic, Sophiahemmet X X X X X X 24

Capio St:Gérans Sjukhus X X X 31

Aleris Fysiologlab Stockholm X 1

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

Villingby Neuro X X X 5

Neuroenheten Lékarhuset Utsikten X X 3

Migrénhjalpen X 2

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

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

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset X 2

Barnkliniken Linképing X 8

GAVA - Link6ping X 5

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

Kalmars Barnklinik X 7

Vasterviks Barnklinik X 1

Oskarshamn X X X X X 1

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

Eksjo X X X X X X 34

Barnkliniken Ryhov X X 12

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

Skoévde X X X X X 18

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

Angered X X X X X 19

Sahlgrenska X X X X X X X X X 174

Frolunda X X X 27

Barnkliniken DSBUS X X X 25

GHP Neuro Center Géteborg X X X 7

Aleris specialistvard Axesshuset X X X X 3

Barnkliniken NAL X 2

Kungalvs Sjukhus X 0

Alingsas Lasarett X 0

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

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

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

Trelleborg X X X X 10

Landskrona X X X X X X 5

Angelholm X X X X X X X X 22

Malmo X X X X X X X X 93

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

Kristianstad X X X X X X 16

Helsingborg X X X X X X 20

Barnkliniken Lunds US X 10

Barnkliniken Malmé X X 21

Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg X X 2

Albokliniken X 1

Skéneuro privatmottagning X 4

Cityhdlsan ONH 1

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

Karlshamn 15739 X X X 4

Kronoberg Ljungby X X 5}
Véxjo X X X X X X X X 28
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateral skleros

Arsrapport i korthet

Kvalitetsregistret for motorneuronsjukdomar ar &mnat att gora virden av patienter
med dessa sjukdomar likvirdig, hogkvalitativ och jamforbar i hela Sverige. Registret
anvinds ocksa i forskning for att 6ka kunskapen om dessa sjukdomar. Fér narvarande
ir ca 80% av alla patienter med motorneuronsjukdomar i Sverige med i registret.
Basinformation om patienterna (tid for insjuknande, remissdatum, diagnosdatum etc.)
registreras samt dven information fran varje besok (fysisk funktion, lakemedel, vikt
etc.). Det ar ocksd mojligt att 14gga in skalor for t.ex. depression, angest och kognitiv
funktion. Den grafiska framstéllningen gor det mojligt for vardgivaren att 1itt fa en
snabb 6verblick 6ver patientens sjukdomsforlopp och 6ver vilka insatser som kan
behovas. Via Patientens Egen Registrering (PER) kan patienten sjélv fora in
information i registret och pé sa vis kan bescket hos vardgivaren snabbare riktas mot
det som patienten beho6ver hjilp med.

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

Bakgrund och syfte

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

forloppet ar.
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Figur 2 Huvudtyper av MND i Sverige.
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Den genomsnittliga 6verlevnadstiden dr omkring tre &r, d& det idag saknas botande
behandling. Utover detta mérks en varierad vard pa olika héll i landet och att
patienterna inte erbjuds samma méjligheter till utredning och behandling beroende pé
var de bor.

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

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

Parametrar och skalor

demografi

diagnostiska kriterier

forskningskriterier

spridningsmonster

behandlingar

funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)

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

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

varningar for vardgivare om avvikande virden

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

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

ALS dr en sjukdom dér fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika individer) varierar
stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dér sjukdomen startar. Det 4r vanligt
att uttrycka progressionshastighet i antal podang av ALSFRS-R (en funktionsskala
framtagen for ALS-patienter) som forloras per ménad. Ju snabbare
progressionshastighet (uppmaitt vid diagnos) desto snabbare sjukdomsforlopp (figur
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34). Ett annat sétt att bedoma progressionshastighet ar att dela upp patienterna
utifran kognitivt status vid diagnos (figur 35).

Figur 3 Patienters overlevnad
baserat pi ALSFRS-R vid
diagnos. Linjerna representerar
progressionshastigheter (gron
linje: ldngsam progress; bla linje:
medelsnabb progress (en typisk
patient); rod linje: snabb
progress).

ALSFRS-R

0 12 24 36 48 60 72

Disease Duration [months)

Cognitive status and ALS survival

o Figur 4 Patienters 6verlevnad
baserat pd kognitivt status vid
diagnos (orange linje: ingen
kognitiv pGuerkan; gron linje: viss
kognitiv pGuerkan; bla linje:
pannlobsdemens (FTD).
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Patientoversikten ger en 6verblick som tillsammans med patienten som kan anviandas i
vardmotet. Se figur 36 for en langsam ALS med god livskvalitet och fa varningar. I
figur 37 ser vi i stillet en patient som forsdmras hastigt, har svart att halla vikten och
tappar sin styrka. Det som ar viktigt att notera i figur 26 ar ocksa den vénstra delen av
bilden. De roda markeringarna representerar varningar for vardgivaren. I varje skala
har cut-off-virden inkorporerats for att vigleda vardgivaren i vad som behover
atgiardas. De grona markeringarna ar varningar som har atgirdats.

Genom skalorna och varningarna kan dven en oerfaren vardgivare kdnna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgirdas vid ritt tid. Genom
att jamfora dessa tva figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienten kommer
leva langre. Patienten under har en kortare 6verlevnadstid och vi kan nu guida
patienten och de anhériga i ungefarlig sjukdomstid och resonemang kring
arbete/sjukskrivning, resor, bostadsbyte, eller bostadsanpassning. Vi kan saledes
hjilpa patienterna att leva det livet som de vill baserat pa mangden tid de har kvar. Vi
anvinder oss av ett prognostiskt index, som #r ett vedertaget index i ALS-forskningen,
ALSFRS-R vid debut (dvs 48 podng) minus ALSFRS-R vid diagnos dividerat med
antalet ménader som forflutit fran symptomdebut. Index pa 1 indikerar att patienten
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har tappat 1 poidng per manad péa skalan och att den genomsnittliga 6verlevnadstiden
dr ca 2—4 ar. Hogre index indikerar kortare livslangd.
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Figur 5 En patient som levt linge med sin ALS. Patienten har inga varningar och den
gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gar ned langsamt. Den bla linjen
representerar patientens stabila vikt och den grona linjen representerar patientens

livskvalitet.
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Figur 6 Den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gdar ned relativt snabbt. Den
bla linjen representerar patientens viktforlust, den gréona linjen representerar patientens
livskvalitet. R6da varningar avseende kognition (MoCA och ECAS) samt tecken till
emotionell inkontinens och hypoventilation (som dock dar atgdrdad).
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Effekten av registrets insatser pa varden

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

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

Alla patienter ska erbjudas bromsande behandling (Riluzole), som i flertalet studier
visats Oka livslangden. Se tabell 16 for de olika preparat som patienterna behandlas
med, inklusive den enda godkidnda bromsmedicinen Riluzole. Preparatet har
biverkningar och en del av patienterna valjer darfor att satta ut behandlingen. Viktigt
att notera att alla lakemedel inte registreras regelbundet och konsekvent i alla regioner.

Tabell 2 Olika preparat som ALS-patienter behandlas med.

Antal pagaende  Antal Antal
) vid . startade avslutade

rapportarets under under

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

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

Andel patienter med PEG

TOTAL ANDEL PATIENTER MED PEG 2022

ANDEL PEG INSATT UNDER 2022

R

PEG Totalt antal patinter i registret

Figur 7 Andel patienter med PEG under rapportdaret 2022.

Efter lumbalpunktion kan labsvar pé tex neurofilament light (NfL) f6ras in. NfL kan
anvindas i diagnostiskt syfte men aven for att forutsdga prognos och 6verlevnad.
Tillsammans med andra prognostiska faktorer som vi far fran registret, sisom élder,
debutsymtom, tid fran symptomdebut till diagnos, kognition (bedomd med skalan
ECAS), funktionsskalan ALSFRS-R, BMI, eventuell genetisk mutation (som fors in
under lab-fliken) s kan NfL anvindas i diskussion med patienter som 6nskar veta mer
om i vilket hastighet sjukdomen forvintas utvecklas. Hoga varden indikerar snabbare
progress medan léga viarden indikerar langsammare progress, figur 39.
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Kaplan-Meier survival estimates
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Figur 8 Overlevnad hos patienter med olika nivder av Neurofilament light (NfL) i likvor
(fordelat i ldg, medium och héga koncentrationer).

PROM/PREM

Registrets PROM-registrering som det ser ut for patienten, figur 40. Varje skala
motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.
De viktigaste kvalitetsindikatorerna anvinds for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smirta, och férebyggande av depression och &ngest, underniring,
underventilation och att patienten satter i halsen. Denna typ av registrering anviands
mest i Stockholmsregionen, som framgér av tabell 17. Det har framkommit att PROM-
registrering ar av sarskilt stor betydelse for just de bulbéra patienterna som har svart
att uttrycka sig och dar métet med vérdgivare kan vara kort. De anvinder PROM for att
kommentera och ar pa sétt vara mer delaktiga i varden.

Trots stora insatser att samla in PROMs i Stockholmsregionen sé ar det manga
patienter som inte fyller dessa skalor. Skélen till det kan variera. I en opublicerad
studie noterades tex att endast 51.1% av patienterna mellan 2016 och 2022 fyllde i
HADS vid baslinjen. Faktorer som var associerade till att inte fylla i HADS var hog
alder, att bo ensam, l4g ALSFRS-R samt snabb progress.
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4l Vilj formulér for registreringen
Psykiskt méende
Egenmedicinering
Kroppsfunktion
Smérta
Halsa
AT-10
BMI

Béria registreringen

Figur 9 Vy fran patientens egen registrering PER.

Tabell 3 Totalt antal egna registreringar under 2022.

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

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

I december 2016 var 194 patienter (100%) fran Karolinska Universitetssjukhuset
registrerade. Frin hela Sverige var 654 patienter registrerade. For att rikna ut
tackningsgraden for ALS registret i Sverige, kontaktades under hosten 2016
(september-november) alla neurologmottagningar i hela Sverige, bade
universitetssjukhus och lanssjukhus. Alla mottagningar rapporterade in antalet ALS-
patienter som vardades vid kliniken. Patienterna behovde, for att riknas som egentliga
ALS-fall ha diagnosticerats med ALS vid tva pa varandra f6ljande tillfallen.
Sammanlagt fanns det 832 ALS-patienter i Sverige, vilket gav registret en
tackningsgrad om 78.6%.
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I tabellen nedan syns alla aktuella patienter, sdledes 705 patienter. Givet att det finns
ca 850 patienter i Sverige, ger detta en tickningsgrad pa drygt 80%. Se dven
fordelningen mellan mén och kvinnor i tabellen. Kvinnorna utgor mellan 15-100% av
patienterna beroende pé vilken enhet som registrerar.

Se tabell 18.

Tabell 4 Aktuella ALS-patienter i Sverige 2022.

Enhet Aktuella patienter (AP)  Andel kvinnor AP
Boras * 50,0%
Danderyd * 100,0%
Eksjo * 66,7%
Eskilstuna * 75,0%
Gavle 16 43,8%
Halmstad 10 10,0%
Helsingborg 32 34,4%
Huddinge 249 45,0%
Hassleholm * 100,0%
Kalix * 25,0%
Karlstad 13 15,4%
Kristianstad * 100,0%
Kungsbacka * 100,0%
Lund 29 55,2%
Motala &

Neurologiska kliniken Linkdping 7 57,1%
Norrképing *

Nyképing * 75,0%
Oskarshamn 7 57,1%
Ryhov 11 63,6%
Sahlgrenska 87 48,3%
Skovde 12 33,3%
Solna 47 36,2%
Sundsvall * 100,0%
Trollhdttan 24 29,2%
Umed 5 60,0%
Uppsala 73 27,4%
Visby 6 16,7%
Varnamo 7 57,1%
Vastervik * 100,0%
Visteras 14 42,9%
Vaxjo * 50,0%
Ystad *

Angelholm *

Orebro 20 40,0%
Ornskoldsvik *

Total 705 41,8%

Datauttag NEURO/MNDreg 2023-03-08

*antal farre dn fem
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Diagnosfordelning

Under 2022 hade registret 705 patienter registrerade fran 39 platser i Sverige. Det ar
béade fler patienter och fler enheter &n foregdende &r. Den storsta gruppen ar ALS-
patienter (n=445), foljt av PSMA (n=49) och PLS (n=50). 21.3% (n=150) bestar av
oklara fall av motorneuronsjukdom som inte uppfyller kriterierna for ALS (har kallat
“motorneuronsjukdom”). Man kan sedan 2019 ldagga in dven patienter med Kennedys
Sjukdom i registret (n=11). Se figur 41.

Diagnosfordelning andel aktiva patienter

A

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

Figur 10 Diagnosfordelning ALS registret.

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

Motorneuronsjukdom
Tid mellan sjukdomsdebut och férsta insatta behandling

6 ® Riket
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Behandlingsstart
Figur 11 Vy fran Neurodashboard. Tid fran sjukdomsdebut (svaghet) till insatt
behandling av Riluzole for hela riket 2022. Median 2022 1.11 dr.
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Den storsta gruppen av diagnosticerade patienter dr 7180 é&r, foljt av 61—70 &r. Se
figur 43 som visar patienternas &ldersfordelning i Sverige.

Koénsfordelning Aldersfordelning

y - -
(42.9%)
‘ [
— —— _

Figur 12 Vy frdn Dashboard efter inloggning i registret. Visar patienternas
dldersfordelning i Sverige. Baseras pa 510 aktuella patienter fran hela riket 2023-05-29.

Datakvalitet

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

Datatathet

Missing value

Vi nar hogst datatiathet for diagnos (100%), tabell 19. Efter en minskning de forsta
aren efter registrets starts sa har debutdatum och diagnosdatum okat i tathet de
senaste aren, medan debutplats inte registreras full lika ofta. Det mest positiva vad
giller datatdtheten ar den stadiga 6kningen i registreringen av ALSFRS-R.

Tabell 5 Svarsfrekvens for registrets fem viktigaste kvalitetsindikatorer

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

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

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

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

Andel

' ' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 13 Vy fran Neurodashboard. Datatdtheten i riket for debut-, diagnos och
remissdatum.

Validering

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

Aterrapportering

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

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande lakare kan anvianda som vid
patientbesdket, se figur 36 och figur 37. Hir sammanfattas den information som
behandlande ldkare behover som utgéngspunkt for besoket och for de beslut som
behover tas. Detta ar troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av
aterkoppling och det som motiverar till rapportering i MND-registret.
PatientGversikten har ocksé den férdelen att data om patienterna hela tiden anvénds
och darmed granskas och f6ljaktligen kvalitetssdkras.
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Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ir en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik 6ver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, fran nationell niva
ner pa enhetsniva, figur 45. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for alla pa var
hemsida, med hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det
finns majlighet att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sétt.
Vér plan ar att gora data alltmer tillgéngliga i Neurodashboard med sikte pa
resultatdata som Gppet kan jamfora olika vardenheter.

Kvalitetsregister for: Motorneuronsjukdom
Administrativ niva: Riket
Alla patienter

508 4.8 73.2% 70.5%

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

Antal registreringar =

Visa 10 3 rader SBk:

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

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

Visar 1 till 7 av totalt 7 rader Foregdende 1 Nasta

Figur 14 Vy fran Neurodashboard for motorneuronsjukdom 2023-05-13.

Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgang till de data de sjdlva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullsténdigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt dr all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.
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Urvalslistor

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

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

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

Vetenskapliga resultat

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

Se figur 46, 47, 48 och 49 for aktuella och nya ALS-biomarkorer framtagna med
hjalp av registret.
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Figur 15 Visar att neurofilament light dr forhéjt hos ALS patienter jamfor med
kontrollgrupperna mimics, INC (inflammatoriska neurologiska kontroller), NINC (icke-
inflammatoriska neurologiska kontroller) och HC (friska).
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Figur 16 Forhdjda nivéer av LDL och ApoB vid diagnos dkar 6verlevnaden med 1 dr.

Figur 17 Visar motorbandsign- jarninlagringar i motorcortex, synliga redan tidigt i ALS-
sjukdomen och korrelerande mot sjukdomsaktivitet. 89% sensitivitet med friska kontroller.
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Tva studier har genomforts dir vi f6ljde patientens vig genom sjukvardssystemet, den
forsta fran forsta symtom till diagnos och den andra tiden innan doéd (sista ménaden).
Sammanfattningsvis skiljdes sig bade tid till diagnos och vigen i sjukvardssystemet sig
at beroende pa var forsta symtomet borjade. Tiden frin debut till diagnos var 16.0
(9.4—27.5) ménader hos dem med start I benet, 12.9 (8.8—17.8) manader fér de med
forsta symtom i handen, 11.7 (7.4—16.0) ménader hos de med talpaverkan, och 8.3
(4.7-15.6) ménader hos de med debut av andningssvikt. Hos alla dessa grupper hade
en substantiell forsdmring av sjukdomen skett nir de vl fick sin diagnos.

I studien om doden kunde vi konstatera att majoriteten av patienterna dog i sina hem
eller vid en palliativ enhet och hade sin familj hos sig. De rapporterade flera symtom,
men upplevde att de blev lindrade, se figur 50.

A Main cohort, anticipated death
Confusicn  nes7 I
RS nest T
Pain n=52 I |
Dysprea nes7 I t—
Ansiety nest Ee—
% 0% A0% 60% B0% 100%
| Mo symptoms Completely relieved  ® Partially relieved  ® Not at all relieved
B Main cohort, precipitous death
Confusion n=1§
£8S =20 b
Pain ns20 -
Dyspea =21 ETe—
Ansiety nel? EE—
0% 20% 0% 6% 8% 100%
& No Symptoms Completely relieved  m Partially relieved @ Not at all relieved
C Complementary cohort
Confusion n=1796 a
EBS n=1951 ]
Pain n=1929 j—
Dysprea n=1928 |— ]
Aniety ne1s3) e |
o% 20% 40% 60% 0% 100%
Mo Symptoms Completely refieved  m Partially refieved  m Not at all relieved

Figur 19 I denna figur ses symptom vid livets slutskede (veckorna innan dod). A dr de
med vdantad dod och B de med ovdintad dod. I C ses en storre grupp patienter med ALS dar
det dr okdnt om dbéden varit vintad eller inte.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Oka tickningsgrad. Oka tickningsgrad. Nir de nationella riktlinjerna
upprittas ar det extra viktigt att inspirera regionerna till att rapportera alla
nydiagnostiserade patienter med ALS/MND.

¢ Oka datatitheten. Inspirera klinikerna att inte bara registrera patienterna utan
ocksa rapportera repetitiva utfallsmatt for att kunna f6lja utvecklingen av hur
sjukdomen och méendet utvecklas Gver tid.
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Kommentarer om Covid-19 paverkat
registerarbetet under 2022

Medarbetarna har inte kunnat arbeta med registret i samma utstriackning dd mycket av

MotorneuronsjukdomArsrapport 2022

varden har pausats till fordel for Covid-vérd. Det innebar en minskad tackningsgrad,

instillda moten och konferenser. Registret for motorneuronsjukdomar har bidragit i

arbetet med Covid-19 genom insamlande av data om aktuell Covid-sjukdom,

vaccination och av eventuella dodsfall darav.

Framtidsplaner/Planer for kommande ar

Under 2022 har registret 6kat i antalet nyregistrerade ALS/MND-patienter. Arbetet
fortsitter med att alla nydiagnostiserade MND/ALS patienter i Sverige blir registrerade

ivarje region och att de forblir registeraktiva under sjukdomens géng! For klinikerna ar

det viktigt att implementera patientens egen registrering (PER) for 6kad datainsamling

och minskad tidsatgang vid besoken. Det dr dven viktigt att alla kliniker foljer upp sina

patienter och kontrollerar att alla patienter som avlidit under aret verkligen har

uteslutits ur registret.
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Figur 20 Vy frdn Neurodashboard. Antalet inkluderade patienter for Riket.

Jamfora det nationella MND/ALS-registret med andra befintliga register for att

Motorneuronsjukdom

Antal registrerade patienter for Riket

2019 2020

—e— Inkluderade

2021

Svenska neuroregister - Motorneuronsjukdom 2023-06-19

2022

studera om sjukdomen paskyndas eller forlingsammas av; patientens socioekonomiska

status och det sociala nitverket, lakemedelsanvindning innan och under diagnos,

komorbiditetsmonster med andra sjukdomar.

Under 2022 kommer registret att anvindas for att jaimlikt vilja ut lampliga kandidater

for flera globala behandlingsstudier for ALS, i relation till nya lakemedel.

Registrera hela landets Kennedy-patienter.
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Forskningsprojekt for att analysera patienters depressiva symptom och livskvalitet
strax efter diagnos och sedan kontinuerligt 6ver sjukdomens forlopp for att 6ka
forstaelsen for vad det dr som driver patienters psykiska besvir och livskvalitet.
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