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Forord

Svenska neuroregister med sina tio delregister ar efter 11 r 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 starkt framat. Vi nar kontinuerligt en bittre
anslutningsgrad och battre tickningsgrad. Framgéngen forklaras av att
registergranssnittet erbjuder en patientoversikt, ett for vardgivaren attraktivt verktyg
som kvalitetssdkrar det dagliga kliniska arbetet. Vardgivaren far en 6verblick av
patientens forlopp och behandling, far st6d att anvénda viktiga sjukdomsspecifika
skalor och fér hjélp att kvalitetssdkra informationen genom olika kontrollfunktioner
och far dessutom tillgéng till de sjukdomsspecifika patientrapporterade métt som
patienten genom registrets Patientportal har rapporterat.

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

En annan central princip i vart arbete ar att gora alla data och dartill statistik stindigt
uppdaterad och tillginglig for rapporterande enheter, som pa sa satt kan folja
utvecklingen av sitt kliniska arbete i jimforelse 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 infora
en mekanism for att samla in data pa Covid19 bland vara patienter, vilket framforallt
visat sig relevant for MS. For dagen har 6ver 2000 MS-patienter med Covid-19
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registrerats och véara data var avgorande for att ett internationellt forskningsnétverk pa
kort tid kunnat identifiera risker med vissa MS-behandlingar — information som
varldens MS-lakare snabbt kunde anvianda vid behandlingsbeslut.

Véra delregister ar framgéngsrika ocksa ur ett internationellt perspektiv: MS-registret
ar ett av de ledande i virlden tack vare sin unikt héga tickningsgrad pa 6ver 84 % av
den prevalenta populationen men ocksé genom sin 1anga uppf6ljningstid och sin rika
variabelsamling som bland annat innehéller 180 000 besok, 6ver 40 000
behandlingsepisoder, 6ver 100 000 patientraporerade métt och 6ver 80 000 kognitiva
skattningar. MS-registret har bidragit med data till 250 vetenskapliga publikationer
och bidragit till att svenska MS-forskare ar ledande i internationella
forskningssamarbeten i MS-filtet. Aven 6vriga delregister star sig vil internationellt.
Parkinsonregistret ar till numerér ett av de storsta i varlden och dven 6vriga delregister
ar stora i sina respektive falt.

Vi uppmuntrar den intresserade ldsaren 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 tillginglighetsdirektivet
och innehéller 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 férvintan
pé de kommande &ren.

Juni 2022

Jan Hillert
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

Svenska neuroregister ar ett nationellt kvalitetsregister som bestar av 10 delregister
inom neurologin och ar en plattform for att skapa strukturerad information om
neurologiska sjukdomar for kvalitetssikring av sjukvarden och som underlag till
forskning.

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

Utvecklingen av MS-registret och erfarenheten av fordelarna for anviandarna att arbeta
registerbaserat viackte s& smaningom 6nskemal 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 gir att utveckla
register for andra sjukdomar — det viktigaste ar 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 11 sjukdomsgrupper under Svenska neuroregister
med sina respektive delregister: multipel skleros (MSreg), myastenia gravis (MGreg),
narkolepsi (NARKreg), Parkinsons sjukdom (PARKreg), epilepsi (EPreg), svir
neurovaskular huvudvirk (HVreg), inflammatorisk polyneuropati (INPreg),
motorneuronsjukdom (MNDreg), normaltryckshydrocefalus/likvorshunt (NKHreg)
samt den stora gruppen neuromuskuléra sjukdomar (NMiS) med exempelvis
muskeldystrofier och spinal muskelatrofi (SMA) samt under 2021
epilepsikirurgiregistert SNESUR (egen arsrapport finns att hitta pd hemsidan).

Syftet for Svenska neuroregister ar att

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

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

o  Tillforsékra att riktlinjer for vard och behandling efterlevs

e  Vara ett redskap i kvalitetssdkring av virden och i férbattringsarbete

e  Mojliggora utvardering av vardens och behandlingars effekt p&
funktionshinder och livskvalitet
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e Skapa en bas for neurologisk forskning pa 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 innehall och utveckling. Svenska neuroregister har en
gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken de ansvariga for varje delregister,
kallade ”delregisteransvariga”, ingar tillsammans med patientforetriadare. Varje
delregister har i sin tur en styrgrupp med nationell och flerprofessionell representation.
Patientrepresentanter finns i alla véra 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 ar en barande princip att varje delregister ska ha nationellt std bland de
specialister som arbetar med respektive sjukdomsgrupp och att konsensus ska sokas
for definitioner och val av parametrar.

QRC Stockholm N EaJﬁrl:E:l;?
Stodfunktion S k ) U
n\éirr‘grg ister
Nationella
Carmona g . N
IT-plattform <&~ KvaIFIIFr?;snr;gLster
Myastenia r Neuromuskulara Parkinsons Svar neurovaskular
gravis etz sjukdomar sjukdom huvudvérk

Figur 1. Svenska neuroregister 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 sjilvstiandigt 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
strukturerad virddata genom att erbjuda klinisk nytta:
- ett granssnitt med en patientoversikt som underlattar det kliniska arbetet,
- enkel tillgang till egna data for forbattringsarbete i varden, och att
- erbjuda en plattform for patientmedverkan i virden for PROM och PREM

Svenska neuroregisters IT-granssnitt, som samlar in data fran det kliniska arbetet som
lokal varddokumentation, ar designat som ett stod for det patientrelaterade arbetet
men gor det ocksa mojligt att lokalt skota 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.

Det IT-verktyg som anvinds i vrden av patienter, hir kallat det lokala beslutsstodet,
har utvecklats i samarbete med Carmona AB, dr CE-mérkt och lever upp till det nya
medicinsktekniska EU-direktivet och disponeras av de deltagande enheterna enligt
avtal mellan sjukvidrdshuvudmannen och Carmona. Varje klinisk enhets data tillhor
séledes kliniken och lagras och hanteras separat och &r tillgangligt for kliniken for
statistik och analys. Patienter som avbGjer medverkan i det nationella registret gar
darfor inte miste om den vardkvalitetssikrande 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 nytillkommen data frén de
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deltagande klinikernas databaser for de patienter som inte avbojt medverkan. Data for
patienter som efter information avbojt 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. Utéver neurologkliniker medverkar saval
medicinkliniker med neurologisk verksamhet, som barnneurologiska enheter.

Totalt fanns i december 2021 information 54 984 patienter i Svenska neuroregister, se

Tabell 1. Flest patienter hade MS-registret och direfter NKH-registret och
Parkinsonregistret. For tdckning, se rapport fran respektive delregister.
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Tabell 1.
Enheter
bidragande
till
NEUROTreg.

Sjukvardsregion

Region

Norra

Vasternorrland

Vésterbotten

Mellansverige Gévleborg

Dalarna
Uppsala
Vérmland

Orebro

Véstmanland

Sérmland
Stockholms Gotland
Stockholm
Sydéstra Ostergétland
Jonkopings 1dn
Kalmar |an
Vastra Vastra Gétaland
Halland (norra)
Sédra Halland (sédra)
Skane Blekinge
Kronoberg

Helariket 2021-12-31

Jamtland Harjedalen Ostersund

Klinik/Enhet Mms

Ostersund, Barn och Ungdomsmedicin
Ornskéldsvik

Sundsvall

Sollefted

Umed

Sunderbyn

Kalix

Gavle

Bollnds

Barnkliniken i Hudiksvall

Mora

Falun 1
Uppsala 1
Barnkliniken Akademiska Sjukhuset

Karlstad 1
Orebro 1
Karlskoga 1
Barnkliniken Orebro US

Vésteras 1
Barnkliniken Vésterés
Nykoping

Eskilstuna

Visby

Solna

Huddinge
Barnkliniken ALB
StockholmPriv
Danderyd 1
Barnkliniken Sédersjukhuset

Neurology Clinic, Sophiahemmet 1
Capio St:Gorans Sjukhus 1
Aleris Fysiologlab Stockholm

Centrum fér neurologi Stockholm 1
Villingby Neuro

Neuroenheten Lakarhuset Utsikten

Ovrig (upphérd enhet)

Norrkdping

Motala

Neurologiska kliniken Linkdping

Barnkliniken Vrinnevisjukhuset

Barnkliniken Link6ping

GAVA - Medicinska och geriatriska akutkliniken
Véarnamo 1
Ryhov 1
Eksjd 1
Barnkliniken Ryhov

Vastervik 1
Kalmar 1
Kalmars Barnklinik

Vasterviks Barnklinik

Oskarshamn

Trollhattan

Boras

Skovde

Barn- och ungdomsmottagning Mariestad, Skaraborgs
sjukhus

Smértmottagningen, Skaraborgs Sjukhus
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Viktig utveckling och aktuella fragor under
2021

Tillvaxt

Vi har under éren sett en stadig 6kning av anslutningsgrad och tdckningsgrad for
flertalet register, varav somliga utvecklats mycket hastigt. Under 2021 ségs en fortsatt
avmattning vad giller registrering i flera av vara delregister till féljd av covid-19-
pandemin. Svenska neuroregister bidrog till den sammanstallning av
undantriangningseffekter av covid19 som utférdes under 2021 av Socialstyrelsen (se sid.
72 https://www.socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-
dokument/artikelkatalog/nationella-riktlinjer/2021-6-7413.pdf ). Denna rapport
inriktades pé effekter pa nationella riktlinjeindikatorer. I vira data syns ocksa effekter
pa andra variabler. Effekter av covid-19 beskrivs i respektive delregisters Arsrapport.

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, nir bara det
I6pande arbetet kraver resurser. En fortsatt utveckling begransas av de ekonomiska
forutsattningarna. Darfor fortsatter ett aktivt sokande efter nya inkomstkaillor, dar
mojligheterna dock begriansas av vad som ar pabjudet i avtal mellan SKR, LIF m.fl.
Saledes bor kvalitetsregister inte ta ut anviandaravgifter av deltagande enheter och ett
kvalitetsregister ska dartill endast ta ut sjdlvkostnadspriser for export av data till
forskningsprojekt eller till statistikrapporter.

Sedan 2019 har pagar stora internationella sdkerhetsuppf6ljningar, s.k. post
authorization safety study (PASS) av nya MS-likemedel. Dessa projekt 4r mangariga
och bygger pa data fran Svenska neuroregister/MS-registret. I avtalen mellan
Karolinska Institutet och respektive sponsor ingér ett st6d till Svenska neuroregister.
Argumentationen &r att vetenskapliga studier med extern finansiering kan bidra till
registrets drift néar projektets framgang ar villkorat av en fortsatt utveckling av registret
som garanterar fortsatt datainsamling av hog kvalitet. Detta géller i synnerhet Svenska
Neuroregister dir de data som krivs for forskningsstudierna skapas just av registrets
existens — utan registrets design skulle data inte kunna hamtas 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, huvudvirksregistret (HVreg) och neuromuskulira sjukdomar i
Sverige (NMiS), hoppas vi att nya majligheter till finansiering kan uppsta i samband
med att nya lakemedel registreras vars erséttning via likemedelsforménen villkoras av
en uppfoljning i Svenska neuroregister. Vi har under 2021 prévat en modell dar
Svenska neuroregister tillsammans med Carmona tecknat avtal om rapport vid
inférandet av nya lakemedel, och en rapport har levererats vilket krivde en
bearbetning av data, statistisk analys, tolkning och presentation, dvs en foriddling av
registerdata som dartill kunde stillas mot andra tillgiangliga hilsodata, tex
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forskrivningsdata. Denna rapport blev dock en engéngsinsats men visar pa en mdjlig
leverans som innebar ett stort mervarde for uppdragsgivaren.

Trots nya inkomstmdjligheter 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 anvindbara och attraktiva for verksamheterna. Tanken ir att klinikerna pa
detta sitt ska kunna anvinda registerdata i verksamhetsuppfoljning och -utveckling
och till administrativa uppgifter. Detta ar sarskilt pakallat for MS dar ménga kliniker
har likemedelskostnader pa ménga tiotals miljoner kronor och pa detta satt far ett
verktyg att folja upp den investeringen.

En birande tanke i vart arbete har fran borjan varit att deltagande enheter ska fé
tillgéng 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 vr avancerade
funktion VAP (visualiserings och analys-plattform) dir anvindaren kan vélja
parametrar och begriansa urval enligt behov. Bland dessa finns séledes rapporter om
hur respektive enhet presterar mot de nationella riktlinjerna. Vi har dock markt att
deltagande enheter i en begrénsad utstrackning systematiskt anvinder dessa verktyg
for sin verksamhetsutveckling. Har tror vi att Kvartalsrapporten kan locka till
effektivare dataanvandning.

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 efterstriavas.
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Framtidsutsikter infor 2022

Svenska neuroregister dr 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
likemedelsmyndigheter, bAde EMA och Food and Drug Administration (FDA), ser
sdkerhetsuppf6ljningar med patientregister som mer fordelaktiga dn traditionella fas-
4-studier som har problem med hoga kostnader och déligt extern validitet.

I detta nya ekosystem av introduktion och utvirdering av en rad nya ldkemedel inom
neurologin har Svenska neuroregister en given plats.

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 vért fall
av den patient6versikt som dr den egenskap hos var registerplattform Compos DS som
stimulerar till registrering av strukturerad varddata. Det star nu klart att nagot
liknande inte kommer att forverkligas i de pagdende 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 &r an. Det blir d& istéllet viktigt att underlétta integrering av
systemen, t.ex. i form av direkt "uthopp” fran datajournal till patientens

registerfil /patientéversikt av den sort som vi implementerat inom flera landsting. Att
gora registerverktyget nibart genom en eller tvd "musklickningar” kan vara det som
leder till en 6kad fullstindighet i rapporteringen.
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Vi ser med oro pa utvecklingen att beslutsstdd, till vilka patientéversikter kan réknas
har gatt fran 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 inte lingre
far finansieras av 6verenskommelsen mellan staten och SKR om kvalitetsregister. Vi
menar tvirtemot att det arbetssitt som vi utvecklat dr den enda mojligheten att uppna
den nytta som vi efterstravar och som kommer s&vil sjukvarden i stort som den
enskilda patienten till godo.
Vi menar att:
e Patientoversikten enligt vir modell, dédr IT-grénssnittet 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 l&ngt battre dn de mallar
for strukturerad journalforing som finns i datajournalerna
e Patientoversikten kvalitetssakrar den kliniska verksamheten genom att gora
relevanta data tillgéngliga pa ett sitt som ar 6verldgset datajournalerna
e Patientoversikten driver kvaliteten av data i kvalitetsregistret ocksé genom att
insamlad data visualiseras och anviands
e Patientoversikten dr “the unique selling point” for vart kvalitetsregister och
utan denna skulle rapporteringsgraden forsimras omgaende

Aven om vi pi goda grunder menar att vi redan arbetar enligt gillande lagstiftning, s&
hoppas vi att insikten om vardet i vart arbetssatt kan bidra till en dndring av
patientdatalagen/kvalitetsregisterforordningen sé att uppf6ljning av enskilda patienter
ocksé kan bli en pabjuden uppgift for kvalitetsregisterplattformar.

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 vardforetradare hall att det ar vardens uppgift att samla in
patientrapporterade métt, s.k. PROMS/PREMS. Vi haller med om att detta rent
juridiskt méste ske inom system for den lokala virddokumentationen. Svenska
Neuroregisters 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 PROMS/PREMS ar
dynamisk nér det géller sjukdomsgruppsspecifika instrument. Endast ett begrénsat
antal PROMS/PREMS ir generiska och fungerar vil 6ver flera diagnosgrupper.
PROMS/PREMS 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
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kompetens om respektive sjukdomsgrupp och vars medarbetare ofta dr med och
utvecklar omrédet bade nationellt och internationellt. Det dr mindre rationellt att véra
datajournalsystem skulle etablera och uppdatera alla dess skalor for olika
sjukdomstillstand. Kvalitetsregister bor ha en given roll dven for insamling av
PROMS/PREMS-data.

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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Epilepsi

Bakgrund

Epilepsi ar den vanligaste allvarliga neurologiska sjukdomen som kraver regelbunden
ladkemedelsbehandling och sjukvardskontakt. Drygt 80 000 personer har diagnosen
epilepsi i Sverige, varav cirka 70 000 vuxna. For manga ir sjukdomen livsldng och kan
péverka livets alla aspekter, s& som mojlighet till utbildning och yrkesval, legala
aspekter och familjebildning. Epilepsianfall ar en kalla till oro for patienter och
nirstaende. Risken for fortida dod ar 6kad for personer som inte kan bli anfallsfria av
behandling. Sedan 2019 finns Nationella Riktlinjer for vard vid epilepsi och
indikationer for att kunna bedéma hur riktlinjerna f6ljs kan till stor del endast foljas
via ett kvalitetsregister. Varden av patienter med epilepsi dr spridd 6ver hela landet pé
en méngd olika sjukhus och mottagningar i biade offentlig och privat regi. Spridning av
anviandande av ett kvalitetsregister for epilepsi 4r dirmed en stor utmaning men helt
nodvindig for att pa sikt f4 kunskap om vardens kvalitet. Det finns inget annat verktyg
som kan ge oss hogkvalitativ information om detta. De f& forskningsstudier och
enkatstudier som finns beskriver stora brister med en ojamlik och otillracklig vard.

Syfte

Genom en patientoversikt med lattéverskadlig grafisk information av
anfallssituationen, vilka ldkemedel som forskrivits och nar varigenom
lakemedelsbehandling kan kopplas till anfallskontroll, motiverar registret varden till
strukturerad varddokumentation som mdjliggor véra egentliga syften:

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

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

. Information om lakemedelsbehandling och anfallsfrekvens under graviditet.

. Lattillgdnglig information kring biverkningar.

. Tydlighet kring att viktig information har givits och nér.

. Sammanstilla data for kvalitetskontroll som led i forbattrings- och
utvecklingsarbete, exempelvis kunna félja att aktuell stallning tagits for
avancerad utredning.

. Kontinuerlig uppfoljning och matt pa patientens livskvalitet samt psykiska
maende.

. Visa pé och folja epilepsivardens kvalitet 6ver landet - for nirvarande finns
tydliga indikationer pa att varden for epilepsipatienter ar ojamlik och att
vardresurser brister eller saknas. Dock saknas verktyg for att kontinuerligt
kunna folja epilepsivardens kvalitet varfor ett nationellt anvént epilepsiregister
ar en nodvandighet.
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Anslutningsgrad

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

Vi ser dock stora problem kring att sprida Epilepsiregistret 6ver landet. Dels finns en
viss registertrotthet hos lakarkollegor inom neurologin, tio diagnosomréden har
register. Dels ar landets cirka 70 000 vuxna epilepsipatienter spridda pa manga olika
kollegor 6ver landet, bade neurologer och andra specialister som allménlékare,
internmedicinare osv. Bara att nd landets ca 500 neurologer spridda 6ver manga
sjukhus och mottagningar och hoppas att de vill medverka i registret ar minst sagt en
utmaning.

Behandlingen av epilepsipatienter ar spridda 6ver ett mycket stort antal vardaktorer i
hela riket. Allt frén epilepsimottagningar, allmdnna neurologmottagningar,
medicinkliniker, primarvard och privata aktorer.

Vid genomgang av i vilken grad olika enheter 6ver landet varit aktiva med att inkludera
patienter i epilepsiregistret framgéar att de som kommit igdng med att anvanda registret
sedan kommer upp i relativt bra niva.

Till 31/12 2021 var anslutningsgraden 31 enheter spridda 6ver landet. Var forhoppning
ar att vi med hjélp av de Nationella riktlinjerna samt med var publicering av anslutna
enheter och deras tdckningsgrad kommer fa en 6kad anslutningsgrad till registret.

I vintan pé en storre anslutning generellt har vi beslutat att fokusera pa hur registret
anviands inom de sex universitetssjukhusens epilepsivérd.

Tabell 2. Antal deltagande regioner/enheter frdn 2014 som féregdende rapport och dven
tabell med deltagande region precis som forra dret.
2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal deltagande regioner 2 5 7 9 10 13 14 14
Antal registrerande enheter 3 6 14 18 25 27 31 31
Antal enheter nationellt i malgruppen 41 41 41 41 41 41 41 41
Anslutningsgrad (%) 7 14,6 34,1 43,9 60,9 65,9 75,6 75,6
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Kvalitetsregister for: epilepsi (Riket)

6882 65.8 45% 70.3%
Aktuella patienter i kvalitet et Antal reg per 100.000 invanare 2021 Har minst ett registrerat besk Har pagiende behandling.
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Figur 2. Lista over regioner Neurodashboard (skarmklipp) 2022-06-13.

Tackningsgrad

Maénga enheter har inga eller fatal patienter inlagda i registret vilket fortsatt kan tolkas
som en initial troghet att komma igédng och ménga skulle behéva kontakt och
starthjélp. Tyvarr har de enskilda enheterna hittills inte ansett sig ha resurser for detta.
Av 31 enheter 6ver landet som registrerat patienter har 10 lagt in férre &n 5 patienter.

Tabell 3. Registeraktivitet hos de olika enheterna 2021.
Patienter Totalt antal Totaltantal  Totalt antal
registrerade  pagdende

Tot_alt it Aktuella Avslutade inkluderade Tot.alt il registrerade Tot.alt eliiz!
registrerade registrerade - registrerade
besdk under

patienter patienter under behandlingar behandlingar vid

patienter rapportaret Czetly rapportaret el startade under rapporarets slut
Aleris specialistvard Axesshuset 83 81 b 4 10 o .
Angered 14 14 9 10 7 17 * 17
Barnkliniken Halmstad * * * 2 *
Bollnés * * * * *
Capio St:Gorans Sjukhus 310 266 44 29 338 63 345 11 241
Centrum fér neurologi Stockholm * * 22 * *
Danderyd 50 49 * * 31 14 39 * 38
Eksjo * *
Eskilstuna 40 39 * * * *
Gavle * * 13 6 *
Helsingborg 4 4 & &
Huddinge 1189 1176 13 691 1569 323 2091 347 1840
Héssleholm * * * * 6 5
Karlskrona * * *
Landskrona 54 53 * 7 37 6 71 54
Lund 18 17 * 17 * 20 * 18
Motala 231 209 22 5 965 6 427 & 299
Neurologiska kliniken Linképing 548 541 7 456 111 21 975 110 941
Nyképing 204 192 12 X 105 24 70 58
Ryhov 12 12 * * 10 10
Sahlgrenska 668 650 18 76 1093 214 1335 41 958
Solna 1257 1244 13 908 913 112 1908 723 1759
Stortorgets Neurologmottagning,
Helsingborg 52 47 5 124 59
Umea 12 12 6 6 * 29 * 22
Uppsala 386 372 14 61 3445 26 386 15 326
Visby * * * * *
Vallingby Neuro 29 22 7 79 10 28 22
Varnamo * * * * * *
Angelholm 15 15 & 16 @ 38 18
Orebro 1250 1195 55 121 45 170 6 92
Ostersund 486 454 32 15 326 5 306 15 192
Ovriga (10st)* 20 18 9210
Total 6928 6678 250 2288 9227 916 8423 1281 6991

Fdrre Gn <5 redovisas med *

Datauttag NEURO/EPreg 2022-03-28
Under 2021 beslutades att ge ett bidrag till universitetsklinikerna som hjilp for att

kunna avsatta tid och resurs for att uppdatera epilepsiregistret bade géllande
tackningsgrad och datatithet.
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Detta da mélet primairt ar att inkludera de patienter med epilepsi som f6ljs pa
universitetsklinikerna, eftersom dessa har vardansvar for de personer med epilepsi
som har storst sjukdomsborda, varfor vardkvaliteten for denna grupp ar viktig att
kartlagga.

Enskilda mottagningar/kliniker kan anvanda registret for sin interna kvalitetskontroll
for epilepsivard och dven redovisa kvalitetsindikatorer for Nationella riktlinjer till
Socialstyrelsen framover. Vidare skulle arbete med registret kunna vara ett bra
kvalitetsprojekt for ST-ldkare pé enheter som utbildar neurologer.

Under 2021 registrerades 2281 nya patienter, ndgot som kan antas bero pa den extra
satsning som genomférdes pa flera universitetskliniker. Till dags dato finns 6757
patienter inlagda. Var erfarenhet ar att fa patienter begir opt-out till att delta i
epilepsiregistret.

I samband med framtagandet av nationella riktlinjer kom man fram till att cirka 8o
000 personer i Sverige har diagnosen epilepsi, varav cirka 10 000 barn. Vi har tidigare
utgatt fran en uppskattad prevalens pd 70 000 personer med epilepsi, varav 60 000
vuxna, utifrn epidemiologiska studier. Tackningsgraden for vuxenepilepsiregistret
nationellt har ddrmed f6r r 2020 beréknats till 7,4 %. Med den nya prevalenssiffran
blir tickningsgraden nationellt 9.7 % (11.3 % om vi fortsatt raknat med tidigare
prevalenssiffran, for jamforelse). Séledes en fortsatt 1ag siffra nationellt.

Tabell 4. Tackningsgrad over tid. Observera att det dr 70 000 personer i malgruppen
2021 i stdllet for 60 000 dvriga ar.
2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal registrerade patienter 41 172 574 1163 2133 3894 4417 6678
Antal patienter nationellt i malgruppen 60000 60000 60000 60000 60000 60000 60000 70000
Tackningsgrad (%) 0 0,3 1 1,9 3,6 6,4 7,4 9,5

Tackningsgrad for universitetssjukhus

Under 2021 har fokus legat pé att 6ka tickningsgraden pa respektive
universitetssjukhus for att kunna f6lja hur riktlinjerna f6ljs for patienter knutna till
hogspecialiserad vard. Antalet patienter med epilepsidiagnos som &r knutna till varje
klinik 4r en uppskattning. Nedan i tabell 5 redovisas hur stor andel i procent av
respektive kliniks patienter som var inkluderade i epilepsiregistret i slutet av 2021.
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Tabell 5. Antalet patienter med epilepsidiagnos inkluderade 1 epilepsiregistret per
universitetssjukhus.

Karolinska Universitetssjukhuset 70%
Norrlands universitetssjukhus, Nus 3%
Skanes universitetssjukhus Lund 3%
Sahlgrenska Universitetssjukhuset 26%
Universitetssjukhuset i Linkdping 27%
Akademiska Sjukhuset 41%
Universitetssjukhuset Orebro Uppgift saknas

Sammantaget ar siledes cirka 45 % av patienter med epilepsi knutna till
universitetsklinik inkluderade i epilepsiregistret, vilket r en tydlig 6kning fran cirka 25
% 2020. Denna patientgrupp har sannolikt storst sjukdomsborda och méjlighet att
folja kvalitetsindikatorer for deras vard bor vara av storsta intresse for verksamhets-
chefer som ddrmed forhoppningsvis i hogre grad kommer att prioritera att registret
anvinds i det dagliga arbetet pé kliniken.

Datakvalitet och missing data

Vid genomgang av missing data visar det sig att pa vissa enheter l4ggs basdata
sannolikt in i registret av en person som inte har priméart behandlingsansvar eller
tillgéng till data om patienten, ex information om tidpunkt f6r debut, diagnos och
remissdatum samt ldkemedelsbehandling. Detta &r information som kan vara svar att
rattvisande fa fram om en patient haft diagnos i ménga r och behandlats inom ett
annat landsting eller pa enhet med annat journalsystem. I arets rapport redovisas
darfor inte siffror pa missing data for dessa parametrar. Antal pdgédende behandlingar

visas i tabell 6 nedan.
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Tabell 6. Rapporterade behandlingar.

Andra lakemedel
Annat epilepsildkemedel

clobazam

eslikarbazepinacetat

etosuximid
fenobarbital
fenytoin
gabapentin
karbamazepin
klonazepam
Kost
lakosamid
lamotrigin
levetiracetam
oxkarbazepin
perampanel
pregabalin
primidon
rufinamid
Stiripental
topiramat.
valproinsyra
vigabatrin
VNS
zonisamid
Total

52
52
95
36
27
75
219
50
1301
149

497
1834
2049

238

105

79
12
19

297
1013
27
87
98
8422

Datauttag NEURO/EPreg 2022-03-28

10
14
13
10
10
18
60
17
252
24

71
245
324

24
19

55
161
19

22
1432

42
38
82
26
17
57
159
33
1049
125

426
1589
1725

194

81
60

16

242
852

78
76
6990

Arsrapport 2021

16
14

34

190
18

92
246
360

36

21

55

150

12
1281

Under 2021 har arbete pagétt att utveckla redovisningen av kvalitetsindikatorer for

vard vid epilepsi och samordningen med barnregistrets parametrar ar i stort slutford.

I och tabell 8 a och b ses viarden for tre av de viktigast kvalitetsindikatorerna sedan

2014, specificerad diagnos, andel kvinnor som fatt information om

graviditets/fertilitetsaspekter samt andel som genomgatt magnetkameraundersokning

av hjarnan vid négot tillfalle. Dessutom andel med minst en ldkarkontakt registrerad.

Av 6757 inkluderade patienter har 40 % av patienternas diagnos subklassificerats,

vilket ar ett matt pa hur detaljerad utredning och bedomnings som gjorts. En bristande

Kklassificering kan riskera felaktig bedomning och behandling. Har &r det svart att uttala

sig om vad som ir en forviantad andel populationen som géar att klassificera, men
rimligen bor 75% kunna fé en specifik epilepsidiagnos. Siffran har sjunkit sedan
foregaende ar vilket kan bero pé att person som lagt in basdata inte har primért

27 /221



Arsrapport 2021

behandlingsansvar och anger darfor ospecificerad epilepsidiagnos. En forbattring kan
véantas i takt med att patienten kommer pa ett aterbesok.

Tabell 7. Registrerade epilepsidiagnoser.

Annan epilepsi 157
Annan fokal partiell idopatisk epilepsi 12
Annan generaliserad epilepsi och andra epileptiska syndrom 157
Barnepilepsi med absenser petit mal (pyknolepsi) 5
Benign barnepilepsi 1
Epilepsi med grand mal efter uppvaknande 4
Epilepsi ospecificerad 2706
Frontallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestérning 16
Frontallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning 44
Generaliserad idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom 509
Generaliserad symtomatisk epilepsi ospecificerad 82
Juvenil absensepilepsi 26
Juvenil myoklon epilepsi 169
Myoklonisk-astatiska anfall, Lennox-Gastauts syndrom 2
Occipitallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestorning 2
Occipitallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestérning 5
Parietallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestorning 2
Parietallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestérning 8
Partiell epilepsi enkel utan medvetandestorning med sekundar generalisering 63
Partiell epilepsi enkel utan medvetandestorning ospecificerad 31
Partiell epilepsi komplex med medvetandestérning med sekundar generaliseri 466
Partiell epilepsi komplex med medvetandestdrning ospecificerad 106
Partiell epilepsi komplex med medvetandestérning psykomotorisk 10
Partiell idiopatisk epilepsi och epileptiska syndrom med lokal bérjan 42
Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med enkla partiella anfa 140
Partiell symtomatisk epilepsi och epileptiska syndrom med komplexa partiella 1612
Primart generaliserad idiopatisk epilepsi ospecificerad 149
Temporallobsepilepsi partiell enkel utan medvetandestdrning 15
Temporallobsepilepsi partiell komplex med medvetandestorning 137
Total 6678

Datauttag NEURO/EPreg 2022-03-28

Vidare saknas minst en kontakt registrerad hos 55% av patienterna i registret, vilket
innebér att den behandlande ldkaren i en majoritet av fallen inte anvénder registret.
Att kontakt saknas tolkas det som att endast basdata lagts in av ndgon annan person,
men att uppfoljning aldrig registrerats, nagot som till stor del beror pa att en enhet i
landet lagt in alla sina patienter pa detta vis och sedan inte implementerat anvindning
av registret for uppf6ljning.

Fortsittningsvis saknas minst en registrerad MR-undersokning hos 75% av patienterna

iregistret utom de som har G40.3 som diagnos, dir sddan utredning ej kréavs. Detta
beddms bero pd samma som ovan, dvs att registret inte aktivt anvéands och det blir av
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denna anledning svart att dra nagra slutsatser om utredningskvalitet som denna
variabel annars ar ett matt pa.

Tabell 8 a och b. Missing values for viktiga indikatorer i EP-reg.

Antal aktuella patienter 41 173 576 1229 2204 3980 4555 6757
Antal aktuella kvinnor 30 101 323 646 1129 2027 2306 3454
Antal aktuella patienter med diagnos G40.1 och

G40.2 19 93 267 499 768 1305 1603 2685
Specificerad diagnos (ej G40.9) 32 148 428 823 1258 2059 2523 4009
Lakarkontakt 39 151 528 915 1514 2078 2545 2981
Information om graviditet/fertilitetsaspekter

given (endast kvinnor) 5 25 110 276 440 661 917 1178
Genomférd Magnetkameraundersdkning

(endast G40.1 och G40.2) 6 41 107 220 342 433 635 1055
Aktuella patienter 100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%
Specificerad diagnos (ej G40.9) 78,0% 85,5% 74,3% 67,0% 57,1% 51,7% 55,4% 59,3%
Lakarkontakt 95,1% 87,3% 91,7% 74,5% 68,7% 52,2% 559% 44,1%
Information om graviditet/fertilitetsaspekter

given (endast kvinnor) 16,7% 24,8% 34,1% 42,7% 39,0% 32,6% 39,8% 34,1%
Genomfdrd Magnetkameraundersékning

(endast G40.1 och G40.2) 31,6% 44,1% 40,1% 44,1% 44,5% 37,0% 39,6% 39,3%,

Datauttag NEURO/EP-reg 2022-03-29

I tabell 9 framgar att av de patienter som har minst en kontakt registrerad saknas
information kring korkort, alternativt att sidan information inte bedomts vara relevant
(exempelvis om personen dr omyndigforklarad eller om hen inte 6nskar ta korkort),
hos endast 21%. Saledes har 79 % nagon gang fatt information kring kérkort, men
endast 41 % har fatt information de senaste tvi dren. Aterkommande information ar
centralt for efterlevnad. Andelen patienter dér detta registrerats bor forstés ligga
narmare 100% eftersom vi inom ramen for vuxenepilepsiregistret endast inkluderar
personer over 18 &rs alder. Detta da ritten till kdrkortsinnehav dr reglerad inom svensk
lagstiftning och for epilepsipatienter finns sérskilda medicinska krav som méste
uppfyllas for fortsatt sddant innehav.

Information om graviditet och fertilitetsaspekter (alternativt har &mnet inte bedomts
aktuellt) saknas hos 17 % av kvinnorna i registret som har minst en kontakt registrerad.
Det dr en tydlig forbattring jaAmfor med foregédende ar (31%). Dock i likhet med
informationen om korkort, har endast 41% fatt information de senaste tva aren. Vad
giller graviditet och fertilitetsaspekter har information om dessa hogsta prioritet (1)
pga. att atgiarden kan minska risken for missbildningar och utvecklingsrelaterade
funktionsnedséttningar samt skapa 6kad trygghet for kvinnor och minska risken for
oplanerad graviditet.

Ytterligare en prioriterad indikator &r om information om riskreduktion &r given. For
patienter med minst en kontakt registrerad var information given hos 77 %. Vilken
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information som getts ar inte specificerad da samtal kring risker méste individualiseras
for att inte skrdimma eller traumatisera patient och nirstdende och da all information
inte galler for alla epilepsiformer, ex information om SUDEP (Sudden Unexpected
Death in Epilepsy).

Registrering av information kring om patienten haft en allvarlig biverkan eller ej var
nagon gang registrerad hos 67 % av patienter med en kontakt registrerad. Allvarlig
biverkan innebér att den foranlett sjukhusvard eller sjukskrivning.

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

Tabell 9. Kvalitetsindikatorer.

Aktuella patienter med minst en kontakt registrerad 2876 st

Aktuella kvinnor med minst en kontakt registrerad 1545 st

Aktuella patienter med information om korkort registrerad 2285 79
Aktuella patienter med senaste registrering innan 2020-01-01 944 41
Aktuella patienter med information om graviditet/fertilitet registrerad 2342 81
Aktuella patienter med senaste registrering innan 2020-01-01 983 42
Aktuella kvinnor med information om graviditet/fertilitet registrerad 1279 83
Aktuella kvinnor med senaste registrering innan 2020-01-01 523 41
Aktuella patienter med information om riskreduktion registrerad 2204 77
Aktuella patienter med senaste registrering innan 2020-01-01 921 32
Aktuella patienter med allvarlig biverkan registrerad 1938 67
Aktuella patienter med senast registrering innan 2020-01-01 950 48
Aktuella patienter med information om anfallskuperande behandling registrerad 2208 77
Aktuella patienter med senaste registrering innan 2020-01-01 879 40,

Datauttag NEURO/EPreg 2022-05-11

Validering av datakvalitet

Vér IT-plattform innehaller flera mekanismer som framjar datakvalitet: pAminnelse att
centrala data for kvalitetsindikatorer saknas, orimliga viarden spérras, ingen fritext for
indikatorer och ytterligare arbete pagar for att underlétta prioritering av de viktigaste
data.

Eftersom registrering av data i epilepsiregistret gors av lakare/sjukskoterska, dvs den

som bedomer och behandlar patienten i samband med kontakt med patienten, anser vi
att validering sker indirekt redan vid registrering.
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Under 2021 har vi inte kunnat frigora nagra resurser for att i efterhand validera data i
registret, Covid pandemin har dven haft negativ inverkan. Epilepsiregistret har inte
validerat datakvaliteten de senaste tre aren, forutom ovan beskrivna rutin.

PROM/PREM
PROM/PREM

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

Patientens Egen Registrering (PER)
Patienten kan via PER fylla i formular for hélsorelaterad livskvalitet (EQ5D) och
psykiskt méende (HAD), allmint maende och patientrapporterad behandling.

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvandning 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 Patientéversikten
och Utdatafunktioner.

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

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

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns méjlighet
att vélja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgidngliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som Gppet
kan jamfora olika vardenheter.

Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgang till de data de sjdlva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullstiandigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt 4r all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

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

Effekten av registrets insatser pa varden

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

Resultaten enligt tabell 9 ir inte goda men kan dnd& pavisa en forbattring av
exempelvis information kring graviditet och fertilitet till patienter som haft en
lakarkontakt. Varje oplanerad graviditet med risk for allvarliga fosterskador pa grund
av olamplig medicinering som kan undvikas, innebar att minst tre personer besparas
konsekvenser som ofta paverkar livet negativt under ménga ar.

Framover kommer vi att skicka kvartalsrapporter till verksamhetschefer for att pavisa

aktuellt status for registrets aktivitet och pa sé sétt paminna om majligheten att f6lja
vardenhetens kvalitet for vard vid epilepsi. Figur 3 visar granssnittet for registret.
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Figur 3. Granssnitt for EP-reg.

Jamlikhet, jamstalldhet och tillganglighet

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

Fordelning i registret mellan mén och kvinnor ar i stort lika vilket speglar prevalensen.

Tabell 10. Fordelning kvinnor och man.

: Tid sedan Duration Alder vid Alder vid Alder vid
Antal aktiva 2 o e £ 8 q 2
5 inklusion i (median ar sjukdomsdebut diagnos rapportarets slut
patienter 5 . . .
registret sedan (median) (median) (median)
Kvinna 3423 2,1 16,5 18,1 28,4 43,4
Man 3251 2,1 15,3 20,0 29,7 46,5
Total 6678 2,1 16,0 19,2 28,9 44,8 |

Datauttag NEURO/EPreg 2022-03-28

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 folja de kvalitetsindikatorer som ndmns under rubriken
Anslutning och anslutningsgrad ovan (s. 23). D& dessa indikatorer tacker viktiga delar
av de centrala nationella riktlinjerna &r fortsatt arbete for att sprida anvindningen av
registret var hogsta prioritet.

Ett arbete tillsammans med Barnepilepsiregistret (BEpQ) ar i det ndrmaste slutfort

med att gora vara register helt kompatibla samt att underlitta 6verforing mellan
registren nar patienterna blir myndiga.
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Vidare har ett 6kat samarbete inletts med Svenska epilepsikirurgiregistret (SNESUR)
for att mer heltdckande kunna folja epilepsipatienters vard via Svenska neuroregister.
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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 &r en kronisk sjukdom som obehandlad leder
till irreversibla skador. Sjukdomen ger drabbade patienter gang- och balanssvéarigheter,
mental svikt och svérigheter med vattenkastningen. Tillstdindet behandlas med en
neurokirurgisk operation, oftast shuntoperation, vid vilken ryggmérgsvitskan 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 4r kraftigt underdiagnostiserat och
sannolikt opereras idag endast ca 20—40 % av alla drabbade patienter. Det saknas idag
enkla och tillforlitliga metoder for att stilla diagnos och férutse 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 genomgar 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, patientens upplevelse av
varden, komplikationer samt ldngtidsuppf6ljning. Behandlingen ska hélla en hog
internationell standard och vara lika oavsett var man bor i Sverige.

NKH ér ett av landets dldsta kvalitetsregister avseende neurologiska sjukdomar.

Registret var rikstackande fram till och med ar 2017, men sedan dess 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 uppfoljningsarbete sker i det
multidisciplindra teamet. Sedan varen 2017 ingir NKH i Svenska neuroregister.

Parametrar och skalor

I NKH registreras:
» Demografiska uppgifter
« Typ av hydrocefalus
- Typ av operation
« Perioperativa komplikationer
« Information om implantat och operation
« Klinisk status fore operation samt uppfoljning tre och 12 manader samt 2, 5 och 10 ar
efter operation. Under 2019 lades d4ven mojligheten att registrera valfria extra
uppfoljningstillfallen till i registret.
« Utfallsmatt inkluderande skalor inom omradena
Géng
o Balans
o Inkontinens
o Kognition
o Funktion i det dagliga livet (modified Rankin scale)
« Livskvalitet (EQ-5D-5L)
« Patientrapporterade erfarenhetsmétt till (PREM) (sedan januari 2021)
« Radiologiska métt fore och efter operation (sedan januari 2021)
« Justeringar av likvorshunten efter operationen
» Komplikationer och reoperationer

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Under 2021 var 6 av 7 hydrocefaluscenter i Sverige anslutna till NKH. Utvecklingen av
antal genomforda operationer per ar i hela Sverige ses i Figur 4 a, dir den minskning i
antalet operationer som ses under 2017 primart forklaras av att det sjunde
hydrocefaluscentret (Skénes universitetssjukhus) da valde att gé ur registret. Under
2019 sags en viss 0kning i antalet hydrocefalusoperationer, men under 2020 bidrog
coronapandemin till ett kraftigt anstrangt lage med instdllda utredningar, operationer
och uppféljningar pa ménga hall, och detta ar sannolikt den frimsta orsaken till det
minskade antalet operationer som genomfoérdes under 2020. Under fjoléret var antalet
operationer tillbaka pd samma niva som fore coronapandemin och sett pa lang sikt sa
ar antalet operationer stadigt 6kande. Figur 4 b visar antalet operationer uppdelade
efter kon. Sedan 2009 opereras fler mén dn kvinnor, och detta ir ett monster som dven
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stimmer 6verens med operationsincidenssiffror som rapportera i internationella
vetenskapliga studier.

a) Antal registrerade hydrocefalusoperationer ar 2004-2021
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Figur 4. Operationsincidens under dren 2004—2021. Dessa utgors bade av
shuntoperationer och ventriculocisternostomier. Den nedgdng som ses ar 2017 beror pd
upphord registrering vid Skdnes universitetssjukhus da de valde att ga ur
hydrocefalusregistret i maj 2017, och nedgdngen 2020 dr sannolikt en effekt av
coronapandemin.

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

Ar 2018-2019 var tickningsgraden fortsatt lika hog vid de sex center som registrerar
patienter, men dé Skanes universitetssjukhus har valt att avbryta registrering i registret
s har anslutningsgraden minskat frin 7 av 7 moéjliga center till 6 av 7 center. NKH har
vid de senaste arens motivering till certifieringsniva fran SKR fatt pApekande om det
bekymmersamma i att ett center har valt att inte registrera data i NKH. NKHs, och
aven Svenska Neuroregisters, styrgrupp instammer till fullo i detta och har sedan
uttridet tagit upprepade kontakter med Skanes universitetssjukhus i detta drende.
Aven under 2021 togs fornyade kontakter med Skines universitetssjukhus for att
synliggora de nyttor som det skulle innebéra for dem att ateransluta till NKH. En
dialog har forts med ansvariga likare och verksamhetschef men trots att de vidtalade
representanterna ser de fordelar som en dteranslutning skulle medfora, sa anser
sjukhuset dven fortsattningsvis att de ekonomiska och personella resurser som kravs
for att genomfora detta saknas i dagslédget. Fortsatt dialog planeras.

For att validera de nuvarande siffrorna for nationell tackningsgrad for NKH sé
genomfors just nu en 6vergripande tdckningsgradsanalys mot Socialstyrelsens register
i samarbete med statistiker fran Kvalitetsregistercentrum (QRC) Stockholm.
Aterkoppling fran Socialstyrelsen vintas under maj 2022.

Datakvalitet

Datatathet och saknade varden

En bild 6ver datatdtheten och saknade varden for ett antal av de grundlaggande
variablerna i NKH under aren 2015, 2020 samt 2021 ses i figur 2. Diagrammen visar
att fran ar 2015 till 2020 dkade rapporteringsgraden for nistan alla variabler. Ar 2020
lag rapporteringsgraden for de mest grundliggande variablerna (datumangivelser,
information om diagnos och operation) pa nirmare 100 % medan rapporteringsgraden
for de preoperativa skalorna 1ag runt ca 9o % och PROM-mattet EQ5D-5L pa 85 %.
Under fjolaret 6kade dven de kliniska variablerna till mellan 94 och 97 % och EQ5D-5L
okade till 96 % vilket var mycket glidjande att se. Ytterligare variablers
rapporteringsgrad for individuella center samt f6r andra diagnoser eller uppdelade per
kon finns att se pé https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-registerdata,/
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Figur 5. Tdckningsgrad for ett antal variabler fran NKH for patienter med diagnosen
iINPH som dr opererade vid ndgot center i Sverige under dren 2015, 2020 respektive 2021.
Jamforelse mellan évriga center och nationen kan ses pd
https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-registerdata,/.
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Validering

En monitorering av samtliga center, for att f6lja upp faktisk tackningsgrad samt
datakvalitet, genomférdes 2017—2018 och utfallet rapporterades i arsrapporten 2018.
Monitoreringen genomfordes korsvis, sa att varje center granskades av en eller tva
representanter fran ett annat center, och uppgifter registrerade i NKH jamférdes med
uppgifter i patientjournal/patientadministrativa system. Avsikten ar att upprepa denna
typ av monitorering med ca 2 ars mellanrum. En ny omgang startade hosten 2020 och
planerades avslutas viren 2021. Pa grund av de anstriangningar i virden som
coronapandemin har inneburit si dr slutdatumet nu framflyttat till halvarsskiftet 2022.
Denna géng kommer monitoreringen att genomforas i form av en vetenskaplig studie
for vilken etiskt godkannande har erhallits (Dnr 2020—02253), och resultatet kommer
att presenteras i en internationell vetenskaplig tidskrift. I maj 2022 terstir endast
fardigstillande av monitoreringen vid ett center.

En validering av datakvalitet har under hésten 2019/vintern 2020 ocksa genomforts i
samarbete med QRC Stockholm. En statistiker frdn QRC genomforde valideringen och
de parametrar som studerades var dubblett- och bortfallskontroller,
ologiska/inkonsistenta kombinationer av variabelvarden, kontroll av orimliga
datumkombinationer, férekomst av otillatna eller orimliga variabelvirden/-datum
samt volymkontroller. Den tidsperiod som kontrollerades var 2004-01-01 till 2019-11-
07 och valideringen omfattade demografiska data samt data fran klinisk
treménadersuppfoljning.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Det finns i dagslaget inga nationella riktlinjer for sjukdomsgruppen hydrocefalus. I
tabell 11 nedan ses fem grundldggande kvalitetsindikatorer som utgor en forutsattning
for att kunna f6lja upp den behandling som ges till denna patientgrupp vid Sveriges sju
universitetssjukhus. Dessa grundliggande métt dr viktiga for att kunna folja 6vriga
kvalitetsindikatorer utgéende ifrdn underdiagnoser, operationstyp samt véntetider
inom véarden. Som framgar av tabellen si ar rapporteringsgraden for dessa variabler
genomgaende hog. Lagst tdckningsgrad har variabeln "Remissdatum” vilket speglar att
det fortfarande finns nagot olika processer i landet for patientgruppens slussning till
specialistutredning. Vi ser dock att denna variabel glddjande nog har fortsatt att oka till
sin hittills hogsta niva under 2021 (sedan 2015) vilket kan vara ett tecken pé att
samsynen i landet 6kar, och/eller att monitorering och genomgéng av datakvalitet i
registret har haft onskad effekt.
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Tabell 11. Grundldggande kvalitetsindikatorer och deras utveckling avseende
tdckningsgrad i % for patienter med iNPH.
2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Diagnostyp 97 98 98 98 100 100 100
Typ av operation 100 100 100 100 99 100 100
Remissdatum 90 86 80 80 85 94 96,5
Operationsdatum 100 100 100 100 100 100 100
Typ av shuntventil 94 92 98 98 100 100 100

Med hjalp av registrets dynamiska virtuella grafer (visualiserings- och analysplattform,
VAP) som finns fritt tillgéngliga for verksamheter och allménhet pa Svenska
neuroregisters hemsida (https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-
registerdata/), dar resultat vid varje center kan jamféras med riket, uppmuntras
respektive center att utveckla sin egen verksambhet i takt med utvecklingen i resterande
delar av landet inom ovanstaende viktiga omréden. Dataunderlaget som VAParna ar
baserade pa uppdateras automatiskt varje natt utgiende ifran registrets data.

Utover dessa dr foljande variabler viktiga kvalitetsindikatorer for att kunna bedoma
hydrocefalusvirden i Sverige 6ver tid:

e Utredningsférfarande

« Vintetider

« Kliniskt utfall pa kort och 1ang sikt

» Komplikationer

« Reoperationer

Vi har under 2019—2021 arbetat med flera av dessa kvalitetsindikatorer, nedan f6ljer
en redovisning av detta arbete.

Utredningsforfarande

Radiologiska undersokningar i samband med utredning av patienter &r essentiella for
att kunna stilla en hydrocefalusdiagnos. Fram tills nyligen s& har inga nationella
riktlinjer for hur radiologer ska rapportera fynd i CT- eller MR-bilder vidare till
neurologer/neurokirurger i rontgensvaret funnits. NKH vill verka for en nationell
samsyn inom detta omrade, och har darfér under 2019/2020 genomfort ett arbete i
samarbete med representanter for berorda discipliner for att harmonisera vilka métt
som ska rapporteras samt dven registreras i NKH. En 6verenskommelse ndddes under
2020 och denna har nu implementerats och registrering av de nya parametrarna
startade i januari 2021. Standardisering av bedomningen av radiologiska
undersokningar vid hydrocefalus bedoms kunna leda till forbattrad diagnostik och
behandling av drabbade patienter.
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Vantetider

Véntetider &r ett fortsatt viktigt forbattringsomréde for NKH. Patientgruppen
forsamras markant vid férsenad behandling, och registret arbetar med olika medel for
att belysa och forsoka forkorta tiden fran remissankomst till behandling. Figur 6
nedan visar andelen patienter som far vard inom vardgarantin (9o + 9o dagar fran
remissankomst till operation) vid samtliga center i Sverige. Denna graf presenteras av
NKH pa SKRs webbsida “Varden i siffror”. Har ar det tydligt att samtliga center ligger
langt under det 6nskade malvardet vilket motsvarar att minst 80 % av alla patienter
ska behandlas inom 180 dagar.

Vantetid fran remiss till operation for patienter med idiopatiskt normaltryckshydrocefalus

Andel INPH-patienter som opereras inam tiden fér viirdgarantin (180 dagar) fréin remissankomst

Svonska Neurorogister

Figur 6. Graf baserad pd data fran NKH som presenteras pd Varden i siffror. Andel
patienter som far vard inom férvdntad tid (90 + 90 dagar fran remissankomst till
operation) vid respektive center samt i riket. Den streckade grona linjen motsvarar
riktvdrdet som onskas uppnds.

For att pé centerniva pa ett battre sdtt kunna kartlagga, forsta och jamfora sina
vantetider relativt 6vriga center i Sverige, har NKH under 2021—-2022 utvidgat sina
grafiska ssmmanstéllningar s att samtliga vintetider kan analyseras och jamforas mot
varandra direkt pa Svenska Neuroregisters hemsida
(https://vap.carmona.se/hydro/VAPar/VAP4/). Tidigare kunde enbart ett center i
taget jamforas mot riket. Till skillnad fran presentationen pé Varden i siffror sa
mojliggor dataframstéllningen pa Svenska Neuroregisters sida dven ingdende studier
av vantetiden mellan 1. Remissankomst och neurologisk undersokning, 2. Neurologisk
undersokning och beslut om operation samt 3. Beslut om operation och operation.
Figur 7 visar vintetiderna mellan dessa tre hallpunkter som utgor det totala
vardforloppet for patienter med iNPH.
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Figur 7. Vintetiden mellan a) remissankomst och neurologisk undersokning, b)
neurologisk undersokning och beslut om operation och c) beslut om operation och
operation for patienter med diagnosen iNPH som dr opererade vid ndgot center i Sverige
under Gren 2015 och 2021. Legend for samtliga tre bilder ses i figur a). Andra tidsperioder
kan ses pa https://neuroreg.se/hydrocefalus/statistik-fran-registerdata/.
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Kliniskt utfall pa kort och lang sikt

Kliniskt utfall mats i NKH med ett antal skattningsskalor for gdng, balans, inkontinens
och dagligt leverne. For att fi 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 kan sedan 2021 beriknas baserad pa
data som till stora delar redan ingér i NKH, och den mélséttning som vi hade under
2020 att ta fram en VAP som visar denna parameter for verksamheterna uppnéaddes
under 2021. Grafen har dven utdkats till att inkludera alla center samtidigt, och
utfallsméttet kan ocksa delas upp efter kon. Figur 8 visar forbattringen enligt iNPH-
skalan 3 ménader efter operation for samtliga center mellan 2016 och 2021.

Forhoppningen ir att detta ska ge de kliniska verksamheterna en mer 6vergripande
bild av situationen rérande utfallsméatt vid den egna enheten i jaimforelse med Gvriga
center i Sverige, och att man déirefter kan vilja att studera enskilda symtom mer i detalj
om s onskas.

Forbiéttring (3 man) i iNPH-skalan* (5 poéng eller mer) / antal patienter med uppféljning
*Patienter som enbart har matvéarden fér en domén ingar ej i grafisk sammanstallning

Kén: alla patienter

Diagnostyp: kemmunicerande & ickekommunicerande
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Figur 8. Stapeldiagrammet visar andelen patienter som har forbdttrats minst 5 podng
pa iNPH-skalan for respektive center mellan dren 2016 och 2021. De sju forsta
kolumnerna representerar individuella center och den Gttonde kolumnen visar
genomsnittet for samtliga center. Observera att data for dessa ar saknas for Skanes
universitetssjukhus, vilket gor att den forsta kolumnen ligger pa noll varje ar.
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PROM/PREM

NKH inkluderade PROM-mattet EQ5D-5L &r 2016. Formuléret lamnas ut till patienter
preoperativt och foljs upp i samband med 3-ménadersuppfoljning efter operation samt
vid brevutskick 2, 5 och 10 ar efter operation. Under 2019 utvecklades ett antal nya
VAPar for att presentera EQ-5D-5L-data pa registrets hemsida. Se figur 9 nedan
rorande patienternas skattade rorlighet a) fore och b) 3 ménader efter operation under
aren 2016—2022. Skalnivaerna "ingen paverkan” och "liten paverkan” okade
substantiellt efter operation samtidigt som nivén "Mycket allvarlig
péaverkan/Of6rmaga” minskade. Detta ar ett gott tecken pa att hydrocefalusoperationen
dven leder till en subjektiv forbittring for patientgruppen. Ovriga doméner finns att se
pé hemsidan (https://vap.carmona.se/hydro/VAPar/EQ5DL/). En skala for
patientrapporterade upplevelsemétt (PREM) specialanpassad fér NKHs patientgrupp
utformades under 2020. Sedan januari 2021 skickas ett PREM-formular ut till samtliga
patienter i samband med uppf6ljning av operation.

Fordelning inom doméanen 'Rérlighet’ (EQ5D-5L)

Operationsdr 2016-2022. Métning preoperativt

Kan: alla patienter

Diagnostyp: kommunicerande & ickekommunicerande

Grafisk sammanstélining visas endast da fem eller fler registrerade varden finns
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Figur 9 a. Presentation av PROM-mattet EQ5D-5L fore operation inom domdnen
"rorlighet".
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Fordelning inom doménen 'Rérlighet’ (EQ5D-5L)

Operationsar 2016-2022. Matning 3 manader efter op.

Kén: alla patienter

Diagnostyp: kemmunicerande & ickekornmunicerande

Grafisk sammanstilining visas endast da fem eller fler registrerade varden finns
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Figur 9 b. Presentation av PROM-madttet EQ5D-5L 3 mdnader efter operation inom
domdnen "rorlighet”.

Patientens Egen Registrering (PER)

NKH erbjuder mojlighet till sjélvregistrering av samtliga formular som skickas ut till
patienten fore och efter operation. Statistik samlas in 6ver antalet som viljer att svara
digitalt respektive via dtersindande av pappersformulir och hittills dr andelen
pappersformular klart 6vervigande for denna patientgrupp. En sannolik orsak till detta
ir patientgruppens relativt hoga alder vid insjuknande (medelélder ca 74 ar), och en
Okning av digitala svar férviantas 6ver tiden.

Aterrapportering

NKH har under de senaste aren arbetet hart med att vidareutveckla alla tillgingliga
aterrapporteringsmajligheter for att frimja verksamhets- och patientnytta. De primira
aterrapporteringsverktyg som nyttjas ar:
« Visualiserings- och analysplattformar (VAP): NKH har i dagsldget 6 stycken VAPar
som tiacker omradena Incidens, kliniskt utfall/komplikationer, vintetider,
patientrapporterat utfallsmatt (EQ5D-5L, tickningsgrad samt tid till registrering.
Utvecklingen av VAParna ar stindigt pagdende, och nagra av de senaste
utvecklingsarbeten som har genomf6rts ar:

o Utveckling av ny VAP for att redovisa patientrapporterat utfallsmatt.

o Inforande aviNPH-skalan i VAP:en for kliniskt utfall.

o Mojliggora redovisning uppdelat efter kon.

o Mojliggora askadliggorande av samtliga center samt riket samtidigt i

respektive VAP.
o Uppdaterade fiargscheman for tydligare &tergivning.
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Diskussion fors just nu om ett antal av VAParna ska 6verséttas till engelska for

okad tillganglighet.
« Datarapporter till kliniska verksamhetsforetradare: NKH har tillsammans med
Carmona utvecklat ett skript som automatgenererar rapporter till respektive
verksamhet. Dessa skickas tillsammans med en sammanfattande text arligen ut till
verksamhetsforetradarna inom neuroomrédet for att ligga till grund for fortsatt
verksamhetsutveckling.
« Svenska Neuroregisters hemsida: NKH har en hemsida under Svenska Neuroregister
(https://neuroreg.se/hydrocefalus/). En analys av bestksstatistiken visar att hemsidan
ar vilbesokt, och att det inte minst &r de filmer som NKH har tagit fram som vécker
besokarnas intresse. Hemsidan syftar till att sprida information om sjukdomen
hydrocefalus och dess behandling, samt att redovisa de data som arligen samlas in frén
Sveriges utredande och behandlande kliniker.
« NPH-foreningen: NKH samverkar med patientorganisationen "NPH-foreningen i
Sverige” (https://www.nphforeningen.se/) for spridning av kunskap om sjukdomen
hydrocefalus i hela landet.
« Neuroférbundets hemsida: NKH har under 2022 bidragit med material till en egen
flik p& neuroférbundets hemsida (https://neuro.se/diagnoser/hydrocefalus/). Aven
denna syftar till att sprida information om sjukdomen hydrocefalus, samt att hénvisa
vidare till ytterligare information om NKH under Svenska Neuroregister.

Effekten av registrets insatser pa varden

NKH far fortlopande dterkoppling frin verksamheterna rérande att registrets data och
virtuella dynamiska grafer (VAPar) anvinds for att kvalitetsforbattra den egna varden.
Nedan foljer konkreta exempel som har dterkopplats till NKHs styrgrupp under 2021
och 2022:

1. Vid Karolinska universitetssjukhuset har en utfallsstudie baserad pa uppgifter
fran NKH genomforts. Har tittade man pa géng, fallolyckor, EQ5D-5L och
mental kapacitet och NKH utgjorde ett vardefullt underlag for att utreda
Kkliniskt viktiga fragestillningar inom dessa omraden. Detta &r det forsta
forbattringsarbetet som underséker Karolinskas iNPH-patienters
postoperativa utfall. I praktiken &r detta en vardkvalitetsstudie som objektivt
klargjorde for Karolinska universitetssjukhuset att de bor fortsiatta med den
utredning och behandling som fér narvarande ges till denna patientgrupp.
Arbetet tydliggjorde ocksé att centret bor héja sin kvalitet avseende
information till patienter angaende utfallet av deras operation.

2. Karolinska universitetssjukhuset har dven pé basen av data fran NKH studerat
komplikationer relaterade till vardtid efter en shuntoperation. Ytterligare
frageformular ddr patienterna sjilva far beskriva sin upplevelse av
varden/vérdtiden/komplikationer har inkluderats. Ingen har tidigare fragat
denna patientgrupp avseende deras vardupplevelse i samband med
shuntoperationer pa Karolinska. Nar data fran denna studie har analyserats
kommer véardtiden av dessa patienter att ses 6ver och ddrmed ger de
insamlade uppgifterna en direkt effekt i virdverksamheten.
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Vid Norrlands universitetssjukhus har data frdn NKH anvénts {or att soka reda
pé patienter som har fatt sin likvorshunt omstilld till fel viarde pé grund av ett
tillfalligt fel i omstallningsapparaturen. Tack vare registret kunde dessa
patienter enkelt hittas och de felaktiga omstéllningarna kunde justeras till en
korrekt niva.

Karolinska universitetssjukhuset och Sahlgrenska universitetssjukhuset har
vid upprepade tillfallen under de senaste &ren anvint data frain NKH samt
NKHs utskickade verksamhetsrapporter for att arbeta fram en 16sning mot de
langa véntetider som registret tydligt kan pavisa, bland annat
kokortningsinsats under 2022. Ingen annanstans finns véntetiderna sa tydligt
sammanstéllda och tillgédngliga f6r analys av vardflodet. Rapporterna utgor ett
viktigt underlag for diskussion och fungerar som ett effektivt
pétryckningsmedel for att genomfora verksamhetsférandringar som gynnar
den patientnéra varden.

Ar 2021 infordes radiologiska matt i NKH, och detta har redan medfort tydliga
kliniska forbattringar. Processen att enas runt vilka radiologiska métt som ska
mdtas, rapporteras och registreras gjorde att samsyn till viss del skapades
redan infor inforandet i registret, och Akademiska universitetssjukhuset och
Sahlgrenska Universitetssjukhuset rapporterade i inledningen av 2022 att
kliniken nu erhaller tidigare och tydligare svar med hogre kvalitet vid
kommunikationen med de neuroradiologer som &dr knutna till patientflodet.

Linkopings universitetssjukhus rapporterar att de har beslutat att infora en
postoperativ rontgen 3 manader postoperativt for att sdakerstilla att shuntens
placering ar korrekt. Detta dr en direkt f6ljd av att NKHs data tydligt pavisade
att Linkoping var det enda center som inte genomforde denna postoperative
kontroll, och efter nationella koncensusdiskussioner bedomdes att denna
uppfoljning bor ingé i en god och patientsidker vard vid samtliga
hydrocefalusenheter i Sverige.

Ett nitverk for fysio- och arbetsterapeuter har bildats tack vare dessa
yrkesgruppers engagemang inom NKH. Nitverket vixer allt mer och arbetar
bland annat med verksamhetsnira frigor sa som fysisk traning och aktivitet
fore och efter operation.

En annan viktig faktor som indikerar vardkvalitet &r i vilken omfattning
komplikationer uppstar efter behandling. Det ar givetvis svart att sdkerstilla i hur stor
grad NKHs 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 nedatgaende
trend inom totala antalet komplikationer som nu kan redovisas via data fran NKH (se
figur 10). Detta ar en effekt som pa ett mycket tydligt sdtt kommer patientgruppen till
gagn. For att mojliggora ytterligare analyser och jamforelser har NKH under
2021/2022 dven infort madjligheten att jamfora alla centers komplikationer mot
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varandra (figur 10 b). Dessa data har varje verksamhet fri tillgang till pa Svenska
Neuroregisters hemsida, och forhoppningen ar att detta ska stimulera till fortsatt
verksamhetsutveckling for att driva center med ett hogre antal komplikationer i
riktning mot de center som har ett ligre antal komplikationer.

Patienter med en eller flera komplikationer / antal operationer
Kén: alla patienter

Diagnostyp: kommunicerande

Diagnos: idiopatisk NPH
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Figur 10. a) Total andel komplikationer per ar for samtliga center. Grafen visar en
positiv trend med ett minskat antal komplikationer dver dren. b) Total andel
komplikationer uppdelat pa respektive centrum under dren 2004 till och med 2021.
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Registrets prioriterade omraden ar:

« Representera NKH pé den internationella kongressen “Hydrocephalus 2022” i
Goteborg hosten 2022.

« Avsluta och sammanfatta den monitorering mellan samtliga center som paborjades
2020.

« Fo6lja och stotta NPO neurologi om Hydrocefalus hos vuxna utses till ett omréde for
vilket beskrivning av vardforlopp ska tas fram. Beslut vintas hosten 2022.

« Fortsatta att skicka ut verksamhetsrapporter till samtliga verksamhetschefer vid de i
registret ingdende centren.

« Arbeta med ett antal forskningsstudier baserade pé data fran NKH, bade pagéende
och nya.

» Genomfora en tackningsgradsanalys i samarbete med Svenska neuroregister och QRC
Stockholm.

« Skapa en engelsk version av registrets hemsida.

« Skapa en engelsk version av ett par av registrets VAPar.
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Inflammatorisk polyneuropati

Bakgrund och syfte

Neuropati ir ett sjukdomstillstdnd dér 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. Den akuta formen av
inflammatorisk polyneuropati kallas for Guillain-Barré syndrom (GBS). De kroniska
inflammatoriska neuropatierna bestar av Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
Polyneuropati (CIDP), Multifokal Motorisk Neuropati (MMN) samt Paraproteinemisk
Demyeliniserande Neuropati (PDN). Inflammatoriska polyneuropatier har en 1ag
incidens och anses vara bland de ovanligare, mer séllsynta former av neurologisk
sjukdom. Dessa olika subtyper har gemensamt i att de orsakas av inflammation riktad
mot perifera nerver, men skiljer sig betraffande huruvida kansel, muskel eller
autonoma nerver mest drabbats samt allvarlighetsgrad av nervpaverkan.

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

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
polyneuropati (CIDP)

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 cirka 2—5/100 000, medan
ldersrelaterad incidens av CIDP ar hogre for dldre personer én for yngre och drabbar
mén nagot oftare &n kvinnor. CIDP leder obehandlad till ett uttalat gdnghandikapp dar
nistan alla personer med denna sjukdom forlorar férmégan att g oberoende av
hjalpmedel. CIDP kan vara svért att diagnostisera, vilket leder till att patienter med
sjukdomen gar miste om behandlingsmdjligheten. Med en tidig diagnos svarar CIDP
relativt vl pd immunterapi, men terapiresistens ar tyvarr inte ovanlig pa sikt. Inga
pélitliga nationella register 6ver patienter med CIDP férekommer énnu i virlden med
undantag for i Holland.

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN) ar en relativ ovanlig form av kronisk
inflammatorisk polyneuropati med en prevalens pa cirka 1/100.000. Sjukdomen
drabbar enbart de motoriska nerverna i lemmarna, med start oftast i ena armen.
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Symtomen tilltar 6ver tid och leder till pataglig muskelforlust och svaghet i armar och
ben. Diagnosen &r svir att stélla och ibland diagnostiseras patienter med MMN
felaktigt som ALS. MMN svarar som regel bra pd immunterapi med immunologin, men
langtidsprognosen dr hogst varierande. Inga palitliga nationella register 6ver patienter
med MMN férekommer annu i virlden med undantag for i Holland. Tidigare diagnoser
som fanns med i IPN-registret, men som ar numera enbart med som
forskningsdiagnoser i Stockholm

Guillain-Barré syndrom (GBS)

GBS ir till skillnad frdn 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 14gt bland landets neurologer. Diarmed har det sedan 2017 beslutats om att
exkludera GBS fran nationella registret och ha det kvar enbart som ett
forskningsbaserat register i Stockholm tills vidare.

Paraproteinemisk Demyeliniserande
Neuropati (PDN)

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 ar cirka 2/100 000 dar méan drabbas
nagot oftare &n kvinnor. Risken for att insjukna i PDN okar med stigande alder.

Symtomen bestir av gdng- och balanssvarigheter, domningar i fétter och armtremor.
Ménga med IgM-relaterad PDN diagnostiseras felaktigt som idiopatisk &ldersrelaterad
neuropati och gar di miste om behandlingsméjlighet med immunterapi. Inga pélitliga
nationella register 6ver patienter med PDN férekommer dnnu i varlden. Patienter med
PDN handliaggs frimst av hematologer i Sverige och inte neurologer, vilket forklarar
den laga tackningsgraden av PDN i IPN-registret. Darfor har det under 2021 beslutats
att PDN exkluderas fran nationella registret, men ar kvar enbart som ett
forskningsbaserat register i Stockholm tills vidare.
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Datakvalitet

Datatathet

Datatathet fér Riket Hela IP registret (GBS+CIDP+MMN+PDN)
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Figur 11. Andel registreringar for samtliga diagnoser i IPN-registret som har debut-,
diagnos och remissdatum 2022-05-10.
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Figur 12. Andel registreringar for CIDP i IPN-registret som har debut-, diagnos och
remissdatum 2022-05-10.
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Figur 13. Andel registreringar for MMN i IPN-registret som har debut-, diagnos och
remissdatum 2022-05-10.
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Missing value

Information om andel patienter med befintliga data i IPN-registret

Inflammatoriska Neuropatier (IPN) registret:

+ Diagnos ICD

» Lakarbestk (alla besdk/kontakter visas) (endast CIDP och MMN)

» Behandling (inklusive reg. “Ingen behandling”) (endast CIDP och MMN)
« Handstyrka provad (endast CIDP och MMN)

» INCAT
Table 11: Inflammatoriska Neuropatier-tabb-antal
2014 2015 2016 017 2018 2019 2020 2021
Antal aktuella patienter 32 68 267 306 J6R 412 454 481
Diagnos 1CD 32 68 267 306 d68 412 454 481
Likarbesik (endast CIDP/MMN) 2 23 23 110 125 148 177 203
Behandling (endast CIDP/MMN) 2 24 113 150 173 195 225 242
Handstyrka (endast CIDP/MMN) 0 20 45 T2 100 137 165 T
INCAT 1 a1 o7 128 159 205 238 256
Antal aktuella CIDP + MMN 3 ar 161 109 239 264 208 318
Table 12: Inflammatoriska Neuropatier-tabb-percent
2014 2015 2016 017 2018 2019 2020 2021
Antal aktuella patienter 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0
Diagnos 1CD 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0
Likarbesik (endast 66.7 85.2 51.6 50,3 546 6.1 59.4 638
CIDP/MMN)
Behandling (endast 66.7 85.9 T0.2 75.4 73.5 73.0 708 76.1
CIDP/MMN)
Handstyrka (endast 0.0 74.1 28.0 6.2 437 51.9 5a.4 5.7
CIDP/MMN)
INCAT 3.1 45.6 36.3 41.8 432 49.8 52.4 532

Figur 14. Missing values for viktigaste indikatorerna i IPN-registret. Datauttag 2022-04-
26.

Validering

Reliabiliteten av data i IPN-registret kontrolleras pa tva sitt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. IPN-
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.

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

Arbete med att validera CIDP och MMN data pé nationell basis inleds under 2022 med
hjalp av 6ppenvardsdatabasen pa Socialstyrelsen, Patientregistret (PAR) for att
bekrifta tdckningsgraden. For information om genomfort valideringsarbete for
Stockholmdata var god se under rubriken forskningsprojekt i Verksamhetsberattelsen

(s. 40).
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Antalet registrerade patienter i Inflammatoriska polyneuropati (IPN) -registret t.o.m.
2022-05-30 ar 496 stycken.

Kvalitetsregister for: inflammatoriska neuropatier (Riket)

4.7 62.7%

Antal reg per 100.000 invinare 2021 Har minst ett a ar pa e behandling

Figur 15. Totala antalet patienter i IPN-registret innefattande GBS, CIDP, MMN och
PDN. Datauttag 2022-05-30.

Anslutningsgrad
IPN-registrets anslutningsgrad: 27 av landets 30 enheter (tabell 12) som vardar
patienter med inflammatorisk polyneuropati ar anslutna till IPN registret.

Tabell 12. Utveckling av anslutningsgraden 2014-2021.
2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal deltagande regioner 4 4 9 11 12 141 14 14
Antal registrerande enheter 3 7 12 15 19 22 25 27
Antal enheter nationellt i malgruppen 30 30 30 30 30 30 30 30
Anslutningsgrad (%) 1 23 40 50 63 73 83 90

Tabell 13. IPN-registrets aktivitet i registerarbetet per region i landet over tid.

Enhet 2003 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 Totalt

Bollnds 0 0 0 0 1 1 3 0 1 0 0 0 0 6
Boras 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 1
Centrum for neurologi Stockholm 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1
Danderyd 0 0 0 0 2 1 6 2 3 4 1 5 3 27
Eskilstuna 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 1 0 0 3
Falun 0 0 0 0 0 0 0 0 0 7 0 0 0 7
Gavle 0 0 0 0 0 0 0 2 B 0 0 0 0 5
Hassleholm 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 2 3
Karolinska 2 11 6 5 4 34 57 23 61 22 18 23 2 268
Kristianstad 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 2 1 0 4
Kungsbacka 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 1
Landskrona 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 0 0 2
Lund 0 0 0 0 0 0 0 0 1 10 5 2 2 20
Malmo 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 4 0 2 6
Neurologiska kliniken Linképing 0 0 0 0 1 0 19 1 0 0 0 1 0 22
Norrkdping 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 1 2
Nykoping 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1
Ryhov 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 1 1 0 3
Sahlgrenska 1 0 0 1 0 0 92 5 1 4 5 4 0 113
Trelleborg 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 1
Trollhattan 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 1
Umed 0 0 0 0 0 0 3 1 3 2 0 0 0 9
Uppsala 0 0 0 0 0 0 19 3 1 0 0 0 0 23
Viéstras 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 1 0 0 2
Angelholm 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
Orebro 0 0 0 0 0 0 0 2 0 1 12 1 0 16
Ostersund 0 0 0 0 0 0 3 0 1 0 0 2 0 6
Total 1 11 6 6 8 36 205 41 77 53 53 43 12 554
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Tabell 14. Avspeglar aktiviteten i registerarbetet per registrerande enhet.
Totalt antal Aktuella Avslutade
registrerade patienter patienter
Karolinska 268
Sahlgrenska 113
Danderyd 27
Uppsala 23
Neurologiska kliniken Link6ping 22
Lund 20
Orebro
Umea
Falun
Bollnds
Malmé
Ostersund
Gavle
Kristianstad
Eskilstuna
Hassleholm
Ryhov
Landskrona
Norrkoping
Vistras
Boras
Centrum for neurologi Stockholm
Kungsbacka
Nykoping

Enhet

N
=N O W
©o U o O

=W
v N

=
o

[N
(2]
= =
v 0o

P PR, A BAN

Trelleborg
Trollhattan
Angelholm
Total
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PR R RRPRRERRPNNNW®WWREOODO VN ®©

g

493 61

Datauttag NEUROreg/IPN 2022-04-26
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Figur 16. Grafen ovan visar antalet patienter med debut-, diagnos och inklusionsdatum
per Gr. Datauttag 2022-06-15.

60 /221



Arsrapport 2021

Tackningsgrad
Tackningsgrad for IPN-registrets tva diagnosgrupper CIDP och MMN framgér av
tabell 15, och jaimforelse med tackningsgraden frin aren innan i tabell 16.

Tabell 15. Tdckningsgrad IPN-registret.

CIDP 286 350 81%
MMN 82 100 82%
Totalt 330 450 82%

Datauttag NEUROreg/IPNreg 2022-04-26

Tabell 16. Antal patienter med respektive underdiagnos jamfort med forvdntat antal
(prevalensbedomning), samt tdckningsgrad for 2019-2021.

2019 2020 2021
CibP 203 300 68% 229 300 76% 286 350 82%
MMN 69 100 69% 71 100 71% 82 100 82%
Totalt 272 400 68% 300 400 75% 368 450 82%

Sedan foregiende arsrapport fran 2020, har ytterligare 68 patienter med kronisk
inflammatorisk polyneuropati (CIDP, MMN) registrerats nationellt.

CIDP
Nationell prevalensen forvintas vara 3.5/105. Detta ger oss en aktuell tickningsgrad pa
81,7% och en nationell prevalens pa 2.77/100.000.

Tackningsgraden har 6kat fran 76% under 2020 till 81,7% trots att nationell prevalens
har uppgraderats fréan 3 till 3.5 fall per 100.000.

MMN
Nationell prevalensen forvintas vara 1/105. Detta ger oss en aktuell tickningsgrad pa
82% och en nationell prevalens péd 0.79/100.000.

Téackningsgraden har okat fran 71% under 2020 till 82%

Antal nya registrerade patienter med CIDP har tydligast 6kat i Orebro, Vistra Gotaland
och Stockholm (Karolinska och Danderyds sjukhus) under 2021.

Notera att tdckningsdata for patienter med diagnoser GBS och PDN inte lingre

redovisas, eftersom dessa tva diagnoser har enligt tidigare beslut omvandlats till
forskningsrelaterade diagnoser.
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Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Fliken for CSF (cerebrospinal fluid/ryggmargsvatska) har justerats och gjort det
mojligt att markera om CSF-data helt saknas i patientens journal. P4 sé sitt minskas
andel missing data pa grund av avsaknad av CSF data.

Fortsatta uppdateringar av Neurodashboard har gjorts under 2021.

Nuvarande kvalitetsindikatorer, och andel rapporterade resultat for dessa variabler
bland alla registrerade patienter, tabell 17, utveckling per ar; tabell 18, total antal
registreringar.

Tabell 17. Kvalitetsindikatorer och rapporteringsgrad for CIDP och MMN i IPNreg.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal sktuella patienter 1000 1000 1000 10000 1000 100.0 1000 100.0
Diagnos ICD 1000 1000 1000 1000 1000 1000 1000 100.0
Likarbessk (endast 667 852 516 553 546 561 504 638
CIDP/MMN)
Behandling (endast 667 880 702 Y54 75 TR0  v5E 761
CIDP/MMN)
Handstyrka (endast 00 741 280 362 437 519 554 557
CIDP/MMN)
INCAT 31 456 363 418 432 488 524 532

Tabell 18. Totalt antal registreringar av INCAT, RODS och handstyrka samt antal
patienter med minst en registrering av dessa.

VELEL CiDP (c]: MMN PDN Totalt

Total Number of RODS Scores 1218 413 60 1691
Numer of patients with at least one RODS Score 150 47 17 214
Total Number of INCAT Scores 1206 1 249 69 1525
Number of patients with at least one INCAT Score 215 1 58 20 294
Total Number of Handstyrka Scores 1874 19 609 64 2566
Number of patients with at least one Handstryrka Score 147 11 46 15 219

Datauttag NEUROreg/IPN 2022-04-26

Diskussion fors med arbetsterapeutrepresentanter om att addera ytterligare en
skattningsskala vid namn Gripp-IT till IPN-registret for att mata handstyrkan.
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PROM/PREM
PROM/PREM

Patientrapporterade métten bestar av egenskattning enligt INCAT och RODS skalor,
livskvalitet enligt EQ-5D-5L och RAND-36 skalorna, arbetsforméga for patienter <65
ar och PASS-fragan.

Patientens Egen Registrering (PER)

Tabell 19. Patientens rapporteringsgrad i Patientens egen registrering (PER).

Danderyd 1 1
Karolinska Huddinge 1094 273 79 55
Karolinska Solna 33 6 8 2
Landskrona 3 1
Lund 33 8 16 5
Malmo 3 3
Sahlgrenska 6 6 1 1
Total 1173 293 109 63

Datauttag NEUROreg/IPN 2022-04-26

Det &r en fortsatt 1ag anviandning av PER bland patienter i IPN-registret. Flertal
patienter pa Karolinska Universitetssjukhuset fortsitter att rapportera in
PROM/PREM pé pappersformulér, vilket sedan fors in i IPN-registret av
behandlingsskoterskor pa avdelningen.

Aterrapportering

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

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientéversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbesoket, se figur 17. Hir sammanfattas den information som behandlande
lakare behéver som utgéngspunkt for beséket och for de beslut som behéver tas. Detta
ar troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling och det som
motiverar till rapportering i IPN-registret. Patientoversikten har ocksa den fordelen att
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data om patienterna hela tiden anvénds och ddrmed granskas och f6ljaktligen
kvalitetssakras.
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Figur 17. Exempel pa oversiktsbild hos en patient med CIDP.

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, frin nationell niva
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns méjlighet
att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgingliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jamfora olika vardenheter.
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497 4.8 62.6% 47.3%
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Figur 18. Bild fran Neurodashboard gdllande antal registreringar per region for
inflammatoriska neuropatier.

Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgang till de data de sjdlva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullstandigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. P& detta satt 4r all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dér enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till férdefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vira patienter” med mera.
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Effekten av registrets insatser pa varden

Effekt pa val avimmunterapi samt bedémning av dess
effektivitet.

Intravendsa immunoglobuliner (IVIg) ar for niarvarande de dyraste likemedel som
belastar lakemedelsbudgeten pa neurologiska kliniker i Sverige. Huvudindikation for
anvandning av IVIg ar inflammatoriska polyneuropatier. Kortison ar ett billigare
alternativ for behandling av vissa inflammatoriska polyneuropatier sdsom CIDP, men
anses inte vara lika effektiv som IVIg for behandling av svérare fall av CIDP.

Fordelning av behandlingar (alla pgggende}

Solu-Medrol
SCIG
rituximab
Prednisolon
IVIG

Annan

1
a 0.1 0.2 0.3 0.4 0.5

Andel
Figur 19. Data fran Neurodashboard 2022-05-30 for registrerade behandlingar for
samtliga typer av inflammatorisk polyneuropati.

Data frén IPN-registret tilldter nu jamforelse av IVIg-anvindning mot CIDP mot
regioner. Regioner som har fler an 10 behandlade patienter med CIDP &r Stockholm,
Uppsala och Vistergotland.

I graferna nedan ser vi att Stockholm ar den enda enhet/stad som anviander kortison
for behandling av CIDP och att en storre andel avimmunoglobulinbehandlade
patienter med CIDP har gétt 6ver till subkutan behandling med immunoglobulin
(SCIg). Eftersom SCIg administreras av patienter sjidlva i hemmet vore det relevant att
se om kostnader for behandling av dessa patienter minskat pa Sahlgrenska. Eftersom
kortison okar sannolikheten att uppna en remission av CIDP kommer
remissionsandelen for CIDP att behova jamforas mellan Stockholm och 6vriga regioner
ilandet som inte anvénder sig av kortison.

Data fran IPN-registret talar emot att kortison skall vara ett simre alternativ for
behandling av patienter med CIDP jamfort IVIG, eftersom medelvirde pa handstyrkan
och RODS-CIDP skalan bland kortison- vs. IVIg-behandlade patienter med CIDP inte
skiljer sig signifikant.
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Férdelning av behandlingar (alla peolgaoende)
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Figur 20. Fordelning av behandlingar i Region Skdne jamfort med évriga i landet.

Fordelning av behandlingar (alla pgggende)
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Figur 21. Fordelning av behandlingar i Vastra Gétalandsregionen jamfort med 6vriga i
landet.

Férdelning av behandlingar (alla pgga"ende)
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Figur 22. Fordelning av behandlingar i Region Stockholm jamfort med dvriga i landet.

Andel patienter med inflammatorisk polynneuropati som ligger pd INCAT p4 4 eller

lagre har definierats som nationellt matt pa en god terapieffekt. Data fran IPN-registret

visar att terapimal har uppfyllts bland patienter med CIDP och MMN som har
registrerade behandlingar i IPN-registret.

- Medelvirde pa INCAT pa de 143 patienter med CIDP som stir/stétt pa behandling
med immunoglobulin ligger pé 2.2.
- Medelvirde pa INCAT pa de 47 patienter med MMN som stér/statt pd behandling
med immunoglobulin ligger pé 2.3.
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Utveckling over tid

Savil anslutningsgrad som tidckningsgraden for IPN-registret 6kar for varje ar. En ny
utveckling for registret har varit att avgriansa sig vad géller antal underdiagnoser for att
oka intresse for registrering bland kliniskt aktiva neurologer i landet, som ansvarar for
langtidsuppfoljning av CIDP och MMN, men inte GBS och PDN. Validering av
Karolinska data i IPN-registret under ar 2020 visade en god samstdmmighet mellan
patientdata i IPN-registret och i patientens journal TakeCare, samt en mycket hog
andel patienter i IPN-registret vars diagnoser CIDP, PDN och MMN stdmde med
internationella kriterier och blev dirmed validerad. Valideringsarbete for CIDP och
MMN pégar nu pa nationell niva. Grad av missing data forblir h6g, men minskar
successivt for varje ar pa nationell basis. IPN-registret behandlingsdata borjar kunna
anvandas for att gora regionala jamforelser avseende terapival och effektivitet vid
inflammatoriska polyneuropatier.

Skillnader i resultat mellan enheter

Det férekommer regionala skillnader avseende antal ldkarbesok per &r och antal
rapporterade behandlingar. Medan Region Stockholm och Vastergotland ligger i topp
som tidigare ar, ser vi nu alltmer data inkomma frin Universitetssjukhusen i Orebro
och Linkoping. Region Norrland fortsatter att vara underrepresenterad. Se nedan
tabell 20 och tabell 21.

Tabell 20. Antalet besdk och behandlingar per ar.

Karolinska 268 948 1112 340 519 506 130
Sahlgrenska 113 200 85 38 77 58 36
Danderyd 27 123 13 0 83 65 22
Uppsala 23 59 0 0 123 5 3
Neurologiska kliniken Linkoping 22 35 6 0 50 54 16
Lund 20 40 33 2 2 21 16
Orebro 16 2 0 0 3 21 14
Umead 9 30 6 10 30 11 6
Falun 7 14 0 0 14 1 1
Bollnés 6 18 2 9 18 10 3
Malméo 6 13 6 3 0 9 7
Ostersund 6 8 3 3 8 8 3
Gavle 5 14 9 0 15 13 2
Kristianstad 4 0 1 0 41 15 5
Eskilstuna 3 12 7 0 10 13 3
Hassleholm 3 2 0 0 0 3 3
Ryhov 3 3 1 0 3 5 2
Landskrona 2 2 0 1 2 2 2
Norrképing 2 0 0 0 1 1 1
Vasteras 2 1 0 0 2 2 1
Boras 1 0 0 0 0 0 0
Centrum for neurologi Stockholm 1 0 0 0 3 0 0
Kungsbacka 1 0 0 0 1 0 0
Nykoping 1 1 1 0 1 4 3
Trelleborg 1 0 0 0 0 1 1
Trollhattan 1 0 0 0 0 0 0
Angelholm 1 0 0 0 1 2 0
Riket 2022-04-26 554 1525 1285 406 1007 830 280
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Tabell 21. Information om datamdngd fordelat pa respektive registrerande enhet.

Totalt antal
Totalt antal

Totalt antal Totaltantal EQS5D-3L

Aktuella Avslutade inkluderade
. . registrerade
patienter patienter under
rapportéret

Totalt antal Totalt antal Totalt antal EQSD-
registreringar EQ5D-5L 5L registreringar
registreringar under registreringar under rapporaret

rapporéret

registrerade
patienter

Bollnas 6 5
Borés 1 1
Centrum fér neurologi Stockholm 1 1
Danderyd 24 22
Eskilstuna 3 3
Falun

Gavle 5 5
Huddinge 232 201
Héssleholm 1 1
Kristianstad 4 4
Kungsbacka 1 1
Landskrona 2 2
Lund 18 17
Malmd 3 3
Neurologiska kliniken Linképing 22 18
Norrképing 1 1
Nykoping 1 1
Ryhov 3 3
Sahlgrenska 112 97
Solna 32 31
Trelleborg 1 1
Trollhéttan 1 1
Umea 9 8
Uppsala 23 19
Vasteras 2 2
Angelholm 1 1
Orebro 16 15
Ostersund 6 6
Total 538 477

Datauttag NEURO/IPNreg 2022-03-28
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Skillnader i resultat mellan regioner

Tabell 22 visar regionala skillnader mellan antal fall av CIDP och MMN registrerade.
I forhéllande till befolkningsunderlaget, fortsitter Umea att vara underrepresenterad i

IPN-registret.
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Tabell 22. Antal patienter per diagnos och enhet i IPN-registret tom 2021-12-31.

Region och enhet GBS PDN CIDP MMN Totalt
Norra 4 3 13 13 33
Bollnds 1 1 1 3 6
Falun 3 4 7
Gavle 2 3 5
Umea 4 5 9
Ostersund 1 2 2 1 6
Stockholms region 97 27 137 30 291
Centrum for neurologi 1 1
Danderyd 1 2 20 1 24
Karolinska 95 25 117 29 266
Sydostra 1 1 18 6 26
Linkoping 1 1 15 5 22
Norrkoping 1 1
Ryhov 3 3
Sédra 2 1 23 5 31
Hassleholm 1 1
Kristianstad 1 2 1
Kungsbacka 1 1
Landskrona 1 1 2
Lund 17 1 18
Malmo 2 1 3
Trelleborg 1 1
Angelholm 1 1
Uppsala-Orebro 1 35 9 45
Eskilstuna 1 2 3
Nykoping 1 1
Uppsala 18 5 23
Vasteras 2 2
Orebro 12 4 16
Vastsvenska 48 1 49 17 115
Boras 1 1
Sahlgrenska 48 48 17 113
Trollhattan 1 1
Totalt 152 34 275 80 541

Datauttag NEURO/IPNreg 2022-03-28

Jamforelser mellan kon

Andel min med inflammatorisk polyneuropati 6verstiger andel kvinnor, men detta
beror inte pa en underregistrering av kvinnor, utan ar férvantad. Samtliga subtyper av
inflammatorisk polyneuropati 4r ndmligen mer prevalenta bland mén an kvinnor.

Tabell 23. Information om olika tidsintervall och skillnader mellan kvinnor och mdn.

Antal Tid sedan inklusion Duration (median  Alder vid L Alder vid
. o . . 5 Alder vid diagnos >
aktiva i registret (median arsedan sjukdomsdebut rapportarets slut

patienter antal ar) sjukdomsdebut) (median) (median) (median)
Kvinna 173 4,2 9,0 54,8 56,2 63,7
Man 303 5,0 8,5 53,0 55,2 63,8
Total 477 5,0 8,7 53,2 55,5 63,7,
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Jamlikhet, jamstalldhet och tillganglighet

Analys av inrapporterade data frin de olika enheter i IPN-registret avslgjar ingen tydlig

underregistrering pé basis av kon eller alder vid diagnos, se tabell 23. Pa Karolinska
ar andelen man till kvinnor med inflammatorisk polyneuropati ddremot det motsatta,

dvs patienter med inflammatorisk polyneuropati pa Karolinska &r till 64% kvinnor. Det

ar for narvarande oklart varfor fler kvinnor an man diagnostiseras med inflammatorisk

polyneuropati pa Karolinska Universitetssjukhuset, men analys pagar.

De enheter som rapporterat enbart fital patienter har patienter med en ldgre
debutélder 4n de enheter som rapporterat flest patienter. Oklart om detta beror pa
slump eller en systematisk skillnad mellan enheter.

Tabell 24. Information om tidsintervall fordelat pa de registrerande enheterna.

Bollnas 5 5,9 23,5 48,2 52,4 61,6
Boras 1 3,8 84,4
Centrum for neurologi Stockholm 1 5,3 5,4 44,8 44,8 50,1
Danderyd 22 3,1 58 55,1 55,8 63,9
Eskilstuna 3 2,5 2,9 63,8 63,0 66,3
Falun 7 2,6 14,5 62,6 47,2 53,7
Gévle 5 3,8 4,0 35,4 48,1 51,7
Huddinge 201 4,1 9,0 53,2 54,4 63,6
Hassleholm 1 0,2 20,0 42,5 42,6 62,5
Kristianstad 4 1,7 11,3 39,2 43,1 59,8
Kungsbacka 1 4,3 41,3 46,9
Landskrona 2 1,6 4,0 57,8 59,3 61,8
Lund 17 2,3 10,2 57,2 62,6 65,7
Malmé 3 1,2 4,8 52,4 53,8 57,6
Neurologiska kliniken Linkoping 18 5,3 9,4 56,0 57,4 68,4
Norrkoping 1 4,2 54,8
Nykoping 1 53 13,5 9,3 17,3 22,8
Ryhov 3 1,5 4,0 71,1 72,6 79,2
Sahlgrenska 97 5,9 3,0 61,9 63,2 65,9
Solna 31 5,0 8,5 51,3 58,0 64,2
Trelleborg 1 0,9 5,0 44,7 46,3 49,6
Trollh&ttan 1 0,2 9,6 42,9 46,6 52,5
Umead 8 4,2 21,2 42,3 58,3 70,0
Uppsala 19 57 17,5 45,5 47,2 70,6
Vasteras 2 3,9 3,5 60,0 61,7 53,0
Angelholm 1 1,6 1,8 41,2 41,2 43,0
Orebro 15 2,0 55 56,6 57,5 60,1
Ostersund 6 4,4 6,0 55,0 58,6 64,6
Total a77 5,0 8,7 53,2 55,5 63,7

Datauttag NEURO/IPNreg 2022-03-28

Trender och forandringar

Nationella riktlinjer

Andel patienter med inflammatorisk polyneuorpati som ligger pd INCAT p4 4 eller
lagre har definierats som nationellt métt pa en god terapieffekt. Nedan statistik talar
for att terapimal har uppfyllts bland patienter med CIDP och MMN som har
registrerade behandlingar i IPN-registret.
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- Medelvirde pé INCAT pé de 143 patienter med CIDP som star/stitt pa behandling
med immunoglobulin ligger pa 2.2.

- Medelvirde pé INCAT pé de 94 patienter med CIDP som har en pdgiende behandling
med kortison ligger pa 2.0.

- Medelvirde pa INCAT pé de 47 patienter med MMN som stér/stétt pd behandling
med immunoglobulin ligger pa 2.3.

Trender

Jamforelse av resultat av terapimal frén 2020 vs 2021 visar inga signifikanta trender

Tabell 25. Jiamforelse av terapimal pd patienter som star/stdtt pd immunoglobulin.

Medelvardet &r 2,2 pa senaste INCAT hos de 143 CIDP-patienter som star/statt pa immunoglobulin 23 116 22 143
Medelvardet &r 37,9 pa senaste RODS hos de 107 CIDP-patienter som star/statt p4 immunoglobulin 374 87 37,9 107
Medelvardet &r 33,317 pa senaste Handstyrka héger hand hos de 108 CIDP-patienter som star/statt pa immunoglobulin 33,505 90 33,317 108
Medelvardet &r 2,3 pa senaste INCAT hos de 47 MMN-patienter som star/statt pa immunoglobulin 24 43 2,3 47
Medelvardet &r 39 pa senaste RODS hos de 42 MMN-patienter som star/statt pa immunoglobulin 38,5 38 39 42
Medelvardet &r 24,998 pa senaste Handstyrka héger hand hos de 43 MMN-patienter som star/statt p4 immunoglobulin 26,458 38 24,998 43,

Tabell 26. Jimforelse av terapimdl pa patienter som stdr/stdtt pa kortison.

Medelvérdet ar 2,0 pé senaste INCAT hos de 94 CIDP-patienter som star/statt pa kortison 2,3 76 2 94
Medelvérdet dr 38 pa senaste RODS hos de 74 CIDP-patienter som star/statt pa kortison 38,2 60 38,22 74
Medelvirdet dr 33,596 pa senaste Hanstyrka hoger hand hos de 72 CIDP-patienter som star/statt p& kortison 33,6 59 34,596 72
Medelvirdet dr 2,6 p& senaste INCAT hos de 5 MMN-patienter som star/stitt p& kortison 3 4 2,6 5
Medelvirdet &r 36,75 pa senaste RODS hos de 4 MMN-patienter som star/statt pa kortison 35 4 36,75 4
Medelvérdet ar 19,900 pé senaste Hanstyrka hoger hand hos de 4 MMIN-patienter som star/statt pa kortison 18,675 4 19,9 4

Vetenskapliga resultat

Biomarkorstudien om NfL och T-Tau i blod och likvor vid inflammatoriska
polyneuropatier har anvint sig av langtidsdata om kliniska matt i IPN-registret.
Arbetet vid namn "Neurofilament light chain and total tau in the differential diagnosis
and prognostic evaluation of acute and chronic inflammatory polyneuropathies” och
forfattad av Kmezic I, Samuelsson K, Finn A, Upate Z, Blennow K, Zetterberg H, Press
R, som startade &r 2019 ar nu accepterad i EJN under maj 2022.

Ytterligare tre av dr. Kmezics delstudier i hans doktorandprojekt om inflammatoriska
neuropatier har anvint sig av data frin INP-registret.
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Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Fortsétt anstriangning gors for att héja certifieringsgraden fran niva 3 till niva 2.
I dagslaget uppfylls fyra av tio kriterier for certifieringsnivé 2 helt, 4 delvis och 2 av
dessa tio kriterier inte alls.

Att skriva kvartal- eller arsrapport for de centra som efter Karolinska
Universitetssjukhuset har registrerat flest patienter i IPN-registret, dvs Sahlgrenska,
Uppsala, Linképing och Orebro. Kvartalsrapporter kommer bland annat att visa andel
patienter i registret och andel patienter som saknar behandlingsdata kommer att
belysas for verksamheterna.

Validering av nationell tackningsgrad for CIDP och MMN forbereds med hjalp av
oppenvardsdatabasen pa Socialstyrelsen, Patientregistret (PAR).

For att oka intresse bland patienter och brukarféreningar (Neuroférbundet) for IPN-
registret planeras en patientvinlig version av arsrapporten. Patienterna kommer sjilva
pé sa sitt att gora reklam for IPN-registret pa de enheter i landet som dnnu inte borjat
registrera patienter i IPN-registret.

Okad anvindning av PER-funktionen i registret for att inhéimta relevant PROM.
Forhoppningen ar att 6ppet kunna redovisa kvalitetsindikatorerna for IPN-registret pa

Svenska neuroregisters hemsida fér anvindare, som t ex Hydrocefalusregistret redan
lyckats med.
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateralskleros

Bakgrund och syfte

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) dr en gemensam beteckning fér en grupp
motorneuronsjukdomar (MND) dir de nervceller som styr skelettmusklerna dor. Ca
4,5 personer per 100 000 insjuknar i MND/ ALS varje ar, pa Karolinska
Universitetssjukhuset dr det fler &n 100 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 ménga olika varianter av sjukdomen kan symtomen variera, liksom hur snabbt

forloppet ar.
a Spinal b c Progressive d Primary lateral
onset muscular atrophy sclerosis

Q 9

'l

Figur 23. Huvudtyper av MND i Sverige

Den genomsnittliga 6verlevnadstiden dr bara omkring tre &r, da det idag saknas
botande behandling. Utéver detta mérks en varierad vérd pa olika hall i landet och att
patienterna inte erbjuds samma méjligheter till utredning och behandling beroende pa
var de bor.

Det 6vergripande syftet for registret ar att gora ALS-sjukvarden likvardig och
hogkvalitativ och framf6r 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 handléggning, sikerstilla att
behandlingsriktlinjer f6ljs nationellt och majliggora for s ménga svenska ALS/MND
patienter som mojligt att fa tillgang till likemedelsstudier. Det innebdr att registret
kommer vara en del av framtida nationella riktlinjer for ALS/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.
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Parametrar och skalor

demografi

diagnostiska kriterier

forsknings kriterier

spridningsmonster

behandlingar

funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)
halsorelaterad livskvalitet (LISAT, EQ-5D, HAD)
kognitiva skalor (ECAS, MoCA)

utvalda lab inkl biomarkorer for diagnos och progress
BMI, vikt

varningar for vardgivare om avvikande virden

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

ALS-registret ar utformat si att skalorna reflekterar de viktigaste medicinska
omradena for bevakning och dtgiard under sjukdomens progress. Dels ger de ett
dagsvirde som ligger till underlag i patient-lakarmotet och dels dven ett trendvirde for
hur just den patienten kommer eller har utvecklats under tid, vilket ger patienten en
preliminar prognos.

ALS ar en sjukdom dér fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika individer) varierar
stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dir sjukdomen startar. Se figur 24.

(] 12 24 36 48 60 72
Disease Duration [months]
Figur 24. Ett diagram som speglar funktionstappet under ALS-sjukdomen baserat pa
ALSFRS som mudits 1 registret (funktionsskattningsskala). Den grona linjen representerar
de patienter som gdr langsamt, den bla representerar de som gar medelsnabbt (en typisk

patient) och den réda dr de patienter som gar extra snabbt och bara overlever 1—2 ar fran
debut.

Registret dr uppbyggt s att man latt ska fa en 6verblick tillsammans med patienten.

Se figur 25 for en lingsam ALS med god livskvalitet och fa varningar. I figur 26 ser vi
istdllet en patient som forsdmras hastigt, har svart att halla vikten och tappar sin
livskvalitet parallellt med att hon tappar sin styrka. Det som ar viktigt att notera i figur
26 ir ocksa den vénstra delen av bilden. De réda markeringarna representerar
varningar for vardaren. I varje skala har cut-off varden inkorporerats for att vigleda
vardgivaren i vad som behover atgiardas. De grona markeringarna dr varningar som har
atgirdats.
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Genom skalorna och varningarna kan &ven en oerfaren virdgivare kdnna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgirdas vid ratt tid. Genom
att jimfora dessa tva figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienter kommer
leva lingre. 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
hjélpa patienterna att leva det livet som de vill baserat pad méangden tid de har kvar.

Mabarden WEMI SALSFRS GUSAT @HAD-Awgest @HADOspression @M1 @Spromed (%] SHilsa

eoventiaton ey
Sl Ny ]
sttt Hey o E ) o

a e a
2014 M
# Paglende bebanding ————————————
Anean behanding .0 e
Rzt . 80 mgd 3 im 140 [ ]

Behandingar @Rikee @ Annan behanding

- ] ot M5 e u ot 08 sz ] - 2007 g "]
Figur 25. En patient som levt linge med sin ALS. Patienten har inga varningar och den
gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gdr ned langsamt. Den bla linjen
representerar patientens stabila vikt, den grona patienten goda livskvalitet.

Matviedos QB0 42 OALSFRS @USAT OHAD-Mngest @HAD-Depression @A-10 @ Sparomets (W) s

Fatweisart iy
Fires miniebega baes

| Amogury taicats. L
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Behandisgar @Rhoole @Ablepressivoehinging  Acbiopsien

Figur 26. Den gula linj'enus'pegldr muskéljﬂnktionstappet, som gdr ned snabbt. Den bla
linjen representerar patienten viktforlust, den gréna patientens livskvalitet och den
bruna/lila patients 6kande dngest och nedstamdhet.
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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, férvéntas
det néstan av patienterna att vara ledsna och/eller nedstimda. En oerhort viktig aspekt
for livskvaliteten att orientera sig i for vardgivaren. Nu nar patienterna via PER
(Patientens Egen Registrering) fyller i sina dngest och depressionsskalor infor varje
besok, kan lamplig medicin sittas in. Alla patienter ska erbjudas bromsande
behandling (Riluzole). Se tabell 277 for de olika preparat som patienterna behandlas
med, inklusive den enda godkidnda bromsmedicinen Riluzole. Preparatet har
biverkningar och nagra % av patienterna véljer darfor att sédtta ut behandlingen.

Tabell 27. Olika preparat som ALS-patienter behandlas med.

Acetylcystein 91
amitryptilin. 17
Annan behandling 150
Atropindroppar 20
Baklofen 40
Botox 5
Citalopram 62
Egazil 20
Emgesan 41
Kosttillskott 18
Mirtazapin 47
Riluzole 1033
Scopoderm, depaplaster 51
Teglutik 2
Total 1597

BMI-kurvan anvinds 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, di patienten gérna vill vinta med PEG (perkutan gastroskopi),
medan litteraturen visar 6kad 6verlevnadstid vid tidigt inférande.
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PROM/PREM & utvecklingen av relevanta
kvalitetsindikatorer

PROM/PREM

Registrets PROM-registrering som det ser ut for patienten, figur 27. Varje skala

motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.

De viktigaste kvalitetsindikatorerna anvands for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smirta eller urininkontinens, och férebyggande av depression och angest,
underniring, underventilation och att patienten sétter i halsen. Denna typ av
registrering anviands mest i Stockholmsregionen, som framgér av tabell 28.

4l Vilj formulér for registreringen
Psykiskt miende
Egenmedicinering
Kroppsfunktion
Smérta
Halsa
AT-10
BMI

Béria registreringen

Figur 27. Vy fran patientens egen registrering PER.

Tabell 28. Totalt antal egna registreringar under 2021.

Huddinge 1799
Kalmar 1
Lund 77
Nykoping 1
Ryhov 16
Sahlgrenska 27
Skoévde 19
Solna 343
Trollhattan 2
Uppsala 11
Total 2296
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Anslutningsgrad, 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
tdckningsgraden 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, utférde
undertecknad en retrospektiv studie av alla ALS patienter som vérdats i Stor
Stockholm under dren 2013—2014, Att Stor Stockholm valdes som omrade att studera,
beror pa att undertecknad har tillgéng till de medicinska journalerna och darmed
kunde validera dktheten i diagnosen som delgivits. Studien inkluderade 289 ALS
patienter och alla storre sjukhus i Stockholm var inkluderade (Karolinska
Universitetssjukhuset, Danderyds sjukhus, Capio S:t Gorans Sjukhus, Sodertalje
Sjukhus och Norrtilje sjukhus). 143 prevalenta fall identifierades i dec 2013 och 174
prevalenta fall i december 2014, vilket gav en prevalens pé 6.61/100 000 invanare
under 2013 och 7.91/100 000 invinare under 2014. Ar 2016 var Sveriges befolkning
enligt SCB (statistiska central byran) 9 995 153 miljoner invénare. S& antalet prevalenta
patienter med ALS i Sverige borde ligga mellan 661-791.

Under 2021 hade registret 471 patienter registrerade fran 31 platser i Sverige. Det ar
béade fler patienter och fler enheter &n foregaende &r.

471/661=71.2% och 471/791=59,5%. Tackningsgraden ligger siledes runt 60%. I
tabellen nedan syns dven fordelningen mellan mén och kvinnor. Kvinnorna utgor 41%
av patienterna, en siffra som stimmer val 6verens med vetenskapligt underlag. Se
tabell 29.
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Tabell 29. Aktuella ALS-patienter i Sverige 2021.

Aktuella Aktuella Aktuella Andel
patienter kvinnliga manliga kvinnor

(AP) patienter patienter AP

Gavle 7
Halmstad 9
Helsingborg 18 6 12 33,3%
Huddinge 167 81 86 48,5%
Karlstad 8
Lund 17 6 11 35,3%
Neurologiska kliniken Linkoping 6
Oskarshamn 5
Ryhov 8
Sahlgrenska 54 25 29 46,3%
Solna 46 17 29 37,0%
Trollhattan 12
Uppsala 51 12 39 23,5%
Visby 6
Vasteras 12 5 7 41,7%
Orebro 15 5 10 33,3%
* Ovriga enheter med 5 patienter eller farre 30
Total 471 193 278 41,0%,

* Umed, Ornskéldsvik, Eksilstuna, Motala, Nyképing, Eksjé, Vérnamo, Véstervik,
Borés, Skévde, Hissleholm, Kristianstad, Véjé, Ystad, Angelholm

Diagnosfordelning

Den storsta gruppen dr ALS patienter, f6ljt av PSMA och PLS. 20% bestar av oklara fall
av motorneuronsjukdom som inte uppfyller kriterierna for ALS (hér kallat
“motorneuronsjukdom”). Man kan sedan 2019 ldagga in d&ven Kennedys Sjukdom.

Se figur 28.

Antal aktiva ALS/MND patienter

= ALS = Kennedys sjukdom/SBMA (spinobulbdr muskelatrofi) = Motorneuronsjukdom = PLS = PSMA

Figur 28. Diagnosfordelning ALS registret, 471 personer fran hela riket.

Jamforelser mellan landsting visar att tiden frén symtomdebut till ALS diagnos kan
variera kraftigt, men att medianvirdet i Sverige for diagnos ligger pé 13,4 ménader.
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Den storsta gruppen av diagnosticerade patienter ar 71—80 ar, f6ljt av 61—70 ar. Se
figur 29. Visar patienternas aldersférdelning i Sverige. Baseras pé 472 aktuella
patienter fran hela riket 2021-12-31.

Kénsfordelning
Kyinnor
(43:1%)

Aldersfordelning

1-20 21-30 3140 41-50 51-60 61-T0 71-80 81-30 9+
Figur 29. Visar patienternas dldersfordelning i Sverige. Baseras pa 472 aktuella
patienter fran hela riket 2021-12-31.

Datakvalitet

Under aret fortsitter kvalitetssakringen av datan i en studie dir data fran Stockholms-
cohorten granskas och korrelerats med de medicinska journalerna. Alla egen-
rapporterade métt gis igenom i realtid med patienten for att faststilla att variablerna
ar korrekta och har uppfattats pa rétt satt av inrapporterande. De ligger sedan till
grund for behandling.

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 mgjliga svar som anges genom att peka och klicka.

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvindning 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 Patientéversikten
och Utdatafunktioner.

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

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska gréanssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvianda som vid
patientbesoket, se figur 25 och figur 26 ovan (s.77). Hir sammanfattas den
information som behandlande likare behover som utgangspunkt for besoket och for de
beslut som behover tas. Detta dr troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste
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formen av aterkoppling och det som motiverar till rapportering i MND-registret.
Patient6versikten har ocksé den fordelen att data om patienterna hela tiden anvénds
och ddrmed granskas och foljaktligen kvalitetssakras.

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, fran nationell niva
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 idr Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns méjlighet
att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgingliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jamfora olika vardenheter.

Neurodashboard

14‘80/0

Antal registreringar -

minsdems misdems  sestelmdmdema lminsdera 00invinare 2021

Figur 30. Vy fran Neurodashboard for motorneuronsjukdom 2022-06-17.

Rapportgeneratorn

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

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dér enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vira patienter” med mera.
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Vetenskapliga resultat

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

Se figur 31 a-d for aktuella och nya ALS-biomarkorer framtagna med hjalp av

registret.
=
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Figur 31 a. Vinstra bilden visar att neurofilament dr forhojt hos ALS patienter
Jjamfor med liknande patienter med andra diagnoser och friska. Bilden till hoger
visar att risken att dé (snabbare progress) 6kar med okad niva av neurofilament.
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Figur 31 b. Forhdjda nivder av LDL och ApoB vid diagnos 6kar 6verlevnaden med 1
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ar.
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Figur 31 c. Visar motorbandsign- jdrninlagringar i motorcortex, synliga redan
tidigt i ALS-sjukdomen.

IGFBP2

HPADT78013

gy I P=0.000085

Sunvial pbasity

Strata Signal=high =+ Signal=low

Figur 31 d. I denna graf ses insulinliknande tillvéxtfaktorbindande protein 2 (IGFBP2)
som dr signifikant fordandrat jamfort med friska kontroller och dar laga nivaer tydligt
visar okad dverlevnad.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Oka tickningsgrad. Registret har under 2020 &kat i tickningsgrad, men vill
Oka ytterligare. Prioriterat ar att inspirera andra regioner om att registrera
hela sin cohort. Att rapportera alla nydiagnosticerade patienter med
ALS/MND i hela omréadet. Detta blir extra viktigt om nationella riktlinjer
upprattas.

o Oka datatitheten. Inspirera klinikerna att inte bara registrera patienterna utan
ocksa rapportera repetitiva utfallsmatt.
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Kommentarer om Covid-19 paverkat
registerarbetet under 2021

Medarbetarna har inte kunnat arbeta med registret i samma utstriackning da mycket av
varden har pausats till fordel for Covid-véard. 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 2021 har registret 6kat i nyregistrerade ALS/MND patienter. Arbetet fortsitter
med att alla nydiagnosticerade MND/ALS patienter i Sverige blir registrerade i varje
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 tidsatgéng. Det ar dven viktigt att alla kliniker f6ljer upp sina patienter och
kontrollerar att alla patienter som avlidit under aret verkligen har uteslutits ur
registret.

Under kommande ar kommer ett arbete med att skapa nationella riktlinjer pabdrjas.
Da blir det extra viktigt att alla kliniker som f6ljer ALS/MND patienter registrerar och
foljer patienterna i registret, for att kunna utvardera virden och se att kvaliteten ar
jamnhog over hela riket.

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

komorbiditetsmonster med andra sjukdomar.

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

Registrera hela landets Kennedy patienter.
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Multipel skleros

Bakgrund och syfte

Svenska MS-registret skapades pa 9o-talet for att kunna beligga
langsiktig nytta av bromsmediciner. Tack vare nationell samverkan
kring registerarbetet har data fran registret blivit varldsledande i att
visa att den langsiktiga nyttan ar dramatisk och att utsikterna for MS-
drabbade blir biittre for varje ny arskull med minskande konsekvenser
Jor den enskilde och for samhdallet.

Multipel skleros - MS ar en kronisk sjukdom som drabbar centrala nervsystemet
(CNS). MS dr den nist vanligaste orsaken till neurologiskt handikapp hos yngre vuxna
och borjar for det mesta mellan 20 och 50 érs dlder och typdebutéldern ar 30 ar.
Forloppet vid MS varierar men obehandlad leder MS oftast till betydande
funktionshinder. Redan tidigt paverkas ofta arbetsférmaga av dterkommande symtom
och en typisk trétthet ("fatigue”) leder till en pataglig minskning av livskvaliteten.
Sjukdomen medfor stora kostnader for samhaéllet i form av bortfallen arbetsférméga,
véard- och behandlingskostnader. Vi uppskattar de arliga kostnaderna for MS i Sverige
till minst 6 miljarder kronor per ar. Av dessa kostnader ar cirka 800 miljoner
kostnader for forloppsmodifierande mediciner.

Tillkomsten av forloppsmodifierande behandling, bromsmediciner, pd mitten 1990-
talet medférde sd sméningom en forbattring av MS-vérden i Sverige med
multidisciplindra MS- team i de flesta regioner. Varden omfattar savil 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 géllande diagnostik, uppfoljning, 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 regioner. P4 senare ar har istillet
olikheter i terapival uppkommit mellan olika delar av landet. MS-registret ger
incitament f6r en mer enhetlig MS-vard. Forloppsmodifierande behandling vid MS ar
dyr och varierar fran timligen riskfria behandlingar med partiell effekt till mer
effektiva behandlingar som &tfoljs av risk for allvarliga biverkningar. Det nationella
MS-registret bidrar till att 6ka stringensen for forloppsmodifierande behandling och
underldttar 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 magnetkamera-undersokning
och alla preparaten minskar frekvensen av skov, om dn mindre pétagligt. Det har dock
varit mindre klart vilken betydelse dessa behandlingar har vad giller den langsiktiga
effekten att forhindra funktionshinder.
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MS ar den forsta och hittills enda allvarliga men relativt vanliga fortskridande
hjarnsjukdom dar bromsmedicinering blivit inférd pé bred front, och MS utmaérker sig
didrmed inom neurologin. Detta har lett till en stor efterfragan pa strukturerad och
langsiktig uppféljning av MS-patienter av det slag som vi gor inom MS-registret, for att
forstas hur dessa bromsmediciner anvéinds pa bista sitt. Godkiannande av sidana
behandlingar sker pa grundval av kortsiktiga matt p4 minskad sjukdomsaktivitet
(framfor allt minskad skovfrekvens). Men MS ar en sjukdom som forloper under
decennier och vi kunde frin borjan inte veta hur bra effekt som bromsmedicinerna
skulle ha att pa langre sikt minska risken for funktionshinder.

Det var darfor ett stort framsteg att vi med hjalp av data ur MS-registret kunde visa
skillnader mellan behandlade och obehandlade (Tedeholm 2013) och att langsiktigt
sjukdomsutfall beror pa hur néra sjukdomsdebuten bromsmedicinering initierats
(Kavaliunas, 2017), ndgot som darefter bekriftats i flera andra lander. Dessutom kunde
vi 2019 publicera data som visar att MS-forloppet snabbt fordndras till det bittre for
Sveriges MS-patienter och att varje ny drskull nydiagnostiserade MS-patienter har en
maétbart minskad risk att utveckla funktionshinder i jamforelse med foregiende
arskullar (Beiki et al, 2019). Detta beror sannolikt pa att allt fler far allt effektivare
bromsmediciner allt tidigare i sjukdomsférloppet.

Tillkomsten av forloppsmodifierande behandling har Andrat MS-varden i Sverige bade
till innehall och till organisation. Vi utgdngen av 2020 behandlades 11 404 svenskar
med forloppsmodifierande behandling mot MS, vilket motsvarar en kostnad pa 6ver
800 miljoner kronor. Forskrivare finns pa de flesta neurologmottagningar men &ven pa
somliga medicinkliniker i orter dar neurolog saknas.

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

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Vi dr sedan ldnge representerade pa alla 60 enheter i landet dar specialiserad MS vard
erbjuds.

Vért mél dr att alla idag levande MS-patienter i landet ska erbjudas inklusion i MS-
registret. Vid utgdngen av 2021 hade vi 18 576 aktiva patienter i registret. Baserat pa
senaste tillgidnglig prevalensbedémning (2019) ger detta en tickningsgrad pa 84 %.
Dartill har vi information om 2 677 avlidna och 796 avslutade patienter exkluderade av
annan orsak, oftast pa grund av utflyttning till annat land. Figur 32 visar utvecklingen
av antalet registrerade patienter fran 1998—2021. Som synes dr 6kningstakten stadig.
Aven om hela landet 4r representerat i MS-registret si varierar fortfarande
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tdckningsgraden vad géller andelen registrerade patienter av det totala antalet
patienter i varje region, vilket framgar av figur 33.

Vi arbetar aktivt och har sedan flera ar en handlingsplan f6r att gradvis en dnnu hogre
nationell tickningsgrad och detta beskrivs nedan under rubriken ”Planer for
kommande ar”. I korthet handlar det om att identifiera patienter i den lokala databasen
som kan delges information om kvalitetsregister och sedan inkluderas i kvalitets-
databasen. Detta skulle 6ka tackningsgraden med ytterligare nagra %. Dessutom
samarbetar vi att med Registerservice forfina var bedomning av MS-prevalensen
eftersom den troligen &r for hogt skattad och inte filtrerar bort patienter som efter en
initial MS-diagnos under utredningsskedet har fatt en annan neurologisk diagnos. Vi
misstdnker séledes pa goda grunder att var tickningsgradsuppskattning ar en
underskattning.

I ett internationellt perspektiv ar var tickningsgrad pa andra plats i virlden,
overtraffad bara av det danska MS-registret, som a sin sida har betydligt farre variabler
an vi.

Ackumulerat antal registrerade patientdata (alla patienter i hela riket)
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Figur 32. Antalet registrerade patienter i MS-registret t.o.m. 2021-12-31.
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Tackningsgrad mot patientregistret for dagens data
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Figur 33. Tdckningsgraden vad gdller andelen registrerade patienter av det totala

antalet patienter i varje region.

Det bor noteras att 2020 och 2021 ars statistik MS-registrets arsrapport baseras pa
senast tillgdngliga prevalensbedomning frén 2019. Prevalensbedémning fr.o.m. 2020

ar annu inte faststalld.

Datakvalitet

Datatathet

Tabell 30 visar utvecklingen av mangden data i MS-registret sedan 2001 medan
Tabell 31 visar fordelningen av de viktigaste parametrarna i MS-registret per
deltagande center. Som synes 6kar dataméngden gradvis.

En skattning av datatitheten ar forstés viasentlig for att forsta hur tillforlitliga analyser
pé olika enheters data ar, vilket ar viktigt bade for verksamhetsutvecklingen och
forskningen. Vi har darfor utvecklat ett diagram som illustrerar enheternas datatéthet

och som dessutom visar datatétheten i relation till enheternas tiackningsgrad (figur 34

a+b), bubbeldiagram). Har skiljer vi pa fullstindigheten av “basdata”, mer statisk
information om en person, och "uppféljningsdata” som kraver upprepad registrering.
Detta diagram ar tillgingligt i real-tid for alla rapporterande enheter och ingér i den
kvartalsrapport som gér ut till alla enheter fyra ganger om aret.
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Tabell 30. Utvecklingen av mdngden data i MS-registret 2001—2022.

Riket 2022

Riket 2021

Riket 2020

Riket 2019

Riket 2018

Riket 2017

Riket 2016
Riket 2015
Riket 2014
Riket 2013
Riket 2012
Riket 2011
Riket 2010
Riket 2009
Riket 2008
Riket 2007
Riket 2006
Riket 2005
Riket 2004
Riket 2003
Riket 2002
Riket 2001

22 361

21589

20675

19955

19181

18946

18016
16 802
15530
14 609
13762
12 962
11893
10937
9 905
8784
7 836
6878
5965
4590
4092
3080

2678

2563

2304

2100

1939

1796

1626
1426
1166
929
907
804
710
624
506
293
235
209
197

191498

179493

165621

151276

136 594

124 462

109 797
96 892
85034
75633
66 788
59412
51623
43940
36 044
28 503
23314
18 837
15131
10795

8026
3774

Datauttag NEURO/MSreg 2022-06-28

41330

41507

38 808

36 403

34322

32454

29882
26 509
22748
19892
17476
15343
15453
13420
10138
8399
6386
5098
4032
2902
2029
1333
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32616

32040

31443

30795

30089

29454

27 041
26 020
24874
15074
13441
12271
11301
10 407
9124
7473
5668
4083
3035
2079
1295
198

19 010 tot.
97 818 11 524 med datum
18 725 tot.
87316 11 254 med datum
18 073 tot.
76 518 10 558 med datum
17 802 tot.
65 787 10 287 med datum
17 463 tot.
55 745 10 158 med datum
17 709 tot.
45 463 9 957 med datum
17 288 tot.
31847 9527 med datum
24001 14 822
17742 14493
14 467 6455
11558 6 052
10177 5635
8395 5150
6295 4591
5392 4187
4431 3721
3671 3353
2960 2900
2360 2024
1670 1185
1165 471
441 378

1453 anvandare

1734 anvandare

1310 anvandare

1172 anvandare

1068 anvandare

968 anvandare

829 anvandare
729 anvandare
406 anvandare
489 anvandare
305 anvandare
486 anvandare
421 anvandare
360 anvandare
330anvandare
287 anvandare
241 anvandare
189 anvandare



Tabell 31 Antal registreringar per enhet, 2022-06-28.
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. Tot | Aktuella | Avstu-| () (R, Arbets- ms- | Gang Rehab- | 6min. | 10m
Klinik/Enhet antal | € Bessk [SF36.1| EDss | skov |behand-|immun.| MR | csF | Fss [msis20|mskc| somT | Easp [ 27| 1sq | rsmc katz| UG | ° ;
patienter| tade N formaga kollen | skala insatser | gangtest | gangtest
pat. ling behand

Centrum for
| 2454 2341 113 25263| 10163| 23590| 4481| 4970 1612| 14554 3300( 1980 12064| 982| 12527| 9694| s209| s061| 6918 7649| 236| 8| 325| 43| 249 353
Sahlgrenska 2427] 2033 394 22235] 2574] 20029] 3702| 4660 1495 13430] 1565 28| 8854] 1245 9654] 7545| 5813| 4075] 5247] 5701 11| 203] 17| 1009 53 18
Huddinge 1667] 1269 398| 12825| 3574] 11476] 2558] 3070| 674] 7595 2364 630| 6283 620] es38| a4so7| 1612] 15s0| 3143] 3266]  os| 6| 171] s3] 103] 176
Uppsala 932] _ 799] 133 13379] 3526] 10335] 3826 1495| 390| 4254 1361 38| 2110] 34| 3194] 1956]  433| 719] 1156] 1202 o o o ear 18 23
Lund o19] 773 146] 10052| 1524] 7607] 1601] 2054| 530| 4s1s| 1049 295| 2087] 167] 4729] 2692] 2050] 1360] 1629] 2141 3 o 4 1 5 4
Danderyd 825 720 105| 8so0| 3780] 7sa6| 1492| 1527| 421| 49e9| 863 441 3095| 224 3872| 2582] 1732| 937] 1310] 2081 s o 2 3 165 27
Umea 755| 600|155 8342 4115| 7806] 1322] 1215| 324 4463| 1127] 37| 1533| 215| 1803| 1024] 14e9| 877| 1747] 1215 i o 1 0 96 1
Karlstad 720] 55| 65| 5066| 2247] 3348] 328] 1053] 343| 1989| 323 5| sai| 14| 1258| a4e4| 259 63| 93] 313 o 3 1 5 2 1
Grebro 680  s60| 111 5312| 2579] 4838] 896| 1100]  314| 3189| 532] 458| 1742| 466] 1960 1618] 1261] 934 1234] 1234] 181] o 256 1 0 0
T 674]  580] 94| 4le62| 245a| 1ss7] 312] 1087] 348| 1648|125 0| 2626] 13| 7867| 712] 230 4 10| 29 of o o 0 0 0

Neurologiska
sa 667 510 157| 6629 4191 6286| 1371| 1127 36| 3796| 709 8| 2015| 32| 1872| 1498] 1979 e31| 70| 1241] 10| o] 6 2 99 3
579 532] 47| 5779 1175] 5103| 1560] 1390] 282 3592| e18| 15| 2356] 27| 2957 1826 o 67| o8| s66 6 o & 2 10 4
s47]  s02] 45| 4700] 346| 3389] 713| 1150|431 2650] 187] 6| 2445] 7| 2575 2001 o] es1| 774| 1277 of o o 2 0 0
Visteras s12|  447] 65| 4196| 1321] 1702] 353]  se0| 230| 1319] 239] 15| 1282] 22| 1201] 1085 70 10| 18] 51| 14 of o 0 45 19
Gavle 495|386 109 4526] 2586] 3369] 740 _ o18| 247] 2772 318| 48| 19o78| _ 2| 1674] 1359] 251 132] 206| 1oo0| 149 o] 104 13| 192 192
Helsingb 434 _ 376] 58| 4026] 327] 1705| 372|  s4s| 2s4| 1003 181] 7| s4s| 39| 11a8] 390  236] s8] 91| 156 of o o 0 7 1
Skévde 402]  338] 64| o2187] oo4| 1455] 323| 717|249 1271] 15| 5| o2000] 14| 2751 1ess 27 6| 10| 1184 of o o 1 0 0
Boras 401] _ 346] 55| 1693| 1003] 1344] 302]  802| 252 1256] 175| 1| 1193 o] 1090] 1021 os| 79| 11| o1o o o o 0 0 0
Ryhov 379]  311] 68| 2946| 1736] 2353| 580|  762] 236| 2170] 339 3| 784] 2| 10si| o932] 280 136| 295| 348 442] o a4z 3| a3 a4
Norrkoping 375 302] 73| 1126] 257]  sao| 234]  ea4] 24a6| 347] 267] o] 1974] 14| 1979 1766 11 5 1 of o o 0 0 0
i 363 275] 88| 1954| 773| 1614] 357]  e58] 1sa| 1142|217 65| 7a7] 8| es7| 637]  223] 28| 56| 452] 40| o 4e 5 650 47
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Datauttag fran NEURO/MSreg: 2022-06-28

* Enheter med 5 eller farre patienter: Neurologkliniken Stig Svensson, Ljungby, Karlskoga, Aleris specialistvdrd Axesshuset,
StockholmPriv, GHP Neuro Center Géteborg, Ostersund, Barn och Ungdomsmedicin, West Medic vid Neuro Center S.

Fdrre patienter dn <5 redovisas med *.

(Pga. gruppering av olika behandlingsepisoder med biosimilarer till en behandlingsepisod for rituximab sG har antalet

Immunobehandling minskat med 177 2022 vs 2021.
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Missing value
Utmaningen for ett kvalitetsregister dar kroniska sjukdomar f6ljs ar principen att data
ska samlas in om och om igen under ett obegriansat antal ir. Vért register, som styrs av
det kliniska behovet av vad som ar fordelaktigt att ha samlat i registret pa ett
strukturerat vis, innehaller ocksé vildigt ménga variabler som enheterna kan vilja att
anvianda. Antalet datapunkter for en enskild patient kan darfor efter ndgra ar riknas i
hundratal och begreppet “missing values” blir dirmed négot godtyckligt. Vi har dock
valt fem variabler som ar sarskilt viktiga. 2021-12-31 hade MS-registret information om
dessa i foljande andel hos aktiva patienter:

o Debutdatum — 94,6 %
Diagnosdatum — 90,8 %
MS-forlopp — 98,2 %
Besok/kontaktregistrering — 96,1%
Information om bromsmedicinering (pagaende behandling eller bekriftat
beslut att inte behandla) — 84,7 %

O O O O

Detta visar att rapporteringsgraden ar god men kan forbattras ytterligare.

Vi har dock definierat ytterligare ett antal variabler som dr mer obligatoriska &n andra,
och definierat kategorierna "basdata” och "uppféljningsdata”. Basdata bestar av
debutdatum, diagnosdatum, férloppstyp, likvoranalys, magnetkameraundersokning
(for patienter under 60 ars alder) och skovinformation. Uppfoljningsdata specificerar
om féljande registreringar gjorts under de senaste 2 dren: besok, funktionsskattning
enligt EDSS, behandlingsinformation, kognitionsskattning med SDMT och de
patientrapporterade matten "MS-kollen”, MSIS-29 och EQ5D.

Varje gang en patientoversikt 6ppnas, i regel vid varje kontakt/besok, s 6ppnas forst
en kontrollruta dir ett urval av centrala basdatavariabler och uppféljningsvariabler
kontrolleras avseende fullstindighet. Pa sé vis forbattras datatiatheten konsekvent
genom att patientéversikten anvéands kliniskt.

I figur 34 a och b visas hur landets enheter presterar vad géller datatdthet i relation
till tackningsgraden i form av s.k. bubbeldiagram. Varje enhet representeras av en
fargad prick dir fargen anger region och diametern antalet inkluderade patienter.
Mark att figur 34 a visar fullstindigheten av de variabler som utgor basdata medan
figur 34 b dven inkluderar de variabler som definierar uppf6ljningsdata.
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vardkvalitet. Datatathet mot tickningsgrad
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Figur 34 a och b. Figurerna visar hur landets medverkande kliniska enheter presterar
vad gdller datatdthet i forhdallande till tackningsgrad (baserat pG 2019 ars
prevalensbedomning). Varje enhet representeras av en fdargad prick dar fdargen anger
region och diametern anta antalet inkluderade patienter. 34 a visar fullstindigheten i s.k.
basdata medan 34 b visar fullstdndigheten i s.k. uppfoliningsdata. Som framgar tydligt dar
skillnaden stor mellan hogpresterande och mindre vdl presterande enheter, men
anmdrkningsvart dr att de storsta klinikerna presterar vdl.
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Validering

Ar MS-diagnoserna i MS-registret korrekta?

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

Var erfarenhet ar att sd verkligen ar fallet:

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

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

Vi bedomer att anledningen till att diagnosen i sa hog grad 6verensstimmer med den
Kkliniska bedomningen dr att vara patienter i genomsnitt f6ljts under manga ar i
registret, i genomsnitt 6ver 10 &r och nastan lika manga besokstillfillen. Detta ger
manga chanser att ifragasétta och eventuellt andra en tveksam diagnos.

Validering av data i MS-registret

Reliabiliteten av data i MS-registret kontrolleras pa tva sétt, dels genom spérrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. MS-
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.
Variablerna baseras pé internationellt accepterade kriterier valda av MS-registrets
styrgrupp sedan manga &r.

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

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

96 /221



Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

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 (alder, kon, debutdatum, forloppstyp)
o Uppgifter om insjuknandet (fem variabler)
o Utfall av diagnostisk utredning (magnetkameraundersokning och likvor-
analys)

Uppfoljningsdata - minimal data set

I samband med kontakter (besok, telefon eller videokontakter) registreras foljande
parametrar:

Egen skattning av hilsotillstdnd (1—5) (motsvarande forsta fragan i RAND-36)
Funktionshinder enligt EDSS-skalan

Ovintad eller allvarlig biverkan av lakemedel sedan foregdende besok
Eventuell 6vergang till progressiv sjukdom

Skov sedan foregdende besok

Magnetkameraundersokning sedan foregdende besok

Aktuell arbetsférmaga

Hailsorelaterad livskvalitet enligt EQ5D

Forandring av behandling med immunmodulerande behandling

O 0O 0O O O O O O

(bromsmediciner)
o Sedan 31 mars 2020 stills dven en friga om genomgéngen Covidig.

Under 2021 skedde ingen forandring av dessa variabler. Vi siktar pa att flytta vissa
variabler till patientportalen/PER och gora om dem till patientrapporterade métt, fr a
behovet av rehabilitering och genomfor sddan, eftersom dessa data dn da i grunden ar
hamtade frén patienterna.

EDSS-virdet (Expanded Disability Status Scale) baseras pa en neurologisk
undersokning av patienten och beridknas fran den podngbedomning som gors for tta
olika funktioner av nervsystemet, s.k. FSS (Functional Systems Scores). I MS-registret
beriknas EDSS-virdet sedan 2017 automatiskt av systemet utifran FSS-poangen 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.
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Magnetkameraundersokningars utfall beskrivs som antal MS-lesioner (MS-
typiska vita flickar), 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 hjirnviavnad, anges om detta har
undersokts. Aven lesioner och atrofi i ryggmirgen kan registreras nir sidan
undersokning utforts.

Ovriga skalor och parametrar

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

Resultat av analys avseende antikroppsbildning mot interferon beta, natalizumab och
rituximab ingdr ocks4, liksom méjlighet att dokumentera vissa blodprovsresultat, i
forsta hand antal lymfocyter och antikroppar mot JC-virus, analyser som relaterar till
olika behandlingar.

Registrering av allvarliga eller ovintade likemedelsbiverkningar sker i MS-registret

beslutsstod som har en central rapportfunktion med direkt kommunikation med
Likemedelsverket (i samarbete med ARTIS).
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¥ Covid-19 =En
Bekréftat av *
Diagnostik
Debutdatum Covid-19 *
Bekréftad med Covid-19-test (PCR) Datum for E
test
Bekréftad med Covid-19-test (Antigen/"Snabbtest") Datum for E
test
Bekraftad med SARS-CoV2-antikroppstest Datum for I
(™ pat ]
Misstankt Covidinfection, ej testad (minst 2 av symtom: feber, fatigue, torrhosta, v
aptitloshet)
Senaste lymfocyt-antal i blod innan insjuknande :]
Datum for senaste dos av immunmodulerande likemedel E
Har patienten vaccinerats mot Covid-19?
Vénligen registrera d ind
- Vaccinationer (Senast t.o.m 2022-06-01)
7 Lagg till
Bakgrundsuppgifter
Hypertoni () Malignitet, aktuell () Rékare O
Diabetes [ Njursjukdom (D Tidigare rokare O
Hjart-karl-sjukdom () Lungsjukdom () sjukvérdspersonal (]
Forlopp
Sjukhusvérdad
Sjukhusvérdad pga profylaktisk behandling for att undvika allvarligt
forlopp av Covid-19
Intensivvardad +v| Antal dagar
prial doger - [ ]
Ventilator/respirator-behandlad
ECMO (membranoxygenering)
Utfall
Tillfrisknad
Avliden
Spara

Figur 35. Inmatningsformuldret for Covid19 i MS-registret innehdller uppgifter om
Covidi9-infektionen och dess diagnostik, bakgrundsfaktorer och matt pa sjukdomens
allvarlighetsgrad.

Nytt 2020-2021: Rapportering av Covid-19

Fran 31 mars 2020 har MS-registret haft en modul som erbjudit enheterna att
rapportera Covid19-sjukdom hos MS-patienter. Variablerna definierades gemensamt i
ett internationellt samarbete for MS-relaterade databaser, sdésom MS-register. Syftet
var att snabbt, redan under pdgiende pandemi, kunna identifiera riskfaktorer for
allvarlig sjukdom, t ex relaterade till de immundédmpande medicinska behandlingar
som ocksa dr bromsmediciner mot MS. Registerhallaren sitter med i den
internationella styrgruppen for detta samarbete. Vid utgédngen av 2021 hade 1252
Covid-19-infektioner rapporterats till registret. Figur 35 visar inmatnings-formularet
for Covid-19-relaterad information. Formuléret har utvecklats med fler variabler under
2021. Se nedan under Vetenskapliga resultat for hur svenska MS-registret bidrog till att
identifiera risker med MS-behandling under Covid-19-pandemin.

Kvalitetsindikatorer
Sedan sex ar har vi av Socialstyrelsen faststillda Nationella Riktlinjer for vard vid
multipel skleros. Arbetet byggde vidare pd rekommendationer/riktlinjer som sedan
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mer 4n 10 ar dessforinnan hade etablerats inom ramen for Svenska MS-Sillskapet
(SMSS). Noteras bor att SMSS startades pa initiativ av MS-registret styrgrupp, i akt och
mening att etablera kriterier inte bara for registret, utan for MS-varden i dess helhet.
Utover riktlinjer utarbetade vi i flera fall mélnivaer for en rad parametrar, t ex
behandlingsfrekvens med evidensbaserade lakemedel.

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. Féljande indikatorer antogs, varav de
asteriskmarkerade (*) ar s.k. utvecklingsindikatorer.

M1 Tid frén debut till MS-diagnos

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

M3 Rapportering i MS-registret

M4 Funktionsforméga (EDSS) bland personer med MS

M5 Sjukdomsmodifierande behandling vid skovvist forlépande 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 Lakemedelsbehandling vid MS-relaterad trétthet

*M11 Tillgang till multidisciplinéra team

*M12 Tillgang till MS-sjukskoterska

Till dags dato har alla aktuella indikatorer, 1—7, implementerats i MS-registret och
resultaten rapporteras i realtid i 12 olika rapporter via var Visualiserings och
Analysplattform (VAP), for narmre beskrivning se nedan under Aterrapportering/
Utdata, se figur 36. Figur 37 visar hur Indikator M5 rapporteras i MS-registret och
figur 38 visar Indikator M6A och MS6B.

Riktlinjeindikatorer
= Genomsnittlig tid mellan debut och diagnos, uppdelat fér diagnosar =
o Genomsnittlig tid mellan remiss och insatt behandling uppdelat for behandlingsar *
o Tackningsgrad for MS-registret (mot Sveriges MS-prevalens)
o Genomsnitiligt EDSS-varde uppdelat per lan
o Genomsnittligt EDSS-varde over tid
o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 ar, uppdelat per 1an, kén och sista uppféljningsdatum (tvarsnittligt)
o Andel behandlade RR-patienter, med MS-duration <= 15 &r, uppdelat per 1an, kén och sista uppfdljningsdatum (longitudinelit)
« Fordelning av EQ5D uppdelat per livskvalitetsniva och 1an
o Tillganglighet till MS-vard *
« Tillganglighet till MS-vard f6r mina enheter/patienter *
« Tillganglighet till MR-undersokningar *
o Tillganglighet till MR-undersdkningar for mina enheter/patienter =

Figur 36 visar de tolv rapporter som vi har implementerat och som dr tillgdngliga for
alla anvéindare i realtid.
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Andel RR-patienter med duration <158 som behandlas
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Andelen bemandiads R-patisnter berikms som registrerat antal behandiace RR-patienter ge nom estimerat antal RR-patierter, per lan eller hela rikst

Figur 37 visar hur varden i Ostergotlands region gradvis forbiittrat uppfyllandet av
Riktlinjeindikator M5 i jamforelse med MS-varden 1 hela Sverige fram till 2019.

Tillganglighet till MS-vérd

Jamtiand (n-252) - N N R
Vasterbotton (n-000) | O -
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RIKET (n-1271) - | R N
Dalama (n=531) - | N Y
Skine (n-2351) | N 1 -
Vastmaniand (1-445) - | R 1 1
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Uppsala an (n-757) N R 7
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]
nc05) - | N TN

Vasternorrland
Orebro lan
Jenkapingslan

Arsrapport 2021

Biekinge (n-295) T EN
Gofland (n=122) 148
Norrbotten (n=317) | A
Kronoberg (n=280) | *3
r T T T T 1
0% 20% 40% 60 % 80%

Andelen patienter som har haft besSk inom 12 manader frin dagens datum
Selektion: man och kvinnor. Sjukdomsduration: -1 - 74 &r. Ader. 13 -98 ar

Figur 38 visar tillgangen till MS-vard i alla regioner i realtid — notera att dessa diagram
kan regleras enligt flera variabler — hdr har vi exempelvis valt andelen med registrerat
besdk senaste 24 manaderna (antalet manader kan vdljas steguis fran 1 till 36).

Utover de av Socialstyrelsen fastslagna kvalitetsindikatorerna har vi implementerat en
VAP-rapport som visar hilsorelaterad livskvalitet matt med EQ5D fordelat pa regioner
och redovisat for olika MS-férlopp och for mén och kvinnor.

PROM/PREM
PROM/PREM - Patientens Egen Registrering (PER)

MS-registret innehaller flera patientrapporterade matt, PROMS (patient reported
outcome measures) dir patienterna via Patientens Egen Registrering, PER, skattar sin
upplevelse av funktion, aktivitet och livskvalitet, se figur 39. Hit hor den MS-specifika
funktionsskattningsenkiten MSIS-29, TSQ som beskriver patientngjdhet med given
behandling, FSMC - en MS-inriktad trotthetsskala, en symtominventeringsenkat 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 hemifran
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eller i vintrummet pé en surfplatta, mobiltelefon eller dator, via Patientportalen fylla i
dessa enkiter pa skdarmen i PER-funktionen. Resultaten kan sedan importeras till MS-
registret efter att ha granskats av ansvarig ldakare eller sjukskéterska. Figur 40 visar
exempel pa en del av en enkét. Under 2020 uppgraderade vi grianssnittet i
Patientprotalen och vi visar darfér har hur det idag ser ut vad géller bade
inrapportering (figur 39 och figur 40)och aterkoppling till rapporterande patient
(tabell 32 och Figur 41).

Svenska

neuroregister Startsida Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar Uppgifter varden registrerat Min profil Logga ut

Inloggad som

Klicka pa formularspaket och/eller de specifika skalor som du fatt instruktion att fylla i eller sjélv vill svara pa - Klicka pa start.

Observera att det kan vara fordréjning tills din vardgivare tittar pa dina inrapporterade skalor. Har du behov av vard eller vill diskutera din véard var vénlig och
kontakta din vardgivare direkt.

Formularspaket [ neurogol

- - . NeuroQol inkluderar alla nedanstaende skalor. Vill du fylla i enstaka skalor, bocka i den skala du vill
) Besdk i RIFUND/RIDOSE/COMBAT-studien

(O Arskontroll

registrera 1.
[ Fatigue (trotthet)

Specifika skalor

Dagligt liv - MsIS-29

MS symptem inventering - MS-kollen

R&kning

Trétthetsskala - FSMC

Medicinering - TSQ

Psykiskt maende - HAD

Langd och vikt

Livskvalitet - EQ5D

Arbets- eller studieférmaga - WAQ-MS

Aktivitetsférmaga under arbets- eller studiedagen - WAQ-MS

Fysisk aktivitet

Depression - MADRS-S

O
O
O
O
O
O
O
O
]
]
]
]

Figur 39. Patientens Egen Registrering, PER, innehéller ett antal PROM-enkiter som
patienterna efter siker inloggning kan besvara on-line.

MSIS-29

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

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

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

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

=l B b e

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

Figur 40. Exempel pa layout i MS-registrets PER-modul, hér visas de tre forsta fragorna
av enkdten MSIS-29 (MS Impact Scale 29).
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Tabell 32. Patientéversikt over inrapporterade mdtt i PROM.

2016-03-23 2016-03-23 2016-03-23 2017-08-24 2018-08-16 2020-09-24 2021-05-18 2022-02-28 2022-04-26 2022-04-27 B Hjélpdokument

28 51 4 29
E 58 67 25

39
39

E 8

3 2 i " o7 2 o7

God

God God Nagoriunda Nigorlunda

Jag har aldrig varit Jag har aldrig varit Jag har aldrig varit Jag her aldrig varit

Svir fatigue (96) Suar fatigue (88) Svar fatigue (71) Svar fatigue (74)

6048 5047

10
9
8
7
6
5 50
4
3
2
1

Datauttag frén NEUROreg/MSreg 2022-06-01

©  Hjalpdokument
10

MEDSS WSDMT

1990 1005 2000 2005 2010 2015 2020

A

MRebit MFingolimod MTectidera  Rituximab Mingen behandling

Figur 41. I patientportalen kan patienten ocksd pa ett grafiskt sctt se de viktigaste
variablerna som sjukvarden registrerat om deras sjukdom.

Aterrapportering

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

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

Den grundliggande dterkopplingen i patientoversikten dr det grafiska grinssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda vid
patientbesoket, se figur 42. Hiar sammanfattas den information som behandlande
lakare behover som utgangspunkt for besoket och f6r de beslut som behéver tas,
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framfor allt vad giller immunmodulerande behandling (bromsmedicinering). Detta &r
troligen den for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling och det som
motiverar till rapportering i MS-registret. Patientoversikten har ocksa den fordelen att
data om patienterna hela tiden anvinds och ddrmed granskas och f6ljaktligen
kvalitetssakras.

= " Basdata ————————— | [ Ny kontakt [ Registrera EDSS 3] Renab (5 Kontaktbianket: g3 Rappor g & Sk patient e £ Minsida o Information om foréndringar S compos.
Malin Kristina Kron

PatientID: . ] testomga b - munstatus b - B ymicyerLab - T-ymfooter 5SS matris U5 mats R mers Funktonsioca
Personnummer

Registreringsdatum: Matvirden @EDSS ()1/555 @ SONT @EDSS Géngfoméga () 5PF @ Fatigue (Neuro-Qol)  Finmotorik (Neuro-Qol) () 11S-koll
Center: 2004 2006 ZDIUI zﬂl\n ml\z 2

Dojala Visaalla
Ed w20
L i 100

! !

AL
Status medgivande:
[ Recigers basdata

= & Tid fran senaste
2 o ©

EDSSforandr * 24
Skov Tar 18

- GkBaMs
Debutdatum 200303 180 2m s

— & Paghende behandling ——————— | 4|
riuximab sarem1a

Kualitetskontroll
« 2
Kontroll av data

Komplett data, bra jobbat!

Likemedelsspecifika kontroller pa pagaende
behandling

Komplett data, bra jobbal!

fieh @B ® ©® MO A ® A ® @ A BB © A4DBE ®™®e M 6 6M ©®

Behandlingar MRebif MCopaxone MAvonex MTysabri rituximab

——
2004 200 208 200 22 204 206 208 2020
o 20050538 |- (2051228 noperc: ) Fom ) () ) o
U], Behanding® | Lab4® (@IMRI 2| . Skov® @ CSF ! |[gBMI |« Covid-19? | . Graviditet| B Studier|| . EDSS? | . Fysiskaktivitet | | - Rokning Vaccinationer # | . ADA-Lab? | Biverkan . Arbete/studier . Rehab - Furktionsskalor

Skapa nytt

Konlakidatum Vardgivare Kontakltyp UMSSS-score. EDSS-virde MsSS-score Talimé /e Du vija saga att Din
20220510 Jan Hilert Lakarkontakt 628 45 an Mycket god

n Hilert Lakarkontakt 697 5 God

i

20210119
20191247
20180226 n Hilert Lakarkontakt 688 4 God

n Hilert Lakarkontakt 688 5 4 Mycket god

20180601

Figur 42. Sa hdr ser patientoversikten ut i MS-registret: Det grafiska grdnssnitt som
registret erbjuder anvdndaren en form av en sammanstdllning av uppgifter for den
aktuella patienten.

Utveckling av Patientoversikten

Utover att sammanfatta och visa de viktigaste uppgifterna pa en skdrm, s far ldkaren
stod for sitt behandlingsbeslut pé sé vis att patientens tillstand sétts i relation till andra
jamforbara patienters tillstdnd vilket vi redovisat i tidigare arsrapporter. Nytt for 2021
var att vi introducerade markeringar for vaccinationer, for att kunna visualisera inte
Covid-19 vaccinationer men dven andra vaccinationer som ar kliniskt relevanta infor
immunddmpande behandling.

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 tinkt for de som deltagit i registerarbetet men med tiden har vi i
okande utstrackning strivat efter att gora data tillgéngliga &dven for patienter,
beslutsfattare och intresserad allmanhet. Darfor blir detta avsnitt ratt omfattande.
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Visualisering och analysplattform (VAP)

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

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

o Kvalitetssakring: Kompletterande kvalitetsindikatorer framtagna genom
samarbete med Svenska MS-Séllskapet

o MS-registrets innehall: hur mycket information som finns i MS-registret
och pé hur manga patienter, "Hur mér vara patienter?”: funktionsmatt,
genomsnitt och spridningsmaétt, och utfallsmétt
Arsrapport: tabeller och figurer som ingér i Arsrapporten
Verksamhetsrapport: Aktivitet och datatdthet kan f6ljas manadsvis eller &rsvis
ner till 1akarniva

o Oppna jimforelser: information frin MS-registret som ingér i "Varden i
Siffror” och tidigare i "Oppna Jimforelser i hilso- och sjukvirden”

o Behandling: Initierad, avslutad eller for dagen pagiende bromsmedicinering
kan f6ljas ner till lakarniva

o Forskning och analys: Férdelning av data frén fyra av registrets
skattningsskalor kan visualiseras fran riksniva ner till likarniva liksom
fordelningen av forloppstyper pé regionsniva

Alla dessa tabeller och diagram kan anpassas genom att visa valda kategorier av data
eller patienter. Som ldkare kan man exempelvis vilja att se statistik och grafer pa olika
nivéer fran sina egna patienter till klinikens, regionen, sjukvardsregionens eller rikets
patienter. Saledes kan man vilja att visualisera ett stort antal kombinationer av data
och patienter utifrdn de 42 tabeller och grafer som ar designade, se exempel "Hur mar
véra patienter?” i figur 43. Vi ut6kar stadigt antalet tabeller och grafer.

Vi har valt att gora flera av tabellerna och graferna i VAP oppet tillgingliga for
alla. Detta giller hittills 18 VAP-diagram/tabeller, framforallt 13 kvalitetsindikatorer.
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Hur mar vara MS-patienter?

Administrativ niva: Tabell Grafer (baseras pa alla varden)
Nationell - testname Antal  Medel  SE SD  Median  IQR  Min Max Range Kurtosis  Skewness
Tid fran MS-debut till diagnos 15272 417 005 626 150 480 010 6560 6550 897 268
Ken
Tid fran MS-debut till behanding 15039 539 006  7.38 200 700 010 5330 5320 473 207
Al -
= Tid frén diagnos till behandling 9986 287 005 544 030 270 010 4580 4580 981 289
Fériopp EDSS 17259 NA  NA NA NA 350 NA NA NA 058 NA
Al . EQsD 11852 NA  NA NA NA 034 NA NA NA 245 NA
Sjukgomsauration 17689 1867 009 1257 1640 1700 0.0 7400  73.90 0.44 087
Valj alderintervall MSIS29-Fys 12623 193 001 092 165 135 1.00 5.00 2.00 0.04 0.98
a
MSIS29-Psy 12617 215 001 093 200 145 100 500 400 022 0.76
SDMT 1827 5148 013 1413 5200 1700 000 14000 14000 1.18 002
sjukdomsduration: |_‘ Allman halsa 13111 NA  NA NA NA 200 NA NA NA 063 NA
2 o Tid fran MS-debut il SP 3761 1480 015 895 1300 1200 000 5800 5800 055 080
Funktionstester
EDSS
Aliman halsa
EQS5D
MSIS29-Iys
MSIS29-psy
SDMT

Visa utan tidsbegransning

Beraknade variabler
Sjukdomsduration

Tid fran MS-debut till SP

Tid fran MS-debut till diagnos
Tid fran diagnos till behandling
Tid fran MS-debut till behandling

Figur 43. Statistik genererad i realtid av Visualiserings- och analysplattformen (VAP),
under "Hur mdr vdra patienter?” och visar genomsnittligt utfall i hdlso-relaterade matt. I
den vanstra marginalen framgar vilka parametrar som dar valda liksom avgrdnsningen
av patientgrupp. Anvdndaren kan vdlja sina egna, klinikens, regionens eller rikets
patienter.

Neurodashboard — publik redovisning pa enhetsniva

Detta adr en VAP-liknande visning av realtidsdata frdn MS-registret och f6r 8 andra av
vara 10 delregister med utvalda nyckeltal, statistik 6ver antal patienter, antal
registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva ner pa enhetsniva.
Sedan 2021 dr var Neurodashboard 6ppen for all pé var hemsida, med hénsyn taget for
situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Liksom for VAP ges majlighet att
vélja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sitt. Var plan ar att gora
alltmer data tillgéngliga i Neurodashboard, men sikte pa resultatdata som ppet kan
jamfora olika vardenheter.

Listor, s6kning 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 fullstédndigt i Excel-
format efter sokningar (queries) grundat pé en eller flera variabler via
Rapportgeneratorn. P4 detta sitt 4r all information tillgénglig for den enhet som
ocksa dger den.

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dir enheterna, med

ett enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “véra patienter”, padgdende behandlingar, patienter som saknar
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forlopp, diagnoskriterier, debutdatum, remissdatum, angiven patientansvarig likare,
angiven behandlingsstrategi mm.

Dynamiska rapporter

Ett tiotal fordefinierade tabeller och grafer, dock mindre dynamiska &r var nyare VAP,
representerar var tidigare metod for datavisualisering. Dessa visar data i realtid och
delas in i f6ljande kategorier:
o Rapporter avseende tickningsgrad
o Rapporter for klinikadministrativa behov avseende antal patienter,
forloppstyper, besok och behandlingar per region och klinik
o Rapporter avseende behandling med bromsmediciner

Arsrapport (denna)

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

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

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 ginger 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 44 for
ett exempel. Verksamhetschefen far information om aktuell tdckningsgrad och
datakvalitet (som i figur 44 men med aktuell enhet utpekad i diagrammet) inklusive
annan relevant information om den egna verksamheten sdsom aktuell
lakemedelsbehandling, uppskattad kostnad for ldkemedel, 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 dterkoppling fran deras registerarbete.

Prototypen for Kvartalsrapporten utvecklades under hosten 2019 och frén 2020 4r den
i full drift. Under 2021 har den for varje utgava utvecklats vidare for att gora data mer
anvandarvanliga for att locka till anvandning i kvalitetsarbete och
verksamhetsutveckling. Vi hoppas att Kvartalsrapporten ska 6ka anvindandet av
registerdata direkt i det kliniska forbattringsarbetet eftersom resultaten av enhetens
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MS-vard inte bara blir mer tillginglig utan dartill direkt hamnar i varje medarbetares

email-inkorg fyra ginger per ar.
Mediantid mellan debut och diagnes, uppdelat pa ar for diagnos

T
o
<
g Enhet
£ 6
= -=- CFN-Sthim
e -8~ Ovriga enheter
<
£
i}
= 3
0
2017 2018 2019 2020 2021 2022-03-31
Diagnosar
Table 6: Exakta virden tid mellan debut och diagnos (i minader)
Diagnosar Enhet Antal Median Q25 Q7s Diagnosar Enhet Antal Median Q25 Q75
2017 CFN-Sthim 107 10.8 23 201 2017  Ovriga enheter 584 5.4 1.5 32.0
2018 CFN-Sthim 100 10.3 2.8 43.5 2018 (:'.:Nriga enheter 575 6.7 1.7 32.4
2019 CFN-Sthim 70 7.1 21 423 2019 Ovriga enheter 548 6.2 14 36.0
2020 CFN-Sthim 57 4.1 1.2 245 2020 Ovriga enheter 559 4.5 1.2 20.2
2021 CFN-Sthim 44 109 18 38.2 2021 Ovriga enheter 490 3.5 1.0 18.1
2022 CFN-Sthim 7 0.8 0.5 41.0 2022 Ovriga enheter 80 4.9 1.1 231

Tillganglighet till MS-vard f6r enhetens patienter
Andelen patienter med registrerat lakarbesak i MS-registret under de senaste 12, 24 eller 36 manaderna.

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

Minst en kontakt med neurovirdgivare

Ifrén rapportens datum
Inom 12 ménader = Inom 24 manader M Inom 36 mdnader

100 % —
T m—
80% — - - -
60% —
40% —
20% —
0% T T T T T aasta‘enhet
%’;:ks'm? Ovriga enheter  Stockholms lan Ba&:;;rg? (C:;;“,“";tfggf;ns, (L"V"i'::;':";

Rankingen sorteras pa

Figur 44. Exempel pa hur Kvartalsrapporten ger information till deltagande enheter (i

detta fall Centrum for Neurologi i Stockholm) om resultat avseende de nationella
riktlinjeindikatorerna over tid samt i relation till riksgenomsnittet och till bista enheter.

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 dven om somliga skillnader bestar. Skillnader
mellan mén och kvinnor har ocksd 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,
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mer regelbundet med allt fler funktionsskattningar, magnetkameraundersokningar och
patientrapporterade matt. Vi tror att &ven den konsensuskultur som utvecklats i
nitverket av landets MS-specialister har bidragit. Vi vill sdledes peka pé att
registerarbetet i sig har en kvalitetshojande effekt redan innan ett formellt datastyrt
forbattringsarbete har inletts. Nedan foljer ett antal exempel pa den gladjande
utvecklingen.

Innan vi gir in pd exemplen pa kvalitetsforbattring kan det vara pé sin plats att
redovisa de olika kanaler som registerarbetet utovar sitt inflytande pa vardprocesserna.
Det ror sig om ett antal samverkande mekanismer som framgér av figur 45.

NATIONELL KONSENSUS
Standardisering av kliniska definitioner
Standardisering av neurobesdk KLINISKT STGD

UTBILDNING Normalisering av protokoll Patientens grafiska oversikt

Kontakt med anvdndare pa plats

Inférande av internationella kriterier sammanfattar de viktigaste hindelserna
Struktur fér longitudinell uppféljning Forberedelse till MS-bescket.
sker via M5-kollen och NEURO-QoL.
Funktionsklocka

Anpassade utbildningskurser
Utbildning via NEUROregs hemsida
Video och telefonkonferenser

Mejl och andra kontakter ~

patientens aktuella utfallsmatt mot
matchande referensgrupp av MS-patienter

h UMSSS och ARMSS
Svenska £055 forandringar mot MS-duration och sider

neuroregister|

Multipel skleros |

. UTDATATJANSTER p& gruppnivi
PROM (symtom, QoL)/PREM (tillfredsstillelse) NEUROdashboard, Visualisering och Analysplattform — VAP, samt
Patient egen registrering av valda skalor
Ms-kollen
Forberedelse infr MS-bessk

Rapportgenerator, Urvalslistor, Registeradministration osv
Monitorering av behandling i realtid
Monitorering av riktlinjeindikatorer i realtid
Kvalitetssakring i realtid
Verksamhetschefs kvartalsrapporter

NEURO-QoL

ItemBanking with CAT-teknik f6r sex hdlsodomaner

KLINISKA STUDIER
Akademiska ldkemedelsstudier
(ex. STRIX, RIFUND, RIDOSE)

Observationella sakerhetsstudier
(ex. COMBAT, IMSE)

Figur 45. Oversikt av verktyg for kvalitetsforbittring av MS-sjukvdrd med hjélp av MS-
registret.

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

1. Genomsnittlig tid mellan sjukdomsdebut och diagnos minskar stadigt

Det ar val kint att immunmodulerande behandling framst gor nytta tidigt i MS
sjukdomens forlopp. Det var data fran det svenska MS-registret som forst kunde visa
att tidigt insatt behandling medfor avsevirt battre chans till gynnsamt sjukdoms-
forlopp pé lang sikt (Kavaliunas 2017). Det dr darfor angeléget att tiden fran
symtomdebut till diagnos se figur 46 och tiden frén remiss till specialistvérd till insatt
behandling ar kort, se figur 47. Som synes forbéttras fortlopande tiden till diagnos
medan latensen frén diagnos till behandlingsbeslut &r kort. I figur 46 och figur 47
jamfors resultaten i Stockholms storsta MS-enhet med 6vriga regioner. MS-vérden i
Stockholm har stundtals haft sémre resultat 4n landet i 6vrigt men pa sistone forbéttrat
sina resultat.
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Mediantid mellan debut och diagnes, med kvartilavstand (IQR), uppdelat pa diagnosr
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Figur 46. Median tiden fran symtomdebut till diagnos har gradvis minskat i MS-
registret. Hdr visas Centrum for neurologi i Stockholm i jaimforelse med landet i 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 behandling, med kvartilavstand (IQR), uppdelat pa ar fér behandling
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Figur 47. Aven om mdnga far bromsmedicin tdmligen snabbt efter att ha kommit till
specialistvdrd sd finns det, som hdr visats for en vardenhet i Stockholm i jamforelse med
hela landet, somliga patienter som far vdnta ldnge. De streckade linjerna avser min och
max-vdrden.

2. Fortfarande otillracklig behandling av tidig MS och stora skillnader 6ver landet
Effekten av den forloppsmodifierande ldkemedel (bromsmediciner) mot MS ar belagd i
ett stort antal lakemedelsprovningar. Savil 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 langsiktigt gynnsamt férlopp borde
behandlingsfrekvensen vid tidig MS ligga pa 8o %. Figur 48 och figur 49 visar
frekvensen rapporterad behandling av patienter med skovvist forlopande MS (vanligen
forkortad RRMS — relapsing/remitting MS) med mindre &n 15 ars sjukdomsduration.

Som framgéar av diagrammen ligger behandlingsfrekvenserna langt under mélvirdet pa
runt 80 % med en genomsnittlig behandlingsfrekvens pé 74,3 %. Sdledes uppnér
Halland, Stockholm, Visterbotten och Orebro malvirdet.
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Andel RR-patienter med duration <15&r som behandlas
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Figur 48. Grafen visar att andelen behandlade patienter med skovvist forlopande MS
med sjukdomsdebut hogst for 15 ar sedan gradvis okat sedan MS-registret startade. och
ndr nu dryga 74 % vilket dnnu inte ndr det nationella mélvdrdet pd 80 %.

Andelen RR-patienter, med MS-duration <15 4r, som behandlas
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Figur 49. Bromsmedicinering dar sarskilt viktigt i MS-sjukdomens tidigare stadier och
hdr visas andelen patienter med tidig MS som idag behandlas med bromsmedicinering
fordelat pa landets regioner.

Mairk att ovan analys visar de grona staplarna andelen behandlade av antalet
uppskattade patienter i malgruppen i respektive region, medan de graa
staplarna visar andelen behandlade av de vid enheten registrerade
patienterna och att mélvirdet dir nas av flertalet enheter. Detta visar pa det viktiga
forhallande att de patienter som f6ljs i MS-registret far en vard enligt géllande
riktlinjer. Oklarheten géller diremot de patienter som inte foljs i MS-registret, dar
information om behandling méste himtas fran annat hall. Den sannolika bristen &r
istdllet att MS-varden inte nar alla MS-patienter! Hir visar registerdata pa vad som bor
goras for att uppna en hogre kvalitet i varden!
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Skillnaderna mellan enheter kan till viss del antas bero p& underrapportering men
otvivelaktigt ocksa pa regionala skillnader. Den héga behandlingsfrekvensen i de
regioner dar tatheten av neurologspecialister ar storst kan majligen vara kopplat till
tillgdngen pa neurologer. Tydligt ar att ett otillrackligt antal patienter med tidig MS nés
av evidensbaserad bromsbehandling 4nnu 20 ar sedan de forstabromsmedicinerna
godkandes.

3. Allt fler patienter far bromsmedicinering utanfér gallande indikation

Efter 20 till 30 ars sjukdom 6vergar skovvist forlopande MS (pé engelska relapsing-
remitting MS, RRMS) oftast till ett stadium av gradvis smygande forsamring,
sekundarprogressiv MS (SPMS). Vid SPMS har de bromsmediciner som anvinds vid
RRMS inte langre nagon effekt. Endast under ett 6vergangsskede om nagra ar, da bade
skov och gradvis férsamring ses parallellt, kan man forvénta sig nytta av
bromsmedicinering. Svenska MS-séllskapet (SMSS) rekommenderar att man
efterstrivar en behandlingsfrekvens vid SPMS som ligger pé en 1ag niva. Figur 50
nedan visar behandlingsfrekvensen hos patienter med SPMS med ett timligen
utvecklat funktionshinder (EDSS pé minst 6,5) som vanligen nés forst flera r efter att
SPMS-fasen inletts, varfor behandlingsfrekvensen i denna grupp bor vara 1ag. Hir syns
en stor skillnad i behandlingsfrekvens, fran o % till 24,6 % mellan olika regioner.
(Noteras bor att andelen behandlade ar berdknade mot en forvantad
befolkningsprevalens av SPMS vilket gor att vi bara kan redovisa data per region och
inte per enhet).

Andel behandlade SP-patienter med EDSS 6.5 eller hogre
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Figur 50. Behandlingsfrekvens av bromsmedicinering av patienter med
sekunddrprogressiv MS (SPMS) och tdmligen hég nivd av funktionshinder, 6,5 (behov av
rullator for att ga 20 meter) eller hégre pd EDSS- skalan. Enligt gdllande riktlinjer bor
andelen behandlade bland dessa patienter vara ldg. Anda 6kar andelen behandlade och dr
nu 17,6%.
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De senaste drens statistik visar en 6kande andel behandlade SPMS-patienter, for
gruppen SPMS med EDSS pé minst 6,5 noterades 17,6 % for 2021 medan samma siffra
for 2020 var 16,5% och 2019 14,5 %. Detta kan tyckas vara stick i stiv med géllande
rekommendationer. Anledningen till detta kan vara att ett forsta 1akemedel, Ocrevus
(ocrelizumab), har blivit godkant for behandling av priméarprogressiv MS (PPMS)
under 2018. PPMS ar en forloppsform som férekommer hos ca 10 % av MS-patienterna
och som kidnnetecknas av gradvis forsamring utan foregiende skov.

Dessutom har ett annat lakemedel, Mayzent (siponimod), under 2020 blivit godkant av
den Europeiska liakemedelsmyndigheten EMA f6r behandling av SPMS. Det &r 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 ocksé pa den andra
forloppsformen av MS. I Sverige har under de senaste aren lakemedlet rituximab blivit
helt dominerande vid MS, med 6ver 6 000 behandlade patienter. Eftersom
ocrelizumab ar effektméssigt snarlikt rituximab si har detta kommit till 6kad
anviandning vid SPMS. Dock bor betonas att en gynnsam effekt av dessa ldkemedel i
forsta hand ses i ett tidigt stadium av SPMS varfor det knappast kan férsvara en
okande behandling vid SPMS och EDSS >6,5. Men summa summarum finns det vissa
rationella skil for den utveckling vi ser.

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

Enligt Socialstyrelsens nationella riktlinjer bor patienter med MS erbjudas minst en
arlig uppféljning hos neurolog. En sddan uppféljning bor innehalla bade en klinisk
undersokning och en unders6kning med magnetkamera for att avbilda den aktuella
sjukdomsaktiviteten, atminstone i de skeden av sjukdomen som bromsmedicinering
kan vara aktuell. Figur 51 visar att bara knappt halften (46,5 %) av landets MS-
patienter har ett besok till sin MS-mottagning registrerat i MS-registret under de
gangna 12 manaderna. Motsvarande siffra for 2020 var 47,1% och for 2019 50,3%. Den
sjunkande trenden kan med stor sannolikhet forklaras av de génga tva drens covid19-
pandemi dar riktlinjer med smittorisk-reducerande syfte minskat mojligheten till
rutinméssiga arsbesok. Skillnaden &r dartill stor mellan olika kliniska enheter, och
ingen nar upp till de 100 % som anges i géllande riktlinjer.
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Tillganglighet till MS-vard
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Andelen patienter som har haft besik inom 12 manader frin dagens datum
Selektion: méan och kvinnor. Sjukdomsduration: -1 - 74 &r. Alder 13 -96 ar

Figur 51. Bara knappt hdlften (46,5%) av landets MS-patienter har ett besok till sin MS-
mottagning registrerat i MS-registret under de gangna 12 manaderna. Skillnaden dr stor
mellan olika kliniska enheter och ingen ndr upp till de 100 % som anges i gdllande
riktlinjer.

Figur 52 visar pa dnnu en brist i MS-vérden, namligen pa de arliga magnetkamera-
undersokningar (MR) som rekommenderas i de nationella riktlinjerna dar mélvardet
ir 100%. Endast 43,8 % av de behandlade patienterna har genomgéatt en MR de senaste
12 ménaderna. Denna siffra har 6kat ndgot under pandemin om man jamfor med 2020
da motsvarande siffra var 43,5%. Det pandemifria aret 2019 hade marginellt fler
patienter, 46,9%, av de behandlade patienterna genomgétt en MR de senaste 12
ménaderna. Detta betyder att den givna behandlingen inte monitoreras optimalt med
arlig MR vilket kan leda till bade skadligt hog sjukdomsaktivitet och att onodig
behandling inte kan avbrytas. Har finns stor forbattringspotential i hela landet
avseende patientnytta, patientsiakerhet och samhallskostnader.

Sammanfattningsvis kan vi peka pa att MS-varden i Sverige uppvisar forbattring
langsiktigt men fortfarande har den svart att na upp till de mal som Socialstyrelsens
nationella riktlinjer definierar och att 6kningen inte ar stadig och framfor allt inte
kommer automatiskt. MS-registret dr dock ett kraftfullt verktyg for att folja upp den
fortsatta maluppfyllelsen i aktivt forbattringsarbete pa lokal och nationell niva.
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Tillganglighet till MR-undersékningar
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Andelen pdgAende behandlade patienter som har haft MR-undsrsdkning inom 12 mAnader frin dagens daturm
Selektion: mén och kvinnor. Sjukdomsduration: -1 - 74 &r. Alder. 13 -96 &r

Figur 52. Endast knappt hdlften, 43,8% av MS-patienterna med skovvist forlopp (ddr
bromsmedicinering dr aktuell) har under 2021, enligt data i MS-registret, erhdllit en
magnetkamera-undersékning (MR) for att bedoma pagdaende sjukdomsaktivitet. Notera
att ett antal kliniker har bristande data registrerade men dessutom mycket fa patienter i
MS-registret och dartill troligen fa MS-patienter totalt.

5. MS-patienternas livskvalitet varierar mellan olika delar av Sverige
Patientrapporterade méatt (PROM, patient reported outcome measures) blir allt
viktigare som resultatindikatorer i sjukvérd vilket avspeglar patientens allt starkare roll
som medaktor i sin vard. MS-registret har flera PROMs, EQ-5D, MSIS-29 (en MS-
specifik skattningsskala av funktionshinder och hilsorelaterad livskvalitet, (hQoL)) och
MS-kollen som ocksé har drag av symtominventering. EQ-5D som &r en generisk
skattning av hQoL &r den skattning som har ftt en plats vid uppf6ljning av MS enligt
de Nationella Riktlinjerna. EQ-5D é&r en relativt grov skattningsskala som uppfattas ha
en begransad upplosning vid MS. Icke desto mindre kan avsevirda skillnader
observeras mellan Sveriges regioner. Figur 53 visar att andelen som har hog hQoL
(gront falt), vilket brukar betraktas som *friskt”, 4r dubbelt sa stort i de regioner med
bést resultat i jamforelse med de med sdmst resultat. Observeras bor att endast en
begréansad del av patienterna bidragit med data, vilket méste forbattras for att denna
parameter ska kunna ge en réttvisande jaimforelse.
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EQ5D térdelat efter sjilvskattad livskvalitetniva

Andel pergrupp
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® Medelvirde & Median
Figur 53. Utfallet av EQ5D, en hdlsorelaterad livskvalitetsskala, varierar mellan olika
regioner. Observera dock att antalet patienter som bidragit till data dr begrdnsat da EQ-
5D dnnu inte blivit en standardskattning.

Ojamlikhet i behandlingen av MS

Nastintill all statistik i MS-registret, som kravet 4r pa officiell svensk statistik,
analyseras och redovisas uppdelat efter kon, med syftet att identifiera och motverka
skillnader i virden. MS drabbar 2—3 ginger sa ofta kvinnor som mén vilket gér sddana
analyser extra relevanta.

Hogre andel man med pagaende bromsmedicinering

Daremot ar andelen kvinnor med pagaende bromsmedicinering, drygt 72%, nagot lagre
dn andelen mén, 79,1 %, i tidig MS, den patientkategori som de nationella riktlinjerna
pekar ut som prioriterad, vilket framgar av figur 54 och figur 55. Nedan diagram
visar ocksé att skillnaden ar betydande mellan olika regioner i landet. Kvinnor bor
oftast, av medicinska skil, avsté fran behandling infor, under och efter graviditet vilket
kan bidra till en nagot ldgre behandlingsfrekvens. Forklaringen till dessa skillnader
méste analyseras statistiskt mer i detalj genom att justera for alla faktorer som
paverkar behandlingsfrekvensen, men det dr osannolikt att det inte finns en skevhet.
Déremot finns ingen skillnad i tillgang till mottagningsbesck eller magnetkamera-
undersokningar mellan méin och kvinnor. Orsaken till skillnaden i behandlingsfrekvens
ar darfor oklar och behover utredas. Skillnader i vilken medicinsk behandling mellan
mén och kvinnor dr dock ett vanligt fenomen inom varden och en skillnad dven for MS
vore inte 6verraskande. Detta ar ett angeldget forskningsdmne.
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Antal behandlade RR-patienter med duration <= 15 ar 1ér hela riket uppdelat pa kvinnor och mén
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Figur 54. Grafen visar att andelen behandlade patienter med skvovvist forlopande MS
med sjukdomsdebut hogst for 15 ar sedan gradvis okat sedan MS-registret startade och
ndr nu 79,1 % for mdn och 72,3 % for kvinnor, vilket dnnu inte nér det nationella
malvdrdet pé 80 %.
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Figur 55. Grafen ovan visar att skillnaden mellan kvinnor (grona staplar) och mdn (grda
staplar) i vissa delar av landet dr betydande. Aven om siffrorna varierar nagot sa ar
andelen behandlade kvinnor 6,8% ldagre dn andelen behandlade mdn.
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Andel behandlade kvinnliga RR-patienter med duration < 158r genom andel behandlade manliga RR-patienter med duration < 153r

Gévleborg (109/39) 119 [
Sodermanland (91/36) 1.00
Gotland (26/11) 1.06 1l
Ostergtland (244/108) | 1.00
Vastmanland (81/35) |10
Vastra Gétaland (833/369) | RE
Vésterbotten (130/57) | RE
Jénkpings I8N (152/75) Woios
Uppsala l&n (158/69) W 105
Véstemorrland (91/40) M 1os
Halland (128/57) M 106
Skane (590/289) W o7
RIKET (4397/2020) 1.08
Kalmar I4n (75/38) B os
Stockholms I4n (1030/478) | RE
Dalarna (126/44) B 110
Orebro lan (141/61) I 120
Varmland (130/60) . 2
Nortbotten (89/45) _ 2
Blekinge (72/39) I 130
Kronoberg (60/42) [ REY
Jamtland (41/30) I 170
r T T T T T T T 1
3 25 2 1.5 1 1.5 2 25 3

Figur 56. I de flesta regioner behandlas mdn med tidig MS oftare med bromsmedicin dr
kvinnor, vilket talar for en ojamlikhet i varden.

Resultat av analyser — utveckling over tid

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

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

Som visats tidigare i figur 32 6kar antalet patienter stadigt i registret. Minst lika
viktigt dr det da att adekvat mangd information om varje patient ocksa registreras. Som
framgar av figur 57 a och b giller detta 4ven andra parametrar sdsom antalet besok,
sjukdomsskov och funktionsskattningar, inte bara med EDSS-skalan.
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Ackumulerat antal registrerade kliniska besoksdata (alla patienter i hela riket)
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Figur 57 b.

Figur 57 a och b. Okningen av a) kliniska besok och b) funktionsskattning enligt EDSS-
skalan och évriga funktionstester dr tydlig. Intressant dr att SDMT, ett kognitivt test, nu
dar den ndst mest registrerade parametern med 6ver 80 000 registreringar.

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

Vid MS utvecklas funktionshinder stegvis eller gradvis under de nédstan 40 ar som en
drabbad i genomsnitt lever med sin sjukdom. Malsédttningen med bromsmedicinering
bor darfor ytterst vara att bevara funktionen sé langt majligt. Detta dr dock mindre
uppenbart i och med att bromsmediciner mot MS enligt géllande praxis godkanns pa
grundval av effekt pd mycket kortsiktiga effektmatt, fraimst minskad skovfrekvens.
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Det ar darfor mycket gladjande att vi kan se en global och stadig minskning av
genomsnittligt virde pa EDSS (Expanded Disability Status Scale) i MS-registret, se
figur 58. Sjilvklart kan en séddan fordndring ha ménga orsaker, till exempel om
registret fran borjan skulle ha varit 6verrepresenterat av patienter med allvarligare
sjukdom. Det ar darfor gladjande att minskningen fortsitter 4ven under de senaste
aren dé& registret redan nétt en hog tackningsgrad.

En vidare analys visar att detta forklaras av en 6kad proportion av patienter med
skovvist forlopande MS i registret och att det bara ar dessa som har en minskad EDSS-
niva medan patienter som nétt det progressiva stadiet av MS haft en férandrad EDSS.
Detta visar att behandling av MS méste syfta till att behalla patienterna i skovstadiet.

Genomshittligt EDSS-vérde Gver tid i hela riket

2002 o
2003
2004 4
2005
2008
2007 4
2008
009
2010 o
2011 4
2012 4
2013 4
2014
2015 o
2018
2017
2018 o
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1999 -
2000
2001

= Kvinnor ® Méan

Selektion: Hela riket, alla forlopp, jamfar kvinnor cch man, ingen selektion pa behandling

Figur 58. Genomsnittligt funktionshinder enligt EDSS-skalan i riket minskar for bade
mdn och kvinnor gradvis i hela landet sedan bromsmediciner introducerades pd 1990-

talet.

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

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

Figur 59 nedan visar hur antalet registrerade besok i MS-registret har okat med tiden
och hur antalet skov tvirtom gradvis minskat. Sarskilt sliende dr kvoten mellan besok
och skov som visas i figur 60. Hur denna kvot férdandrats, fran att narmre 40 % av
patienterna kunde rapportera ett skov sedan féregdende besck i borjan av 2000-talet,
till att endast 3 % av besoken fangar ett nytt skov 2020, dr en dramatisk avspegling av
hur mycket bittre svensk MS-vard ar idag, da allt fler far allt effektivare behandling.
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Figur 59. Antalet registrerade patientbesok i MS-registret har okat stadigt under de
senaste 20 dren medan antalet rapporterade skov med tiden minskat.
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Figur 60. 1 borjan av 2000-talet rapporterades ett nytt skov vid 40 % av besoken. Idag har
den siffran sjunkit till endast 3 % vilket visar pa effektivare MS-behandling i Sverige.

4. Magnetkamerundersokningar talar for battre kontroll av

MS

Figur 61 visar att dr 2010 uppvisade varannan magnetkameraundersékning av
svenska MS-patienter tecken pa nya flackar som tecken pa aktiv MS-sjukdom. Idag har
denna andel minskat fran 50 % till 12 % och néstan 9/10 av utforda undersokningar
visar en stabil bild med god inflammationskontroll.
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Andel patienter med stabil-MR| longitudinellt

Sammanfattade MRI-resultat fér alla unika patienter som genomfart MAI under kalenderaret
Uppdelning fér kén: Total, Aldersintervall: 13-5, Sjukdemsduration i ar: -1-74
Patientens forlopp: Alla, Alla patienter mediutan pagaende behandling vid MAI.
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Figur 61. Allt oftare visar magnetkameraundersokningar av MS-patienter tecken pa
aktiv sjukdom i form av nya inflammatoriska fordndringar (vita flickar).

Procentandel

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

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

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

MS-registret och Covid-19 pandemin

Risk for allvarlig Covid-19 vid behandling med rituximab

Vid pandemins inledning i februari/mars 2020 fanns en oro for att de
immundidmpande egenskaperna hos bromsmedicinerna mot MS skulle kunna 6ka
risken for allvarlig sjukdom hos patienter med MS. Darfor togs ockséd ménga initiativ
till att snabbt samla information om Covid-19 hos MS-patienter. MS-registrets Covid-
19-modul beskrivs ovan (sidan 89) och kom snabbt i bruk vid landets MS-kliniker.

Eftersom rituximab kommit att inta en dominerande stillning bland MS-

bromsmedicinerna i Sverige med 6ver 6000 behandlade patienter, s hade vi en god
mojlighet att snabbt uppticka eventuella risker med just denna behandling. Det var
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ocksd vad som hénde nir vi redan i april 2020 kunde notera att majoriteten av de MS-
patienter som kriavde sjukhusvard fér Covid-19 var behandlade med just rituximab,
mot bara en tredjedel av alla patienter i registret. Denna observation kommunicerade
vi ocksé vid de globala nitverksmoten som organiserades for att monitorera riskerna
med MS-behandling. MS-registret bidrog dessutom redan frdn maj 2020 som férsta
MS-register med MS-Covid-19-data till projektet "Global Datas Sharing Initiative”
(GDSI). GDSI kunde snabbt bekrifta att behandling med rituximab 6kade risken for
allvarlig sjukdom 2-3 génger och resultaten rapporterades regelbundet internationellt
vid moten och kongresser.

Januari 2021 hade néstan 500 svenska fall av Covid-19 hos MS-patienter bekriftats
och en rapport skrevs som nu publicerats som en vetenskaplig artikel (Spelman et al,
2021).

Framgéngen med Covid-19-registrering hos MS-patienter i Sverige visar pé styrkan i
vart natverk och att en effektiv datainsamling kan &stadkommas med kort varsel i en
prekar situation.

Undantriangningseffekter i MS-varden under Covid-19-pandemin
Socialstyrelsen har i en rapport om undantrangningseffekter Covid-19 i svensk
sjukvard som publicerades under 2021 samlat effekter p& nationella riktlinjer:
(https://www.socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-
dokument/artikelkatalog/nationella-riktlinjer/2021-6-7413.pdf). I denna
sammanstillning har data fran MS-registret bidragit. Studien visade att:
e Andelen MS-patienter som erhéllit besok inom specialistvirden har minskat
fran 72,4 % till 64,4 %
e Andelen MS-patienter som undersokts med magnetkamera har minskat med 3
%

Figur 62 a och b visar att undantriangningseffekterna pd MS-varden har fortsatt
under 2021 med en ytterligare minskning i forsta hand av antalet 1akarbesok, medan
antalet sjukskdoterskebesok kunnat hallas konstant. I det presenterade antalet besok
inkluderas virtuella kontakter (telefon- och video-bestk). Detta antyder att det
engagemang som stora delar av slutenvéarden i Sverige visade i Covid-19-varden hade
konsekvenser pa likarbemanningen pa klinikernas 6ppenvardsenheter.

I MS-registret finner vi dessutom att andelen nydiagnostiserade MS-patienter minskat
med 4 %, andelen debuterande MS-patienter minskat med 9%. Detta tyder pa att farre
patienter kommit till neurologisk klinik for utredning av misstankt MS under 2020 i
jamforelse med aret innan pandemin.
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Antal registrerade kliniska beséksdata (alla patienter i hela riket)
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Figur 62 a och b. Undantrdngningsmekanismer under Covid-19-pandemin syns i form
av farre lakarbesdk och fdarre MS-diagnoser.

Vetenskapliga resultat

Under 2021 har 40 vetenskapliga arbeten publicerats helt eller delvis baserade pa data
fran Svenska MS-registret vars totala vetenskapliga publikationslista nu 6verstiger 250

arbeten. Har viljer vi att lyfta fram tre Amnen dér viktiga slutsatser kan dras fran data
ur svenska MS-registret:

1. MS och Covidig
2. Effekt och sikerhet av autolog hematologisk stamcellstransplantation

3. Bittre langsiktig prognos for MS-patienter i Sverige dn i Danmark genom
storre anvindning av hogeffektiv behandling

MS och Covid-19 — risk for allvarlig Covid-19-infektion vid
behandling med rituximab.

Referenser:

Spelman T, Forsberg L, McKay K, Glaser A, Hillert J. Increased rate of hospitalisation
for COVID-19 among rituximab-treated multiple sclerosis patients: A study of the
Swedish multiple sclerosis registry. Mult Scler. 2021:13524585211026272.
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Simpson-Yap S, De Brouwer E, Kalincik T, Rijke N, Hillert JA, Walton C, et al.
Associations of Disease-Modifying Therapies With COVID-19 Severity in Multiple
Sclerosis. Neurology. 2021;97(19):e1870-e85.

McKay KA, Piehl F, Englund S, He A, Langer-Gould A, Hillert J, et al. Rituximab
Infusion Timing, Cumulative Dose, and Hospitalization for COVID-19 in Persons With
Multiple Sclerosis in Sweden. JAMA Netw Open. 2021;4(12):e2136697.

Slutsatser i korthet:

e Svenska registerdata visar att behandling med rituximab fordubblar risken for
allvarlig Covid19, definierat som behov av sjukhusvard. Aven alder, manligt
kon, progressiv sjukdom och hog grad av funktionshinder okar risken. De allra
flesta som behandlas med rituximab f6r MS har dock en lindrig Covidi9-
infektion. Daremot spelar det ingen roll hur linge man stétt pd behandlingen
eller hur nyss den senaste dosen har givits.

e Ett globalt internationellt samarbete dir svenska data ingar bekréftar de
svenska fynden och visar att en liknande risk ocksa finns for ocrelizamab, som
har samma verkningsmekanism som rituximab,

Autolog hematologisk stamcellstransplantation har battre
effekt och jamforbara risker med jamforbara behandlingar
for MS

Referenser:

Alping P, Burman J, Lycke J, Frisell T, Piehl F. Safety of Alemtuzumab and Autologous
Hematopoietic Stem Cell Transplantation Compared to Noninduction Therapies for
Multiple Sclerosis. Neurology. 2021;96(11):e1574-€84.

Zhukovsky C, Sandgren S, Silfverberg T, Einarsdottir S, Tolf A, Landtblom AM, et al.
Autologous haematopoietic stem cell transplantation compared with alemtuzumab for
relapsing-remitting multiple sclerosis: an observational study. J Neurol Neurosurg
Psychiatry. 2021;92(2):189-94.

Slutsatser i korthet:

e Svenska registerdata visar att denna behandling, dar svenska MS-forskare ar
drivande internationellt, vad géller risker for allvarliga biverkningar ar
jamforbar med de bromsmediciner som utvecklats specifikt for MS. Effekten
pé MS-sjukdomen &r ddremot bittre med fler patienter utan terfall i sjukdom
dn nagra av de mest effektiva bromsmedicinerna.
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Battre langsiktig prognos for MS-patienter i Sverige an i
Danmark genom storre anvandning av hogeffektiv
behandling

Referenser:

Spelman T, Magyari M, Piehl F, Svenningsson A, Rasmussen PV, Kant M, et al.
Treatment Escalation vs Immediate Initiation of Highly Effective Treatment for
Patients With Relapsing-Remitting Multiple Sclerosis: Data From 2 Different National
Strategies. JAMA Neurol. 2021;78(10):1197-204.

Slutsatser i korthet:

e Isamarbete med det danska MS-registret har forloppet jamforts mellan de tva
landernas MS-patienter och de svenska patienterna har ett signifikant battre
utfall efter upp till 5 ar. I Danmark finns krav att man som forsta
bromsmedicin ska anvinda det som for tillfallet ar anvisat av
lakemedelsmyndigheten vilket ar ett forstalinjepreparat. I Sverige har man
kan varje behandlande neurolog vélja den behandling hen finner lampligast
for den enskilde patienten redan frén den forsta behandlingen. Skillnaden i
riktlinjer leder till att fler svenskar far de hogeffektiva bromsmedicinerna
tidigt i forloppet, vilket forklarar effekten. Studien visar att hogeffektiv
behandling tidigt 4r gynnsam och att riktlinjer kan ha negativa effekter pa
nationell niv3.

Prioriterade utvecklingsomraden

MS-registret dr idag viletablerat som verktyg i MS-varden i hela Sverige och har fétt en
god tackning och en allt bittre datatédthet. Vart arbete har givit kliniska verktyg for
verksamhetsutveckling och vi har kunnat mérka en snabb forbattring av MS-varden i
Sverige och patienternas framtidsutsikter forbattras snabbt. MS-registret ar
véletablerat som en bas for forskning av hog kvalitet.

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

Forbittringsomraden finns séledes och dessa &r i nuldget prioriterade (utan
rangordning):

e Tickningsgraden ar god, bland de bésta i varlden, men ska forbattras
ytterligare. Flera enheter sldpar efter i tickning

e Datatithet ska forbattras for de centrala variablerna

e Vimaste stimulera till anvindning av MS-registrets data ytterligare i kliniskt
forbattringsarbete. I detta arbete ingar att utveckla Kvartalsrapporten till
landets vardenheter men ocksd utétriktade aktiviteter som fler kurser och
anviandarmoten
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Fortsittning och fordjupning av var kontinuerliga monitorering av Covid-19
hos vira MS-patienter for att kunna vigleda virden vad giller terapibeslut och
vaccinationsinsatser

Uthopp: Uppmuntra och hjilpa landets neurologiska enheter att integrera MS-
registret/Svenska neuroregister i de lokala journalsystemen

Definiera och dokumentera i MS-registret ingéende variabler och hur de
beskrivs i en "common data model” for nationellt och internationellt
samarbete

Soka nya vagar for ekonomiskt tillskott till MS-registret

Forbittra stod och support for anvindare och patienter

Samverka med patientforetradare och gemensamma aktiviteter med
patientorganisationen NEURO

Forbereda kommande generationsskifte i MS-registret ledning

Planer for kommande ar

Tdckningsgraden: Var tackningsgrad pa drygt 8o % ska 6kas. Véra anstriangningar

fokuseras pé fyra ben:

1.

Vi hjélper rapporterande enheter att, via en fordefinierad urvalslista, ta fram
patienter i lokala databasen vilka kan delges information om kvalitetsregister
och sedan inkluderas. Detta arbete har initierats under 2021 och uppskattas
kunna 6ka tackningsgraden med uppat 5 %.

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

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

Vi vill tillsammans med Registerservice utveckla en forbittrad prevalens-
bedomning som troligen kommer att visa att vi redan har en battre
tackningsgrad an redovisat.

Datatdthet: En grundlaggande utmaning ar att 6ka datatatheten i registret ytterligare

for att fa helt korrekt information om tillstdndet i och resultaten av MS-varden. Vi

kommer att folja den inslagna vigen som innebar att locka till deltagande i

registerarbetet genom att gora detta sé attraktivt som mojligt for bade vardgivare och

patienter. Detta innebér en fortsatt utveckling av funktionerna inklusive &terkoppling

av data.

Kvartalsrapporten: Vidareutveckling av Kvartalsrapporten/ Forbattringsrapporten

som vi ser som vart huvudsakliga verktyg for att kommunicera registrerande enheters
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resultat pa bl a riktlinjeindikatorerna och diarmed stimulera till anvindning av dessa
data i kliniskt forbattringsarbete.

Férbdttrad hemsida med aktuella resultat pG enhetsnivad tydligare redovisad: Vi har
genom vér offentliga VAP sedan ett par ar realtidsstatistik pd enhetsnivd men detta kan
vara lite svért att hitta. Vi kommer att fortsétta att utveckla var offentliga
“Neurodashboard” med bl a missing data for att ytterligare stimulera anvindaren till
registrering.

Covid-19: MS-registret har kunnat spela en viktig roll i att kartldgga risker i samband
med Covid-19-pandemin eftersom véra rapporterande enheter ar sé flitiga att
rapportera. Nu kommer dock nya frigestillningar upp som kraver fortsatt
registreringsarbete, t ex vad giller bromsmedicinernas paverkan pa vaccinationernas
effekt och risken for aterinsjuknande i allménhet. Detta kommer att kréva fortsatt
engagemang fran nitverket och utveckling av variabler.

Variabelmappning: Vi deltar redan i anstrangningarna inom det s.k. RUT-projektet
for att kartlagga véra variabler. Detta har varde bade internt, for dataverforing via
nationella tjansteplattformen och for internationella samarbeten.

Patientoversikten/Beslutsstod och informationsforsoérjning: MS-registrets framgang
bygger pa att registrets granssnitt, dvs Patientoversikten/Beslutsstodet, dr ett
uppskattat verktyg som ger ett mervarde direkt i det kliniska arbetet. Darmed sikras
ocksa kvaliteten pa de data som samlas in, vilket betyder att
Patientoversikten/Beslutsstodet dr nodvandigt for registrets informationsférsorjning.
Med dagens datajournaler finns inga mekanismer att kvalitetssidkra den kliniska
informationen och darfor skulle inte MS-registret ens teoretiskt i dagsldaget kunna
bygga pa journaldata. Det dr darfor angeldget att vi kan fortsatta det utvecklingsarbete
som vi sedan manga ar bedriver tillsammans med vér plattformsleverantér Carmona.
Carmona behover stod fran vardgivarna for att teckna de avtal som reglerar
vardgivarens ansvar for Patientoversikten/Beslutsstodet i det kliniska arbetet.
Gldadjande nog ar var plattform, Compos, férenlig med det nya medicintekniska
direktivet sd ndgra principiella hinder bor inte finnas.

Vi behover darfor stod for att fortsitta att utveckla detta arbete. Samtidigt ska
dubbelregistrering sa langt mojligt elimineras. Detta ar ett 1angsiktigt arbete som ar
gemensamt for Svenska neuroregister och som vi méste ldagga tid och resurser pa under
2022 och framgent.

Vetenskapliga publikationer

Fyrtio vetenskapliga artiklar baserade pa data fran MS-registret publicerades under
2021, varav flera i hogt rankade tidskrifter. Vi ser hur fortroendet f6r forskning baserat
pé vara data har 6kat gradvis under aren.

Foljande artiklar har publicerats under 2021:
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Myastenia gravis

Myastenia gravis, MG, dr den vanligaste av de neurologiska autoantikroppsmedierade
sjukdomarna och den karaktiriseras av abnorm muskelsvaghet i olika muskelgrupper.
Sjukdomen orsakas av autoantikroppar riktade mot receptorer i skelettmuskulatur, dar
de vanligast forekommande binder till acetylkolin-receptorn. MG utgor dock inte en
sjukdom, utan bestar av flera olika tillstind med 6verlappande klinisk bild, vilka kan
delas upp baserat pé antikroppsfynd, klinisk presentation, symptombild och svar pé
behandling. Sjukdomen medforde tidigare en kraftigt 6kad dédlighet, uppemot 30 %
inom 2 &r fran diagnos under forra seklets forsta hilft. Dodligheten har successivt
sjunkit i takt med att den medicinska behandlingen har férbattrats, men manga
patienter besviras fortfarande av omfattande sjukdomspéverkan.

MG ér en relativt ovanlig sjukdom, men har under de senaste artiondena 6kat i likhet
med flera andra autoimmuna sjukdomar. Antalet individer i Sverige som é&rligen
diagnosticeras med MG uppgar till ca 2 per 100 000 och det totala antalet som lever
med MG ir ca 25 per 100 000. Sjukdomens relativa ovanlighet gor att manga patienter
upplever att kunskapen om sjukdomen ir begridnsad pa ménga héll i varden och
flertalet har dirfor behov av 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 pa erfarenhet i forhallandevis smé
grupper av patienter snarare dn nationella kohorter och randomiserade studier. Detta
gor ocksd att evidensbasen for t ex behandlingsriktlinjer ar svag i jamforelse med
manga andra kroniska inflammatoriska sjukdomar. Under senare ar har intresset for
behandlingsrelaterad MG forskning 6kat och det gor att flera nya likemedel for
sjukdomen kan forvantas bli tillgdngliga under ren som kommer.

Det fraimsta syftet med registret ar att bidra till att pa nationell niva utveckla en bittre
kunskapsbas kring riskfaktorer for sjukdom, prognos och svar pd behandling vid olika
former av MG. Exempelvis ges mgjlighet att insamla information om nyare biologiska
terapier som rituximab (Mabthera), som i likhet med flertalet sjukdomsmodulerande
behandlingar for MG anvinds utanfor sin egentliga indikation. MG-registrets
styrgrupp har under 2021 utgjorts av Fredrik Piehl (delregisterhéllare) och Susanna
Brauner, Karolinska Universitetssjukhuset Solna, Andreas Arvidsson, Skénes
universitetssjukhus, Pontus Wasling och Christopher Lindberg Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Anna Rostedt Punga, Akademiska Sjukhuset och Rayomand
Press, Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge.
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Antalet registrerande enheter har successivt 6kat och uppgar till 38 (6kning fran 35
foregéende ar), fordelade pa samtliga 6 sjukvardsregioner.

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 Patientregistret under aren 2005 -
2010. D3 sjukdomen efter initial behandling kan gé i remission, ar antalet individer
med behov av pagéende sjukvardskontakt sannolikt l4gre. Antalet individer med
symtomgivande MG kan uppskattas via forbrukning av kolinesterashdmmarna
pyridostigmin (ATC No7AA02) och ambenon (No7AA30), vilka dr tva rent
symtomlindrande likemedel till 6vervigande del anvinds vid MG. Enligt
Socialstyrelsens Lakemedelsdatabas 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 tiackning i Stockholm
som bas (83% av prevalenta patienter enligt diagnosregistret; Fang et al, 2014) och
malgruppen for registret utgors av nyinsjuknade och de med behov av
immunddmpande likemedelsbehandling.

Vid utgdngen av 2021 fanns 1626 patienter i MG registret, varav 1334 var aktiva och
292 avslutade till f6ljd av migration eller dod, figur 63. Detta motsvarar en prevalens i
den vuxna befolkningen pé 16,7 per 100 000 och en uppskattad tackningsgrad pé
66,7%. D& MG i storre utstrackning dn mer prevalenta neurologiska sjukdomar skots
vid universitets- och regionkliniker uppskattas tackningsgraden till >75% vid
deltagande enheter. Antalet nyregistreringar 6ver tid visas i figur 64. Tdckningen ar
ojamnt fordelad, dar Stockholm ligger i topp med 487 patienter. Ett bidragande skl till
lagre tackningsgrad péd andra héll ar att foretradesvis nydiagnosticerade individer samt
de med behov av mer avancerad immunologiskt inriktad behandling registreras.

hbymstorng gieve w | Visa labell

WtipEln paGentes | KvalletaegHne]

Pabtenter | Mvalitelsregestne Al
1626 133

Hiinaldrdelning

Alderstordeining

Figur 63. Dashboard efter inloggning for MGreg med antal registrerade individer totalt
samt de som dr aktiva fordelat pa dlder 2022-01-31.
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Figur 64. Antal nya registreringar over tid. Okningen under 2020 forklaras av den
nationella enkdtstudie, GEMG, som innebar att lokala listor pd storre sjukhus anvdndes
som underlag for att identifiera personer med MG som inte varit med i MGreg.

Datakvalitet

Datatathet

I registret registreras idag:

1. Basparametrar som inkluderar diagnostiska undersokningsfynd

O O O O

Sjukdomsdebut och diagnosdatum
Autoantikroppar

Neurofysiologi

Thoraxradiologi

Patologisvar pa tymusvavnad

2. Utfallsmatt som indikerar sjukdomens svarighetsgrad
Lakarrapporterade utfallsmétt

(@]

Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) Kklassificering (I-
V)

Myasthenia Gravis Quantitative Score (QMG)

Myasthenia Gravis Composite Score (MGC; ett alternativt métt pa
sjukdomspaverkan; frén 2020)

Patientrapporterade utfallsméatt

o

O

MG-QoL - ett MG-specifikt livskvalitetsmétt

MG-ADL - ett MG-specifikt matt pa hur sjukdomen péverkar
aktiviteter i det dagliga livet

EQ-5D — ett generiskt livskvalitetsmatt

PASS fraga (patient acceptable symptom state) — acceptabel niva pa
sjukdomspaverkan (fran 2020)
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3. Terapi

Sedan 2020 anvands ett “minimal data set” som majliggor uppfoljande studier av
nationella kvalitetsindikatorer. Detta inkluderar uppgifter om pagéende

Farmakologisk behandling (inklusive doser och eventuell orsak till

avslut av behandling)

Tymektomi (datum, typ av operation samt resultat vid histologisk
analys)

lakemedelsbehandling inkluderande dosering av kolinesterashdmmare, ett kvantitativt
MG métt (QMG eller MGC) och tre patient-rapporterade utfall (MG-QoL, MG-ADL,

PASS-fraga). For att underlitta registreringen har registret uppdaterats sé att dessa
saker efterfragas vid varje besok. I tabell 33 anges rapporteringsgrad for olika
basparameterar i MGreg for rapporterande kliniker.

Tabell 33. Basparameterar i MGreg for rapporterande kliniker.

Barn- och ungdomsmottagning
Mariestad, Skaraborgs sjukhus

Bollnas
Centrum for neurologi Stockholi
Danderyd
Eksjo
Eskilstuna
Falun

Gavle
Halmstad
Huddinge
Hassleholm
Kalmar
Karlskrona
Karlstad
Kristianstad
Kungsbacka
Landskrona
Lund
Malméo
Neurologiska kliniken Linképing
Norrkdping
Nykoping
Oskarshamn
Ryhov
Sahlgrenska
Solna
Sunderbyn
Sundsvall
Umed
Uppsala
Vérnamo
Vastervik
Vésterds
Vixjo
Orebro
Ornsksldsvik
Ostersund

Total

Datauttag NEUROreg/MGreg 2022-03-28

1339

59

38

69
16
32

1
92
204

34
55

16

15
707

[P R )

17
70
145

17

29
51

33

20
632

100,0%

28,6%
50,0%
52,6%

25,0%
100,0%
38,5%

49,6%

33,3%
53,5%
60,0%

33,3%
69,7%
55,2%
47,8%
100,0%
33,3%
100,0%
39,3%
56,8%
58,5%
100,0%
32,0%
54,0%
51,9%

100,0%
41,7%

32,7%
50,0%
42,9%
52,8%
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0,4
1,0
1,1

0,3

0,6

1,0

0,5
12
15

0,5
2,3
12
0,9

0,5

0,6
i3
1,4

0,5
12
11

0,7

0,5
1,0
0,8
11

93

34
973

13

25

16

22

10
78
76

15
24

21
325

50,0%
68,4%

25,0%

7,7%

21,0%

22,2%

22,5%

90,0%

33,3%

32,8%

83,3%

35,7%
48,1%
21,8%

60,0%
38,1%

2,0%
16,7%
60,0%
24,3%

69

10

16

54

21
136
234

20

53
23

17

33
860

100,0%

71,4%
50,0%
78,9%

100,0%
50,0%

100,0%
79,5%

72,3%
100,0%
100,0%

97,2%
100,0%
50,0%
100,0%
16,2%
17,2%
80,6%

83,3%
100,0%
75,0%
84,0%
67,0%

80,0%
84,1%
21,7%

50,0%

34,7%
66,7%
94,3%
64,2%,



Missing value

Antalet registrerade individer har 6kat patagligt under de senaste ren, medan
datatitheten ligger kvar pa liknande nivéer 6ver tid tabell 34. I tabellen redovisas
dven skalor som speglar objektiva sjukdomssymtom (QMG) och patient-rapporterade
symtom (MG-ADL) pé 6vergripande niva. Andelen med rapporterade data skiljer
mellan olika kliniker, varfor fortsatt arbete med att forbattra registreringsgraden ar
nodvindigt. Styrgruppen for MGreg har inte valt att prioritera EQ5D som generisk
livskvalitetsskala i “minimal data set” i besoksmodulen, varfor registreringsgraden
ligger lagre 4n i andra register, tabell 35.

Tabell 34. Skalor som speglar objektiva sjukdomssymtom (QMG) och patient-
rapporterade symtom (MG-ADL) och utveckling éver tid.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Amntal aktuella patienter 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0

Debutdatum TB.5 .3 82.9 85.2 85.1 85.8 T5.8 770
Kontakt 58.4 63.2 69.5 736 Th.1 7.4 69.6 724
Behandling 85.4 85.3 75.0 T6.3 T7.8 80.9 73.4 Th.5
OMG 58.4 61.4 56.5 60.0 62.7 67.7 60.9 G0.3
MG-ADL 0.0 0.0 4.3 11.9 15.8 22.0 17.2 16.8

Tabell 35. Andel med registrerad generisk livskvalitetsskala i olika delregister inom
Svenska neuroregister.

Antal aktuella patienter 2021  EQSD-anytime  EQSD 2021

Epilepsi 100 0.4 0.0

Inflammatoriska Neuropatier 100 229 11.9
Motorneuronsjukdom 100 30.2 19.5
Multipel skleros 100 6G1.9 3.2
Myastenia gravis 100 7.7 3.1
Narkolepsi 100 27.5 12.7
Neuromuskulira sjukdomar 100 16.3 12.2
Parkinsons sjukdom 100 38.0 12.4
Svar neurovaskulir huvudvirk 100 19.6 a8
Validering

Sedan 2000 pégar ett kvalitetsforbattringsarbete som innebér att platsbesok pa de 20
storsta klinikerna genomfors och jamforelse gors med klinikernas lokala listor 6ver MG
patienter med pagdende kontakt jamférs mot MGreg, samt att registrerade data
valideras mot journal. P4 grund av COVID19 pandemin har arbetet fordrdjts och det
foreligger dven pa vissa héll juridiska hinder som maste 16sas. Fram till slutet av 2021
hade foljande besok genomforts; Stockholm (Huddinge och Solna), Ume3, Sundsvall,
Karlstad, Linkoping och Géteborg.

Reliabiliteten av data i MG-registret kontrolleras pé tva sétt, dels genom sparrar mot
felinmatning i sjélva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data. MG-
registrets mjukvara innehéller logiska kontrollfunktioner. Datafilt (variabler) har
definierade restriktioner pa vad som kan fyllas i och for flertalet variabler finns
definierade listor/rullgardiner med mgjliga svar som anges genom att peka och klicka.
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Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

En utmaning ar att en stor andel patienter har diagnosticerats innan registerstart,
vilket medfor storre sannolikhet for simre tackningsgrad pga. arkiverade journaler. Vi
avser darfor att fokusera pa de som diagnosticerats efter 2011 och for dessa efterstréiva
tdckning via "minimal data set”. Eftersom olika underformer av MG skiljer sig &t i
prognos och behandling, kommer information om serologi samt debut- och
diagnosdatum ocksa att vara viktigt for att kunna dra korrekta slutsatser om
behandlingssvar. Detta ror inte minst andel som genomgatt tymektomi, som ar
indicerat for de med tymom och tidigt debuterande MG, men inte andra former.

Under 2020 har MGreg, som det forsta delregistret inom Svenska neuroregister,
uppdaterats med en sé kallad PASS-fraga, som stér 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 anvéandas for att
faststilla troskelvarden for vad patienter uppfattar som acceptabel sjukdomsbild for
olika objektiva och subjektiva sjukdomsskalor. I en nylig studie genomf6rdes en sddan
validering gentemot flera av de skalor som redan anvinds i MGreg (Mendoza et al,
Neurology 2020).

PROM/PREM

Enbart Kvantitativt MG status (QMG) ger inte en heltidckande bild av
sjukdomspaverkan vid MG och under senare ar har man darfoér utvecklat patient-
rapporterade skalor som battre kan spegla sjukdomspaverkan pé det dagliga livet och
livskvaliteten. I den hittills stérsta randomiserade fas III studien for MG anvindes MG-
ADL, som speglar paverkan pa det dagliga livet, samt MG-QoL, som kvantifierar
péverkan pa livskvalitet (Howard et al, Lancet Neurol, 2017). Dessa skalor
introducerades i MGreg 2016.

Patientens Egen Registrering (PER)

Sedan 2020 finns mojlighet att registrera patient-rapporterade skalor via
egenregistrering, men fram till slutet av 2021 hade endast 7 kliniker anvant sig av
denna mojlighet. For att forbattra tackningsgraden pa sikt ar 6kad PER-registrering
nodvindigt.

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvandning av registret och for god
rapportering ar den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen ir dirfor en central funktion och vi har utvecklat flera méjligheter
for deltagande enheter att ta del av data och av resultat. Vi skiljer pa Patientéversikten
och Utdatafunktioner.
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Patientoversikten
Patientoversikten ar de egenskaper i IT-granssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.

Den grundliaggande dterkopplingen i patientéversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstillning av patientuppgifter som behandlande likare kan anvinda som vid
patientbescket. Har ssmmanfattas den information som behandlande likare behGver
som utgangspunkt for bescket och for de beslut som behover tas. Detta ar troligen den
for sjukvérdspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som motiverar till
rapportering i MG-registret. Patientoversikten har ocksé den fordelen att data om
patienterna hela tiden anvinds och dirmed granskas och foljaktligen kvalitetssékras.

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatéthet, frin nationell niva
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det finns mdjlighet
att vélja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pé ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgingliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som Gppet

65%
Har pagaende behandling

Antal registreringar -

kan jamfora olika vardenheter.

Kvalitetsregister for: myastenia gravis (Riket)

1357 13 72.5%

Aktuella patienter kvalitetsregistret Antal reg per 100.000 invanare 2021 Har minst ett registrerat besok

patienter manaderna manaderna manaderna senaste 12 manaderna

0% 152
Ostergatand & s 0 0 s s 15

RiKeT 1557 En E e 3

Figur 65. Vy fran Neurodashboard for myastenia gravisregistret 2022-06-17.
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Rapportgeneratorn

Inrapporterande enheter har full tillgang till de data de sjdlva rapporterar in.
Dataexport av egna registerdata kan ske antingen i form av enkla listor, eller mer
fullstiandigt i Excel-format efter sokningar (queries) grundat pa en eller flera variabler
via Rapportgeneratorn. Pé detta satt 4r all information tillgénglig fér den enhet som
ocksa dger denna information.

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dér enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vira patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

Ett av de viktigare syftena med MGreg &r att utgora ett instrument for att kunna utlisa
hur vira MG patienter mar och utvirdera resultat avimmundédmpande
lakemedelsbehandling, vilket dr sarskilt viktigt d& endast ett sddant likemedel,
eculizumab (Soliris), specifikt finns godként 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
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 anvindning av andra biologiska lakemedel,
sarskilt rituximab (Mabthera). En intressant utveckling ar att rituximab idag har gatt
om azatioprin (Imurel) som den vanligaste registrerade immunddmpande
behandlingen, aven om det sannolikt till del forklaras av selektionsbias, tabell 36.
Rituximab &r godként for bland annat ledgdngsreumatism och har en vil etablerad
sékerhetsprofil. I en publicerad retrospektiv observationell studie med prospektivt
insamlade data i MGreg pa patienter i Stockholm dokumenterades ett betydligt battre
langtidsutfall for patienter med initial behandling med rituximab jamfort 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 likemedelskostnaden per patient ligger
kring 5 000 kr per dr. Under 2021 registrerades 281 pagaende behandlingar med
rituximab (210 ar 2019), varav 23 startades under dret. Vi bedémer att den 6kande
anvandningen av rituximab dven nationellt till betydande del beror pa de studier
avseende behandlingsutfall som méjliggjorts via MGreg, vilket ocksa bidrar till
gynnsamma hilsoekonomiska utfall genom minskat behov av sjukhusvéard och
behandling med immunoglobuliner (Brauner et al, 2020), liksom behov av behandling
med betydligt mer kostsamma alternativa preparat (eculizumab). Det foreligger
samtidigt en stark indikation for att fortsitta att f6lja upp denna anvandning, for att
tillférsakra en gynnsam nytta-risk 6ver langre tid ar.
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Tabell 36. Pdgdende och avslutade behandlingar registrerade i MGreg.

Ambenon 140 71 69 2 1 5,4
Azatioprin 523 345 178 12 17 5,2
Baricitinib 2 2 1 1,2
Ciklosporin 184 147 37 2 2 2,0
Cyklofosfamid 16 16 1 1 0,4
IVIG 444 397 47 26 27 0,0
Metylprednisolon 587 540 47 8 9 0,0
Mykofenolatmofeti 79 49 30 1 2 8,0
Plasmaferes 85 85 5 5 0,0
Prednisolon 795 591 204 26 30 1,2
Prednison 154 139 15 3 2 0,0
Pyridostigmin 1164 523 641 20 29 5,3
rituximab 417 136 281 23 12 2,7
Studieldkemedel 35 29 6 1 0,5
Takrolimus 23 14 9 2 3,0
Tocilizumab 20 15 5 2 0,5
Total 4668 3097 1571 132 140

Datauttag NEURO/MGreg 2022-03-28

Patient-rapporterade sjukdomsaktivitets- och livskvalitetsskalor har introducerats for
flertalet sjukdomar under de senaste aren. Vid MG ir de av sdrskilt intresse, d&
symptombdrdan ofta varierar 6ver dagen, vilket inte helt fangas upp vid en klinisk
undersokning. Anvindande av patient-rapporterade skalor bor darfor kunna guida i
bedomningen av patientens sjukdomsborda och darmed dven forbattra val av
lakemedel och dirmed undvika skov. Majoriteten av patient-rapporterade skalor
introducerades i registret 2016 och under 2022 genomfors en utvardering av skalornas
prediktiva virde for bade framtida forsamring och likemedelseffekt.

Vetenskapliga resultat

En retrospektiv observationell studie med prospektivt insamlade data i MGreg pa
patienter i Stockholm avseende behandlingsutfall vid refraktar och nydebuterad
generaliserad MG har publicerats (Brauner, JAMA Neurol, 2020). Vi har nu
sammanstallt resulten for en nationell randomiserad studie, dir effekt och sakerhet for
rituximab jaimfort med placebo har studerats hos personer med nydebuterad,
generaliserad MG. Studien ar under publicering, men resultat finns rapporterade i EUs
gemensamma databas 6ver kliniska studier samt dess amerikanska motsvarighet.
Resultaten verifierar véra tidigare observationella data och visar att rituximab
signifikant okar chansen till minimala sjukdomsmanifestationer vid 4, 6, 9 och 12
manader utan samtidigt behov av hogre doser steroider eller annan rescue-behandling.
Nyligen publicerades ocksé den forsta nationella studien dir data fran MGreg
anvandes (Petersson, Neurology, 2021). I denna studie identifierades patienter via
MGreg samt utifran patientlistor vid de 20 storsta klinikerna. Av 1459 personer som
inbjods att delta, tackade 1077 ja till att besvara ett validerat frageformulédr om
miljofaktorer samt MG-ADL skalan. Ett huvudfynd i studien &r att, baserat pa
sjdlvskattad funktionspaverkan, knappt hilften av personerna har ett icke
tillfredsstillande symtomstatus, vilket belyser potentialen och behovet av att forbattra
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varden. En positiv konsekvens av studien var ocksa att registreringsgraden i MGreg
okade.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Definition av tickningsgrad i forhéllande till malpopulation: Ett viktigt forsta steg ar
att definiera en tydligare malpopulation och relatera detta till aktuella prevalenssiffror.
I forsta hand ska MGreg inkludera nyinsjuknade patienter samt prevalenta fall med
signifikant sjukdomsborda/behov avimmunomodulerande behandling, sarskilt
biologiska lakemedel, dir malet ar att inkludera >80% av nyinsjuknade (incidenta) fall,
samt >70% av de med etablerad diagnos (prevalenta fall) som har behov av behandling
med kolinesterashdmmare. I ett pdgdende projekt med Svenska Neuroregister centralt
genomfors under 2022—-2023 en registerldnkningsstudie for att definiera registrets
tackningsgrad.
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Narkolepsi

Bakgrund

Narkolepsi &r en kronisk neurologisk sjukdom som oftast debuterar i tonaren.
Uppskattningsvis har ca 2000 - 2500 personer i Sverige sjukvardskontakt pa grund av
sin narkolepsi. Sjukdomen karakteriseras av okad dagsomnighet, ofrivilliga
somnattacker, kataplexi (6vergdende muskelsvaghet av emotionella stimuli), stord
nattsomn, somnparalys (nir en person ar medveten nar den vaknar, men inte kan réra
sig eller tala) och hallucinationer som forekommer strax innan en person somnar eller
strax innan personen vaknar. Hallucinationer ar syn- horsel- och kénslointryck som
upplevs som verkliga.

Behandlingen bestér vanligen av en kombination av vakenhetsokande ldkemedel
(modafinil, metylfenidat) och lakemedel mot kataplexi (tricykliska eller SSRI
antidepressiva, eller Xyrem (natriumoxybat). Sedan kort tid finns aven ett helt nytt
likemedel pitolisant (Wakix). Pitolisant forbattrar vakenhetsnivan samt alerthet
dagtid. Effekten ar utviarderad i stora forskningsstudier med objektiva matningar och
visar 6kad formaga att halla sig vaken samt ger 6kad uppmaéarksamhet. Anviandning 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 gillande landstingsstéd for behandling med
natriumoxibat (Xyrem®)” 2011-12-20).

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. NARKreg ska bidra till jimlik vard och spridning av avancerad
narkolepsibehandling® samt spela en viktig roll genom langsiktig
biverkningsmonitorering.

Vérdutveckling och egenvérd genom PROMS (patientrapporterade resultat) ar en
séarskilt angeldgen del. Efter export av data ska NARKreg vara en tillgang for
vardutveckling och epidemiologiska studier pa nationell niva.

* Avancerad behandling= Utveckling av behandling fréan modafinil + tricykliskt antidepressivum till

att omfatta SSRI, natriumoxibat, hypnotika till natten, metylfenidat inkl kortverkande ritalin och

pitolisant.
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Anslutningsgrad

Majoriteten av regionerna deltar med registreringar i NARKreg, tabell 37. De
regioner som 2021 saknar registreringar ar Blekinge, Kronoberg, Gotland och
Norrbotten. Antalet registrerande enheter har under tidsperioden 2014 till 2021 6kat
fran 49 till 53. De nya enheterna dr Hassleholm, Frélunda, Sunderbyn och Kalix.
Antalet enheter som borde registrera i narkolepsiregistret ar svarbedomt dé
sjukdomsgruppen med narkolepsi &r relativt liten och bor koncentreras till enheter
med neurologspecialister men varje region borde vara representerade. En skattning av
totala antalet enheter och anslutningsgrad for riket har gjorts och framgér av tabell
38.

Tabell 37. Oversikt av landets regioner och deltagande enheter i
narkolepsiregistrft.
ra

Nori amtland Harjedalen OUstersund
Vésternorrland Ornskéldsvik
Vasterbotten Umea
Norrbotten Sunderbyn
Kalix
Mellansverige Géavleborg Gavle
Bollnas
Barnkliniken i Hudiksvall
Dalarna Falun
Uppsala Uppsala
Vdarmland Karlstad
Orebro Orebro
Barnkliniken Orebro US
Vastmanland Vasteras
Barnkliniken Véasteras
Sérmland Nykoping
Eskilstuna
Stockholms Stockholm Solna
Huddinge
Barnkliniken ALB
Danderyd

Barnkliniken Sédersjukhuset
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Aleris Fysiologlab Stockholm
Centrum for neurologi Stockholm
Sydostra Ostergétland Norrkoping
Motala
Neurologiska kliniken Linképing
Barnkliniken Vrinnevisjukhuset
Barnkliniken Linkdping
Jonkopings lan Varnamo
Ryhov
Kalmar lan Kalmars Barnklinik
Vasterviks Barnklinik
Vastra Véstra Gotaland Trollhattan
Boras
Angered
Sahlgrenska
Frélunda
Barnkliniken DSBUS
Barnkliniken NAL
Halland (norra) Kungsbacka
Varberg
Sodra Halland (s6dra) Halmstad
Barnkliniken Halmstad
Skane Hassleholm
Ystad
Angelholm
Malmo
Lund
Helsingborg
Barnkliniken Malmé
Hela riket 2021-12-31 . 53,

Datauttag fran NEUROreg: 2022-03-21
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Tabell 38. Antal registrerande (Gr 2014 - 2021) och nationellt skattade enheter samt
anslutningsgrad for dren 2018 - 2021.

Antal registrerande enheter 33 36 39 41 42 45 49 53
Antal enheter nationellt i malgruppen 55 55 55 55

Tackningsgrad

Det har tidigare inte redovisats ndgon séker skattning av nationella antalet
narkolepsipatienter. I en nyligen publicerad ldkemedelsstudie med bl a data frén
Svenska Patientregistret (PAR) som innehaller data frén slutenvérd och specialiserad
oppenvard framkommer att antalet narkolepsipatienter var 2173 for r 2016 vilket &r
lagre dn vad som har foreslagits som prevalens i tidigare beddmningar (3000-4000
patienter). Nationellt skattad forekomst i tabell 39 kan vara i underkant och fér ses
som formodat antal personer med narkolepsi och sjukvardsanknytning.

Antalet aktuella patienter (tillampning opt out) i kvalitetsregistret 4r 802 ar 2021 vilket
ger tickningsgrad 36%. En 6kning med 452 registrerade patienter har skett fran ar
2016 till 2021, tabell 39. Konsfordelning ar 58,4% kvinnor (2021-12-31). Majoriteten
av patienterna dr i aldersgruppen 21—30 ar, tabell 39.

Tabell 39. Antal registrerade och nationellt skattade antal narkolepsipatienter samt
tackningsgrad for dren 2016 -2021.

Antal registrerande patienter 350 587 657 712 734 802
Nationellt (skattade) 2000 2040 2100 2150 2150 2200

Datakvalitet

Registret foljer kriterier uppdaterade av American Academy of Sleep Medicine och
innefattar diagnosgrupper enligt nedan. Diagnoserna Hypersomni G 47.1 och Annan
specifik somnstorning G47.8 har lagts till som en mojlighet att registrera.

Diagnoser:

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

G47.4B Narkolepsi typ 2 (narkolepsi utan kataplexi och utan patologiskt lagt
hypokretinvarde) patienter

G47.4W Annan specificerad narkolepsi och kataplexi (inklusive sekundér
narkolepsi)

G47.4X Narkolepsi och kataplexi, ospecificerad
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Uppfoljningar av patienter har skett via kliniska besok men alltmer har kontakter via
telefon/video och/eller PER/PROM tillimpats for bedomning och uppfoljning av
funktions- och livskvalitetsskattningar samt uppféljning av lakemedelsbehandling dar
uppfoljning av avancerad terapi (ex Xyrem) ar sarskilt viktigt.

Registrering av parametrar och skalor kan vara:
o Epworth Sleepiness Scale (ESS, dagsomnighet)
o Stanford kataplexiskala
o Global Clinical Impact (CGI-skalor) avseende

» dagsomnighet

»  Kkataplexi

* hypnagoga hallucinationer

» somnparalys och mardrommar/orolig somn

»  psykiska symptom

BMI

Psykologiska symptom

RAND-36

EQ-5D-5L

Blodtryck, puls, EKG

Utvalda labprover (biverkningsmonitorering)

PROMS=PER

NARQoL-21

Arbetsféormaga

SDQ-P, SDQ-S (barn)

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

I styrgruppen for narkolepsi har beslut fattats om att komplettera med fler/andra
frageformulér och skattningsskalor for att finga problematik som upplevs av
narkolepsipatienter.

Rapporteringsgrad

Rapporteringsgrad som redovisas i tabell 40 inkluderar endast enheter som
registrerat > 5 patienter. Antalet registrerade patienter har 6kat vid de storre enheterna
Sahlgrenska, Huddinge, Uppsala och Solna. Ovriga enheter har ingen nimnvird
forandring forutom Karlstad som 6kat med 21 patienter.

Antalet registreringar av besok har tidigare 6kat men en mérkbar minskning skedde i
samband med restriktioner under pandemin. Under 2021 har majoriteten av enheterna
en minskande andel av bes6k medan nigra fa har 6kat, dar Uppsala har den storsta
okningen fran 21% till 49% av antalet registrerade patienter. Av de storre enheterna
har Huddinge l4gst andel patienter med besok (19%), dock kan patientkontakt skett pa
annat satt vilket giller for alla enheter. Vidare framgér att av tabellens urval har fem
enheter ej registrerat nagot besok.
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Alla enheter (som ingér i tabellens urval) har registrerat pdgaende behandling av
lakemedel. Det skiljer sig mellan enheter i andelen patienter som registrerats med
lakemedelsbehandling dar Uppsala har lagst andel (68,6%) i jamforelse med de storre
enheterna.

Registrerande enheter har olika rutiner for val av skattningsskalor for uppfoljning.
Under 2021 ir det generellt sett en minskning i antalet patienter med registrerade data
for t ex EQ5D-5L.

Tabell 40. Oversikt av vardenheter med antal registrerade patienter och antal patienter
med besok for Gren 2020 och 2021 samt pagdende likemedelsbehandling under 2021.

2020 2021 2020 2021 2021
Sahlgrenska 135 154 52(38) 46(30) 117 (76,0)
Huddinge 130 135  46(35) 26(19) 117 (86,7)
Uppsala 108 118 23(21) 58(49) 81 (68,6)
Solna 103 114  46(45) 33(29) 88(77,2)
Karlstad 11 32 9(82) 5(16) 20(62,5)
Neurologiska kliniken Linkoping 26 28 2(7) 25(89,3)
Barnkliniken Malmé 27 26 1(04) 9(34,6)
Orebro 25 24 14 (58,3)
Gavle 19 18 2(11) 1(6) 15(83,3)
Ostersund 17 17 6(35) 3(18) 16 (94,1)
Lund 12 13 8(61,5)
Eskilstuna 12 11 2(17) 1(9,1)
Ryhov 9 11 3(33)  4(36) 11 (100)
Kalmars Barnklinik 8 8 5(63) 3(38) 8(100)
Kungsbacka 8 8 2(25) 7(87,5)
Motala 9 8 6(67) 5(63) 6(75,0)
Barnkliniken i Hudiksvall 7 7 7 (100)
Barnkliniken Halmstad 6 6 2(29) 6(100)
Barnkliniken Linkoping 7 5 1(20) 5(100)
Ovriga enheter som har<5 59 8 40
Total 802 195 601

Lakemedel

Registrering av ldkemedelsbehandlingar &r av stort virde for utviardering av effekt och
eventuella biverkningar. Narkolepsi kraver livsling behandling mot bl a 6verdriven
dagsomnighet och kataplexi. De preparat som funnits har hos vissa patienter inte
tolererats pa grund av allvarliga biverkningar. Ett relativt nytt preparat, pitolisant
(Wakix) har godkants for behandling av narkolepsi med eller utan kataplexi. Detta
preparat har i ett litet antal fall (cirka 15—20) 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 missbruksanamnes eller
hjart-kérlsjukdomar. Pitolisant blev inte godkant for rabattering i TLV. Antalet
patienter som fér pitolisant har inte fordndrats mellan aren 2020 - 2021. I 6vriga
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europeiska lander dr mojligheten att ordinera pitolisant med kostnadsreduktion
betydligt battre.

Kriterier ar utvecklade i Uppsala infor begiran om ordnat inférande av pitolisant.
Indikation for pitolisant dr 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 lakemedel mot dagsomnighet som kan rekommenderas.
Forutséttning for forskrivning foreslas vara att patienten provat all foreliggande
standardbehandling eller uppvisar kontraindikationer for dessa (géller séarskilt
missbruk). Dessa indikationer har forts vidare i arbetet med Guidelines for
narkolepsibehandling som utgér frén Nationell Programomrédesgrupp for neurologi
(NPO) och bearbetats under 2021 med publicering 2022.

Lakemedelsbehandling

Antalet pdgiende lakemedelsbehandlingar har haft en arlig 6kning med ca 10% de
senaste dren. Férhéllandet med mest valda preparat ar inte fordndrat dar Modafinil,
Ritalin, Xyrem och Amfetamin ar flest. Amfetamin 4r det 1dkemedel som har ldngst
mediantid med 7,5 ar darefter foljer Xyrem, Sertralin och Cipramil med 4,7 — 5,0 &r,
tabell 41. I figur 66 iskadliggors fordelningen av pdgdende behandlingspreparat for
ar 2021.
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Tabell 41. Antalet pagdende ldkemedelsbehandlingar for 2019 — 2021 och mediantid for
preparatets anvdndning, berdknat 1 antal dr.

Antal patienter med pagaende I\{Iedl?ntld
Preparatnamn lakemedelsbehandling ) ire
preparat

2019 2020 2021 2021
Modafinil 163 173 187 2,9
Ritalin 148 160 175 4,5
Xyrem 131 141 151 5,0
Amfetamin 119 123 130 7,5
Ovrigt 1ikemedel 102 101 107 3,5
Concerta 70 76 86 2,9
Venlafaxin 33 42 50 3,0
Sertralin 25 27 29 4,7
Cipramil 24 25 31 4,8
Klomipramin 23 23 24 4,1
Medikinet 21 23 25 3,4
Wakix (pitolisant) 17 16 17 1,2
Elvanse ('Ti'::;:;r.:)ga 15 37 1,6
Efexor 13 12 12 45
Cipralex 8 8 12 2,2
Fluoxetin 6 10 14 2,6
Strattera 6 8 10 2,0
Attentin o 1 6 07
Total 910 984 1103

Datauttag NEURO/NARKreg 2022-03-28
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Fordelning av behandlingar (alla pgggende}

Ovrigt ldkemedel
Xyrem
Venlafaxin

Walkix (pitolisant)
Strattera
Sertralin

Ritalin

Modafinil
Medikinet
Klomipramin
Fluoxetin
Elvanse

Efexor

Concerta
Cipramil

Cipralex

Amfetamin
1 [} ]

o] 0.05 0.1 0.15

Andel
Figur 66. Fordelning av pdgaende behandlingar/preparat ar 2021.

Validering

Validering av narkolepsiregistret har tidigare utforts dar underlaget legat till grund for
forbattringar mest avseende den IT-tekniska delen. I syfte att nationellt 6ka
tdckningsgrad och datatithet var det planerat att under 2021 gora kliniska besok till
fyra enheter di dven validering av narkolepsiregistret var tinkt vilket inte kunde
genomforas pga. pandemin.

Reliabiliteten av data i narkolepsi-registret kontrolleras pa tva sétt, dels genom spirrar
mot felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data.
Narkolepsi-registrets mjukvara innehéller 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.

PROM/PREM
PROM/PREM

Som underlag till uppfoljning av narkolepsipatienter, deras hilsostatus och effekt av ev
ldkemedelsbehandling utgér PROM en viktig del. Det dr ett matt pa hur patienterna
sjdlva upplever sin sjukdom och hailsa efter behandling eller annan intervention.
Styrgruppen har beslutat om komplettering av frigeformuldr/skattningsskalor som
mer fAngar upp sociala problem som narkolepsipatienter upplever i det dagliga livet.
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Utifran den problematik patienterna har ar det visentligt att det &r fa fragor och att
textinnehall ar kort.

Patientens Egen Registrering (PER)

Under pandemin har det varit en vardefull tillgding med PROM dé utvirderingar av t ex
lakemedelseffekt varit mojlig utan fysiskt bes6k dé patienterna sedan ldnge anviant
funktionen PER. Antalet PER har ¢kat visentligt under pandemin, bade vardpersonal
och patienter har sett det som en positiv tillgaing med PER.

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 Patientéversikten
och Utdatafunktioner.

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstallning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvianda som vid
patientbescket. Hir ssmmanfattas den information som behandlande ldkare behover
som utgangspunkt for besoket och for de beslut som behéver tas. Detta dr troligen den
for sjukvérdspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som motiverar till
rapportering i narkolepsi-registret. Patientoversikten har ocksa den fordelen att data
om patienterna hela tiden anviands och ddrmed granskas och foljaktligen
kvalitetssakras.

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ar en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, frdn nationell niva
ner pa enhetsniva. Sedan 2021 dr Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida med
hénsyn taget for situationer med alltfor fa patienter i kategorierna. Det finns méjlighet
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att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sitt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgidngliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som 6ppet
kan jamfora olika vardenheter.

Den aterfinns under boxen ”Statistik” (https://www.neuroreg.se/narkolepsi/).

Rapportgeneratorn

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

Urvalslistor

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

Effekten av registrets insatser pa varden

Vid vissa sjukhus, framfor allt Karolinska sjukhuset men fiven andra ex Orebro som
nyligen har nyttjat data frin narkolepsiregistret som underlag for godkdnnande av
finansiering fran regionen vid férskrivning av de icke-rabatterade likemedlen Xyrem
och Wakix.

Vid framtagande av riktlinjer for lakemedelsbehandling for narkolepsi, som
utarbetades av en nationell arbetsgrupp for narkolepsi (NAG) fran Nationella
Programomradet fér neurologi (NPO) under2021, anvindes data tillhérande enheten
vid Akademiska sjukhuset, Uppsala for att vardera rollen for Wakix i den
farmakoterapeutiska arsenalen.

Data i narkolepsiregistret ger underlag till uppf6ljning av patienter, deras halsostatus
och effekt av eventuell 1dkemedelsbehandling, dir PROM ir en viktig del. Det &r ett
maétt pd hur patienterna sjélva upplever sin sjukdom och hilsa efter behandling eller
annan intervention.

Narkolepsiregistrets granssnitt ar en hjalp for 1akarna att strukturera patientbesoket,
dar nodvandiga fakta erhalls infor behov av interventioner. Detta dr en rationalisering
av uppfoljningen som sparar tid. Narkolepsiregistret ger automatiskt en generell
kunskapsokning hos vardgivaren, om sjukdomen narkolepsi.
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Vetenskapliga resultat

En studie av Wasling et al. har gett viardefull information om narkolepsipatienters
svérigheter i det dagliga livet forutom problem med t ex sémnproblem och kataplexier.
Ett péatagligt problem &r att man skjuter upp saker och ting. Forskningsresultatet har
varit vardefull information i val av lampliga frageformulér/skattningsskalor som ska
kompletteras i narkolepsiregistret. Formuldren bor vara utformade med kort text och
fa fragor samt finga det som &r visentligt.

Wasling et al. Quality of life and procrastination in post-H1N1 narcolepsy, sporadic
narcolepsy and idiopathic hypersomnia, a Swedish cross-sectional study. Wasling
HB, Bornstein A, Wasling P. Quality of life and procrastination in post-H1N1
narcolepsy, sporadic narcolepsy and idiopathic hypersomnia, a Swedish cross-
sectional study. Sleep Med. 2020;76:104-12.

Vid Akademiska sjukhuset i Uppsala har man sammanstallt data vid behandling med
Wakix dér resultat visade pa forbattringar for patienterna, vilket framfor allt beror
kataplexi och psykiskt vilméende, kreativitet och aktivitet. Det underlaget kunde
anviandasi bl a NAG, i arbetet med lakemedelriktlinjer, se ovan. Uppf6ljning av
patienter med Wakix har fortsatt under 2021 och man har fatt ekonomiskt bidrag for
en utvidgad forskningsstudie om Wakix, utifran en kvalitativ teknik.

Clinical experience of Pitolisant in Sweden, Helga Gretarsdottir, Akademiska
sjukhuset Uppsala

Abstract vid 25th Congress of the European Sleep Research, 22-25 September 2020
Seville, Spain

Likemedelsforetaget Takeda har en pagdende forskningsstudie med datauthimtning
fran narkolepsiregistret med syftet att kartlagga situationen for personer med
narkolepsi och deras behov. Studien bedomes kunna vara underlag for kommande
lakemedelsprovningar for nyutveckling narkolepsipreparat. Nagra resultat foreligger
hér dnnu inte.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Att fa de nya funktionerna i Patientportalen och Patientens egen registrering (PER)
installerade i registret vilket bl a innebar bittre dterkoppling av inmatade data till
patienterna, bade frén registreringar i PER men ocksé avseende den data som
vardgivaren registrerat. Patienterna ska kunna se sina tidigare registreringar med
informativa och oversiktliga tabeller med forklarande text. Detta ger fortsatta
mojligheter att rationalisera uppf6ljningen vid narkolepsi med fokus pa digital
monitorering via skattningsskalor, i stéllet for fysiska dterbesok. Detta har visat sig
vara en stor fordel under pandemin, d& varden kunde fortsétta utan problem trots
restriktioner och karantén.

Fortsitta fysiska supportbesok ut i landet, for att stotta ldkare och personal som

registrerar. Samtidigt kommer en validering att kunna utféras av delregistrets
styrgrupp, planerad dimension med fyra besék under 2022.
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Neuromuskulara sjukdomar -
NMIS

Anslutningsgrad

Deltagande enheter

Under 2021 har 30 enheter registrerat i NMiS i 17 av 21 regioner. De regioner som inte
registrerat patienter ar Vastmanland, Sodermanland, Dalarna, och Gotland. Patienter
fran dessa regioner ar sannolikt registrerade via specialistenheterna i Uppsala eller
Stockholm. NMiS har foljaktligen en anslutningsgrad motsvarande 81%.

De sjukdomar som ingér i kvalitetsregistret ar alla sdllsynta, dar diagnostik,
uppfoljning och behandling kraver expertkunskap. Saledes f6ljs manga patienter av
expertteam pa de storre universitetssjukhusen som ocksa gjort de flesta
registreringarna i NMiS. Mattet pé anslutningsgraden for NMiS bor darfor berdknas
utifran hur manga universitetssjukhus inom de sex sjukvardsregionerna som &ar
anslutna. Med en dylik berdkning av har NMiS 100 % anslutningsgrad.

Tackningsgrad

For att fa mojlighet att faststilla tickningsgrad 1amnades 2020 en ansokan till
Socialstyrelsens patientregister avseende antalet patienter med olika neuromuskulira
sjukdomar (NMS). Vi efterfragade uppgifter om de storsta NMS diagnosgrupperna.
Ansokan omfattade antalet levande individer med tva bes6k under perioden 1998 -
2019. En ny ansokan har lamnats in tidig vir 2022 men resultatet har &nnu ej
inkommit, darfor har vi vid berdkning av tdckningsgrad utgétt frin tidigare erhéllna
data. Observeras bor har att tackningsgraden for dystrofinopatier ar 75% och for spinal
muskelatrofi (SMA) 61% vilket ar betydligt hogre &n for den totala tdckningsgraden pa
33.9 %, se tabell 42 och tabell 43. Detta innebéar en 6kad tickningsgrad under ret
for diagnosgrupperna SMA med 11.1 % och for dystrofia myotonika 1.2 %. For 6vriga
diagnoser ar det svart att berdkna tdckningsgrad eftersom det dr s& ménga diagnoser
som ingér och ICD-10 koderna ménga génger inte ar tillrackligt differentierade for att
kunna ge tillracklig information.

Tabell 42. Antalet registrerade patienter och tdckningsgrad for NMiS.

Totalt antal registrerande patienter 318 512 590 620 631 725 896 1186
Antal patienter nationellt i malgruppen 3500 3500 3500 3500 3500 3500 3500 3500
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Tabell 43. Tidckningsgrad 2021 for de fyra olika modulerna i NMiS.

Ovriga
Dystrofinopatier Dystrofia myotonika neuromuskulara
sjukdomar

Spinal

muskelatrofi

Antal registrerade patienter 194 349 477 609

Antal patienter nationellt i malgruppen
enligt Socialstyreslens patientregister 269 466 1755 1000?

(antalet levande individer med 2 besék under
perioden 1998-2019)

Tackningsgrad 2020 (%) 61 75 26
Tackningsgrad 2021 (%) 72,1 74,9 27,2 60,9

Datakvalitet

Datatathet

Ett utvecklingsprojekt paborjades december 2020 och har pégétt under hela aret 2021.
Projektet har utvecklats och genomforts tillsammans med Svenska neuroregisters IT-
plattform. Det huvudsakliga syftet med projektet ar att genomfora en omfattande
efterregistrering av data for tva av de storsta diagnosgrupperna, dystrofinopatier och
SMA, for att 6ka sdvil dataméingd som datakvalitet. Antalet datapunkter har avsevirt
okat for dystrofinopatimodulen frin 2 945 i december 2020 till 22 511 december 2021.
For SMA-modulen har datamingden Okat fran 3 406 i juni 2021 till 11 374 i mars 2022.
Projektet ar fortfarande pagaende.
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Figur 67. Resultat av efterregistreringsprojekt under december 2020-december 2021
som visar 6kning av antalet datapunkter avseende levande patienter med dystrofinopati.
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Figur 68. Resultat av efterregistreringsprojekt under juni 2021-mars 2022 som visar
okning av antalet datapunkter avseende levande patienter med spinal muskelatrofi.

Datakvalitet, rapporteringsgrad och missing values

Avseende sikerstillande av datakvalitet har vi infért en modell dir de personer som far
behorighet att registrera i NMiS ska vara personer med god erfarenhet och kunskap om
patientgruppen med NMS. De enheter som har hégst rapporteringsgrad utgors av
universitetsklinikerna dar expertteam for NMS finns, tabell 44.

Genom att vilja och korrigera variabler sa att de 6verensstimmer med internationella
register har datakvaliteten forbattrats. Detta arbete har ocksa resulterat i 6kad relevans
for patientgrupperna samt for de professioner som arbetar inom omradet.

Mingden bortfall har avsevart minskat {6r modulerna dystrofinopatier och SMA i
samband med efterregistreringsprojektet.

Tabell 44. Rapporteringsgrad for de olika registrerande enheterna.

Sahlgrenska 335 282% 297 27,1% 38 68 1047 194 468 9 301
Barnkliniken DSBUS 21 18,6% 219 20,0% 2 2 835 157 743 51 570
Orebro 172 14,5% 151 13,8% 21 8 205 23 7 1 52
Barnkliniken Malmé 83 7,0% 78 7,1% 5 10 321 66 225 15 200
Neurologiska kliniken Linképing 63 5,3% 62 57% 1 37 192 26 115 5 100
Barnkliniken ALB 55 4,6% 52 4,7% 3 4 185 29 150 18 127
Danderyd 2 3,5% 39 3,6% 3 8 405 43 144 3 125
Malmd 32 2,7% 29 2,6% 3 154 6 119 4 87
Solna 30 2,5% 27 2,5% 3 15 12 6

Barnkliniken Akademiska Sjukhuset 27 2,3% 2 2,4% 1 149 18 9% 6 79
Umed 2 1,9% 20 1,8% 2 1 1 3 2
Huddinge 21 1,8% 19 1,7% 2 8 50 12 46 7 37
Ornsksldsvik 14 1,2% 10 09% 4

Ostersund 12 1,0% 12 1,1% 30 5 19 10
Sunderbyn 10 0,8% 10 0,9%

Ryhov 7 0,6% 7 0,6% 4 16 14
Lund 6 0,5% 6 0,5% 61 10 17 14
Neurology Clinic, Sophiahemmet 6 0,5% 6 0,5% 2 2 1

Karlstad 5 0,4% 5 0,5%

Barnkliniken Orebro US 4 0,3% 4 0,4% 4 4 4
Kalmar 4 03% 4 0,4% 7 1 12 1 1
Sundsvall 4 0,3% 4 0,4% 2 6

Barnkliniken Ryhov 2 02% 2 02% 1 5 3 4 2 4
Bollns 2 0.2% 2 02% 2 2 2

Karlskrona 2 0,2% 1 0,1% 1

Centrum fér neurologi Stockholm 1 0,1% 1 0,1% 1 1 1 1
Halmstad 1 0,1% 1 0,1%

Sollefted 1 0,1% 1 0,1% 1

Uppsala 1 0,1% 1 0,1%

Vixjo 1 0,1% 1 0,1% )
Total 1186 1 1097 1 89 185 3765 604 2257 122 1744

Datauttag NEURO/NMiSreg 2022-03-28
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Validering

En valideringsprocess pagér sedan slutet av 2020 déar de tva personer som har anlitats
for efterregistrering av data aven slumpmassigt kontrollerar 6verensstimmelse mellan
journaldata och registerdata. Detta har varit ett pélitligt och robust sitt att validera
data.

Reliabiliteten av data i NMiS-registret kontrolleras pé tva sitt, dels genom spiarrar mot
felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom efterkontroll och analys av data.
NMiS-registrets mjukvara innehaller logiska kontrollfunktioner. Datafélt (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.

Utveckling av variabler

Ett omfattande och kontinuerligt arbete med att redigera variabler har utférts dd man
vid inmatning har upptickt felaktigheter, dubbelregistrering eller data bedomts ha
ringa informativt virde. Variabler har lagts till/redigerats avseende diagnostik bade
avseende méatmetod, utfall samt tid fran symtomdebut till diagnos. Darutéver har
variabler lagts till/redigerats avseende behandling, laboratorievirden, tillvaxt,
endokrinologi, motorisk funktion, lungfunktion, hjartrelaterade uppgifter,
frakturer/osteroporos, ortopedi/smairta, vaccinationer, biverkningar,
kognition/beteende/psykisk ohilsa, sjukhusvistelser, levnadsomsténdigheter, studier,
rullstol och fall.

Aktuell folkbokforingsadress har inforts i registret da samkdrning sker tva ganger per
ar med Folkbokforingens register SPAR. Genom detta register far vi ocksa information
om avlidna patienter samt de som har emigrerat fran Sverige. For att 6ka kunskap om
dodsorsaker vi NMS har en ansokan ldmnats in till Dodsorsaksregistret for samkorning
med NMiS. Detta ir en viktig information som ocksé efterfrigas internationellt, se
nedan.

Neuromuskulara sjukdomar ar sillsynta sjukdomar vilket medfor att det finns ett stort
behov av internationellt samarbete. Arbete har darfor utforts att synkronisera NMiS
variabler med core data set som fastslagits i det internationella nétverket for
neuromuskuléra kvalitetsregister: TGDOC TREAT-NMD Global Data systems
Oversight Committee - TGDOC - TREAT-NMD. Samarbete ar viktigt for att kunna ta
fram real world data avseende nya behandlingsstrategier och nya
sjukdomsmodifierande lakemedel i storre patientkohorter. Exempelvis har den
europeiska lidkemedelsmyndigheten (European Medicines Agency) nyligen efterfragat
registerdata for att kunna utvirdera de nya kostsamma likemedelsbehandlingarna for
SMA.
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Utveckling av kvalitetsindikatorer

Ett viktigt syfte med registret ar att motverka eller bromsa uppkomst av
komplikationer genom noggrann uppfoljning, kontroll och tidig diagnos och
behandling. Kvalitetsindikatorerna ar valda utifran detta syfte och svarar mot viktiga
nationella och internationella riktlinjer. De fem framtagna kvalitetsindikatorerna ar
gemensamma for alla moduler i NMiS och utgors av:

« Genetisk utredning genomford

« Symtom lungfunktion ifyllt/efterfragat
« Nutritionsproblem ifyllt/efterfragat

+ EQ5D/EQ5D-Y

« Besok regional neuromuskuldr enhet

NMiS ar ett register som omfattar enbart arftliga neuromuskulara sjukdomar vilket
innebar att det ar helt essentiellt att genetisk utredning ar genomford vid dessa
tillstand. Péverkad lungfunktion ar ofta associerad till sjuklighet och for tidig dod vid
neuromuskuléra sjukdomar och foljaktligen en viktig variabel att félja. Detta giller
dven nutritionsproblematik. Neuromuskulira sjukdomar ar sillsynta tillstdnd och
behover foljas upp av expert-team. I samband med att nationell hogspecialiserad vard
kommer att inféras kommer kvalitetsindikatorn “besok regional neuromuskuldr enhet

b

besok hos nationell neuromuskuléar enhet”.

Svarsfrekvensen for kvalitetsindikatorerna har successivt 6kat 6ver tidsperioden men
ar fortfarande ett forbattringsomrade.

Tabell 45. Utveckling av svarsfrekvens under perioden 2014-2021 for de fem
kvalitetsindikatorerna.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal aktuella patienter 318 512 539 618 630 756 949 1116
Genetisk utredning 210 281 310 330 334 370 439 491
Symtom lungfunktion 165 216 268 302 331 447 581 677
Nutritionsproblem 109 125 154 178 193 261 341 413
EQ5D/EQSD-Y 0 0 1 4 5 7 34 123
Besdok regional neuromuskulir enhet 80 103 137 144 158 254 412 547

PROM/PREM

I NMiS finns EQ5D (vuxen) och EQ5D-Y (for barn) som PROM métt fér samtliga
moduler. Det finns ocksé en variabel dir vi samlar in information om patientens
uppfattning om sjukdomsutvecklingen de senaste 6 manaderna. I modulerna for
dystrofinopatier och SMA ligger ocksa EK2 —skalan som ett PROM-matt. Denna skala
ar en egenskattning av halsotillstandet hos icke-géende patienter med SMA och
Duchennes muskeldystrofi.

Flera nya sjukdomsspecifika PROM-matt har utvecklats i takt med att nya
sjukdomsmodifierande likemedelsbehandlingar har godkints. Regulatoriska
myndigheter har nu alltmer bérjat efterfriga patientens egen uppfattning om
behandlingseffekt och livskvalitet. Under 2021 har ett specifikt PROM- instrument for
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Duchennes muskeldystrofi (DMD-SAT) 6versatts och kommer att implementeras
under 2022. Under 2021 har ett intensivt internationellt arbete pagéatt for utveckling,
validitets- och reliabilitetstestning av PROM-instrument for SMA. NMiS raknar med
att kunna inkludera PROM instrument for SMA under 2022.

Aterrapportering

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

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbesoket. Har sammanfattas den information som behandlande ldkare behéver
som utgangspunkt for beséket och for de beslut som behéver tas. Detta dr troligen den
for sjukvardspersonalen viktigaste formen av aterkoppling och det som motiverar till
rapportering i NMiS-registret. Patientoversikten har ocksé den férdelen att data om
patienterna hela tiden anviands och darmed granskas och foljaktligen kvalitetssakras.

Utdatafunktioner

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

I inloggat ldge framgar data avseende konsfordelning. I registret finns fler mén an

kvinnor vilket forklaras av att dystrofinopatier ar en x-bunden recessiv arftlig sjukdom
som foljaktligen enbart drabbar méan.
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Figur 69. Utrapporteringsmatt for NMiS avseende dlder, konsfordelning och antal
patienter 2022-01-31.

Neurodashboard

En 16sning for NMIS i likhet med 6vriga delregister i Svenska neuroregister i form av
en "Neurodashboard” har tagits fram. Oppen visning sker idag av realtidsdata med
utvalda nyckeltal, statistik 6ver antal patienter, antal registreringar, antal
behandlingar, datatéthet, frin nationell niv ner pd enhetsniva.

Under 2021 ar det enbart Spinraza som ar godkant for behandling vid SMA och
Translarna for Duchennes muskeldystrofi. I februari 2022 godkéndes ytterligare tvé
ldkemedel for SMA men dessa finns av naturliga skil inte med i redovisningen for
2021.

Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

Translarna
Testosteron

SSRI

Spinraza
Protonpumpshammare
Prednisolon
Paracetamol

NSAID

Melatonin

Laxantia
Kalktillskott per os
Isoton NaCl
Hyperton Nacl
D-vitamin

Diurstika
Deflazacort|
Centralstimulantia b|
Bulkmedel
Bisfosfonater|
Betablockerare
B2-stim

Antbictika

Annan sviktbehandiin
Andra vitaminer

ACE-hammare
v ' ' '

0 0.62 0‘!‘34 0“06 0.b8 0.1 0.12 0.14 0.‘16 0.‘13
Andel
Figur 70. Pagdende likemedelsbehandlingar av samtliga patienter med neuromuskuldra

sjukdomar.

Rapportgeneratorn

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

Urvalslistor

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

Effekten av registrets insatser pa varden

Registret omfattar framfor allt individer med progressiva neuromuskulara
sjukdomstillstand dér det ar viktigt att hitta ritt tidpunkt for lampliga interventioner
da bade en for tidig och for sen intervention kan ge ett icke avsett resultat. Registret
bidrar till att ge en enkel och samlad information om patienternas halsotillstind och
sjukdomsutveckling. Registret underléttar dirmed identifikation av ritt tidpunkt for
ritt intervention. Exempel pa detta kan vara hur registret foljer lungfunktion,
skoliosutveckling, hjartfunktion, tillvaxtparametrar samt forandring av muskelstyrka
och motorisk funktion. Med ett forbattrat och modernt medicinskt omhindertagande
uppndr allt fler patienter med NMS vuxen &lder med en allt hogre medellivslingd. Med
registerdata kan vi visa pa forlangd livslangd, dodsorsaker men ocksé tillsttande
komorbiditet vilket &dr viktig ny kunskap.

I registret finns ocksé variabler om sjukhusinldggningar som kan ge viktig information
om patientens dndrade sjukdomstillstind. Detta giller bade sjukdomsprogress men
dven eventuellt positiv effekt av 1akemedelsbehandlingen sésom minskade antal
invasiva infektioner som kraver sluten vird. Registret kan ocksé ge information om
patientens aktivitetsforméga och sa kallad sjukdomsborda ("burden of illness”) dir
sévil levnadsforhallanden som behov av assistans och patientens egenrapporterade
upplevelse av sjukdomen finns tillgdnglig.

Patienter med neuromuskulédra sjukdomar har ménga génger manifestationer fran
flera organsystem sdsom exempelvis hjart- lungpéverkan, osteoporos, hjarnrelaterade
symtom som led i sin sjukdomsbild. Detta kan medféra behov av olika
likemedelsbehandlingar vilket avspeglas i det stora antalet olika likemedel som
registreras i registret enligt presentation i tabell 46.

December 2017 godkéndes Spinraza som var det forsta sjukdomsmodifierande
lakemedlet for SMA. I februari 2022 godkéndes ytterligare tva sjukdomsmodifierande
likemedel, Evrysdi och Zolgensma. Samtliga likemedelsbehandlingar skall NT-radets
beslut foljas upp via NMiS. Saledes har registret en central roll i uppfoljning av de nya
dyra behandlingarna for SMA.

Tidigare insamlade data avseende naturalférlopp har dven det ront stort intresse for att
kunna ligga till grund for jamforelse av effekt av de nya ladkemedelsbehandlingarna.
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Tabell 46. Behandlingspreparat, antal startade, avslutade och pdgdaende.

3,4-DAP 2 2

ACE-hdmmare 171 15 156 5 2
Acetazolamid 1 1

Andra psykofarmaka 14 5 9 2 1
Andra vitaminer 47 15 32 1 2
Angiotensinreceptorblockerare (AR 3 1 2

Annan sviktbehandling 39 7 32 4 1
Annan sdmnmedicinering 16 7 9 1
Annan 6vrig behandling 16 3 13 1 1
Antibiotika 20 6 14 1
Antiepileptika 4 4

Atomoxitin 4 2 2

B2-stim 56 9 47 3

Betablockerare 94 9 85 4 2
Bisfosfonater 63 14 49 5 1
Bulkmedel 59 13 46 3
Centralstimulantia behandling 26 12 14

Cirkadin 15 10 5 1

D-vitamin 364 59 305 20 13
Deflazacort 118 26 92 6 2
Diuretika 14 2 12

Efedrinklorid 2 1 1 1
Entreston 1 1

Eplerenon 1 1

Evrysdi 2 2 2 2
Hyperton NaCl 16 16

Isoton NaCl 53 8 45 4

Kalktillskott per os 209 35 174 17 4
Laxantia 105 34 71 8 2
Lergigan 3 2 1

Loperamid 2 1 1

Melatonin 60 9 51 6 2
Mestinon 8] B

Mexilitin 2 2

Modafinil 3 2 1

Myozyme 3 3

Neuroleptika 3 1 2 1

NSAID 26 6 20 1

Opioider 15 4 11

Paracetamol 52 12 40 1

Prednisolon 177 96 81 3 5
Protonpumpshdmmare 116 20 96 4 2
Q1o 11 5 6 1

Questran 4 1 3 1

Spinraza 98 6 92 7 4
Spironolakton 2 1 1

SSRI 68 20 48 4

Testosteron 40 21 19 3

Theralen 9 5 4

Translarna 22 5 17 1

Vamolorone 2 2

Zolgensma 1 1 1

Total 2257 513 1744 122 49

Datauttag NEURO/NMiSreg 2022-03-28

Under 2021 har Socialstyrelsen beslutat att inrédtta nationell hogspecialiserad vard
(NHV) for vissa neuromuskuldra samt mitokondriella sjukdomar; fyra NHV-enheter
inom vuxen- och tva inom barnsjukvard. Socialstyrelsen har tilldelat region Skéne
genom Skénes universitetssjukhus, region Stockholm genom Karolinska
universitetssjukhuset, region Ostergétland genom Linkopings universitetssjukhus,
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region Vistra Gotalandsregionen genom Sahlgrenska universitetssjukhuset uppdraget,
men enbart region Stockholm och Vistra Gotaland har erhallit tillstdnd att bedriva
NHYV f{or barn och ungdomar. NMiS kommer framgent att spela en viktig roll vid
kvalitetsuppf6ljning av varden vid dessa NHV-enheter.

Vetenskapliga resultat

NMiS har ett forskningsrad fér bedomning av forskningsansékningar samt
ansokningar avseende uttag av registerdata. Ledaméterna i detta forskningsrad ar de
vetenskapligt meriterade styrelseledamoéterna: Thomas Sejersen, professor Karolinska
Universitetssjukhuset, Solna, Mar Tulinius, professor Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goteborg, Anna-Karin Kroksmark, docent Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Christopher Lindberg, docent Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Anne-Berit Ekstrom, med dr Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, Goteborg, Olof Danielsson, med dr Universitetssjukhuset Linkoping
samt Christoffer Ehrstedt, med dr Akademiska Barnsjukhuset, Uppsala.
Forskningsradet har haft 2 méten.

Tvé doktorandprojekt pagar inom omradet; Ett avseende dédsorsaker och 6verlevnad
vid Duchennes muskeldystrofi av fysioterapeut och doktorand Lisa Wahlgren,
Goteborgs Universitet. Det andra ar ett projekt av psykolog och doktorand Jonas
Gillenstrand Goteborgs Universitet om kognition och beteende vid Duchennes
muskeldystrofi.

En registerstudie avseende “Burden of illness for patients with Duchenne muscular
dystrophy in a real-world setting” ar ocksé pagaende. Vidare pagar dven en studie
avseende "Burden of illness for spinal muscular atrophy (SMA) patients in a real world
setting”.

Vetenskapliga publikationer

Lisa Wahlgren, Anna-Karin Kroksmark, Mar Tulinius, Kalliopi Sofou. One in five
patients with Duchenne muscular dystrophy dies from other causes than cardiac or
respiratory failure. Eur J Epidemiol, 2021 Nov 21, doi: 10.1007/s10654-021-00819-4.

Anne-Berit Ekstrom, Anna-Karin Kroksmark, Virginie Na€él, Rosa Willock, Annika
Bergman, Catharina Maijgren Steffensson, Jonatan Freilich. Burden of illness for
patients with Duchenne muscular dystrophy in a real-world setting. In manuscript.

Jonas Gillenstrand, Anne-Berit Ekstrom A, Anna-Karin Kroksmark, Mar Tulinius,
Malin Broberg. Behavioural strengths and difficulties in relation to intellectual
functions and age in Swedish boys with Duchenne Muscular Dystrophy. Submitted to
Child Neuropsychology.

Abstrakt (mots) vid medicinska konferenser
Annual Virtual Congress of the World Muscle Society 20 — 24 september 2021
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« Evolution of scoliosis management in Duchenne muscular dystrophy. L. Wahlgren, S.
Nordstrom, A-K. Kroksmark, M. Tulinius, K. Sofou

» Monitoring treatment-benefit in patients with Duchenne muscular dystrophy treated
with ataluren. E. Michael, K. Sofou, L. Wahlgren, A. Kroksmark, M. Tulinius

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

« Varden i siffror

« Okad tickningsgrad

« NHV-enheterna

« Utvirdering av sjukdomsmodifierande behandling

« Utveckla nya moduler LGMD, mitokondriella och polyneuropatier
« Internationellt samarbete

Vérden i siffror: NMiS fortsétter utveckla 6ppna statistikvisningar via Neurodashbord
samt planerar att borja presentera data f6r Varden i Siffror.

Okad tickningsgrad: Fortsatt arbete kommer att ske under aret avseende inhimtning
och analys av data fran Socialstyrelsens patientregister for att fd mer kunskap om
forekomsten av neuromuskulira sjukdomar och tackningsgraden i registret.
Efterregistreringsprojektet som inleddes under 2020 kommer att fortgd under 2022
med syfte att fa en forbéttrad tickningsgrad. Plan har upprittats for att kontakta de
olika Kklinisk genetiska avdelningarna i Sverige som svarar ut resultatet pd de genetiska
analyserna med syfte att bifoga information om att patienter med verifierade genetiska
fynd som ar forenliga med NMS skall registreras i NMiS.

NHV-enheterna: Enligt den nya kunskapsorganisationen har Socialstyrelsen beslutat
om NHYV {6r vissa neuromuskulira sjukdomar. NMiS kommer att spela en viktig roll
for utvardering av virden som kommer att ges vid dessa enheter. NMiS kommer ocksa
att kunna ge information om hur stor andel av patientpopulationen som har haft
tillgang till NHV. Kon, alder och regionala skillnader kommer ocksé att kunna
presenteras.

Utvirdering av sjukdomsmodifierande behandling: 2022-02-01 kom beslut
godkinnande frdn NT-radet avseende lakemedelsbehandling och uppfoljning med tre
nu godkinda ldkemedel for spinal muskelatrofi (SMA): Evrysdi, Spinraza och
Zolgensma (Evrysdi (risdiplam), Spinraza (nusinersen) och Zolgensma (onasemnogen-
abeparvovek) vid spinal muskelatrofi (janusinfo.se). NT-rédet fastslar for det forsta att
patienten ska foljas vid en av enheterna for hogspecialiserad vard, och
behandlingsteamet dir ansvarar for behandlingen och uppféljningen av
behandlingsresultat i samrdd med hemmakliniken. For det andra att behandlingen
foljs i det nationella kvalitetsregistret for neuromuskuléra sjukdomar, NMiS.

Utveckla nya moduler LGMD, mitokondriella och polyneuropatier. I samarbete med
internationella register (TGDOC) har en nytt s k core data set utvecklats for
sjukdomsgruppen limb girdle muskeldystrofi vilket ar en diagnosgrupp som i dag ingar
i NMIS i modulen Ovriga neuromuskulira sjukdomar. Styrgruppen fér NMiS har
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beslutat att utveckla en sirskild modul f6r denna sjukdomsgrupp dér variablerna skall
synkroniseras med TGDOC s core data set. Vad giller arftliga polyneuropatier och
mitokondriella myopatier finns en intention om att dessa sjukdomstillstind skall pé
sikt inkluderas.

Internationellt samarbete: Overlikare och register-ansvarig for NMiS, Anne-Berit
Ekstrom, samt professor Thomas Sejersen, ledamot i styrgruppen, har regelbunden
kontakt med det internationella natverket for neuromuskulira sjukdomar; TREAT-
NMD vars arbete fokuserar pa att stodja olika nationella neuromuskuléra registren och
samverkans- och forskningsprojekt. For detta har TREAT-NMD bildat TREAT-NMD
Global Data systems Oversight Committee — TGDOC dar NMiS ar en av medlemmarna.
Expertteam for neuromuskuldra sjukdomar pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset samt
vid Karolinska Universitetssjukhuset ingér i European Research Network (ERN).
Nordiskt samarbete med representanter frin Danmark, Norge, Finland samt Island
forkommer kring neuromuskulira sjukdomar. Under 2022 kommer ett fortsatt
internationellt samarbete att dga rum.
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Parkinsons sjukdom

Bakgrund

Minst 20 000 svenskar lider av Parkinsons sjukdom (PS). Huvudsakligen av
demografiska skal tilltar antalet Parkinsonpatienter — man vantar sig en fyrdubbling
mellan 1990 och 2040. Livstidsrisken att fa PS ar cirka 3%. PS karakteriseras av
motoriska symtom; forlingsamning (bradykinesi), stelhet (rigiditet), skakningar
(tremor) och balansstérning. Dartill kan en hel rad s kallade icke-motoriska symtom
tillstota (exempelvis mag- tarmkanalstorningar, urologiska problem, demens,
depression, angest, psykotiska symtom, somnstérningar och smérta). Nar sjukdomen
en gang startat ar den progredient — det vill sdga symtomen tilltar kontinuerligt. Det
saknas fortfarande botande eller bromsande medicin men det finns en rad olika
symtomlindrande terapier, varav flera sa kallade avancerade behandlingar, i forsta
hand Levodopa/carbidopa (Duodopa)-, Levodopa/entacapon/carbidopa (Lecigon)- och
apomorfin- infusion med barbara pumpar samt djupelektrodsstimulering ("Deep Brain
Stimulation”, DBS), vilka alla har gynnsamma effekter pa bade motorik, icke-motorik
och livskvalitet, men ar kostsamma. Parkinsons sjukdom kostar sambhillet 2,6
miljarder kronor arligen varav terapikostnaden for avancerade terapier star for 6ver
150 miljoner kronor. De genomsnittliga kostnaderna per patient stiger fran 60 000
SEK/ar i tidiga sjukdomsstadier till 1 050 000 SEK/ér i avancerade sjukdomsstadier
(Hjalte et al., 2021).

Parkinsonregistret, PARKreg, startade 2011. Sedan 2013 ingar det i Svenska
Neuroregister som ett delregister med representanter i styrgruppen, men PARKreg har
en egen arbetsgrupp/styrgrupp och delegerad budget. Information kring PARKreg
hittar man inte minst pa Svenska Neuroregisters hemsida (www.neuroreg.se; figur
71). Har far ocksa patienter och anhoriga information om hur man kan lagga in
information om sin sjukdom i registret. Denna information finns ocksa pa Swedish
Movement Disorder Societies, SWEMODIS, hemsida, badde som text och som filmer,
figur 72. For niarvarande finns det information kring drygt 9500 patienter i PARKreg,
figur 73. Informationen om varje patient sammanfattas pé en sida
(Patientoversikt/Beslutsstod), som grafiskt mycket liknar den som MS-registret har,
figur 74. Daremot skiljer sig innehallet pa denna sida avsevart fran MS registret.
PARKreg dr inriktat pa den vanligast forekommande Parkinsonsjukdomen, sé kallad
idiopatisk Parkinsons sjukdom, men ett mindre antal patienter med besldktade
sjukdomstillstand finns dven i registret.
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Start / Parkinsons sjukdom

Parkinsons sjukdom

Om regi for Parki F i Arsrapport
sjukdom férbattringsarbete och
publikationer

Sokbegrepp, variabellista Statistik (VAP) Nyheter
och dokument
Lénkar Patientens Egen Styrgrupp/Kontakt

Registrering (PER)

Figur 71. I en egen flik pd Svenska Neuroregisters hemsida hittar man information kring
PARKreg.

= Swedish Movement Disorder
¢ Society

Sweg,

SWEMODIS

Hem Om SWEMODIS ~ Méaten och konferens For patienter > For medlemrr Blimedlem Lankar~ Kontakta oss

Parkinsonregistret

Nationella Parkinsonregistret ar ett viktigt
verktyg fér att utvirdera vardinsatser och
sikerstalla god vard fér patienter med
Parkinsons sjukdom i hela Sverige. Registrets
viktigaste syften &r att ge ett underlag fér
kvalitetsutveckling och att motverka
skillnader inom hélso- och sjukvarden fér
dessa patienter och samtidigt skapa en bas
for ny kunskap genom forskning.

Registret har funnits sedan &r 2010 och
anvands i det dagliga arbetet Gver hela
landet. Patienterna ar sedan ar 2020 viktiga
medskapare genom "Patientens Egen
Registrering” (PER) dar information kan
laggas in infor besok. For att mota
informationsbehovet géllande
behandlingsresultat (vilken l&nk?)

Sammanstlld statistik fran
Parkinsonregistret &r tillganglig on-line i
realtid (Visualiseringsplattform, VAP).
Registret ar ett viktigt redskap att folja upp
de Nationella riktlinjerna fér Parkinsons
sjukdom (lank till riktlinjerna). Arbetar du i
varden och vill veta mer om registret &r du
valkommen att kontakta oss. Har finner du
instruktionsfilm fér hur vardpersonal loggar in
i registret.

Ar du patient och vill veta mer s kontakta din
vardgivare. Las mer om hur man loggar in
som PATIENT in i Parkinsonregistret
(Patientens Egen Registrering, PER)

Figur 72. Information for profession och patienter kring hur man anvdnder registret
finns bland annat pa www.swemodis.se, www.neuroreg.se, och
www.parkinsonforbundet.se. Hdar finns skriftliga instruktioner, men dven
instruktionsfilmer.
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Figur 73. Oversikt 6ver deltagande patienter: 9500 patienter var 2021 dokumenterade i
kvalitetsregistret.
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Figur 74. Sa har ser beslutsstod/patientdversikten i Parkinsonregistret ut. Har far
sjukvarden en overblick éver den enskilda patientens sjukdomsutveckling och behandling.

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 tillférsikra att gdngse riktlinjer och terapirad efterlevs

O O O O

att ge underlag for analys av efterlevnaden av Socialstyrelsens nationella
riktlinjer
o verksamhetsuppfoljning som led i utvecklings- och forbattringsarbete
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Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Vid 2021 ars utgéng var 9500 patienter registrerade i PARKreg, figur 75. Detta var en
6kning med 22% jamfort med aret fore, figur 75. Sjukvardsenheter som medverkar i
PARKTreg ir 55, vilket motsvarar en anslutningsgrad pa 98% om man tar i beaktande
vilka enheter som formodas forsorja (mer dn enstaka) patienter med Parkinsons
sjukdom (56 stycken), tabell 47. Férekomsten av sjukdomen i olika delar av landet ar
tdmligen lika, varfor tabell och karta 6ver antalet registrerade patienter per 100 000
invénare speglar betydande skillnader i aktiviteten kring PARKreg i olika delar av
landet, figur 76 och figur 77. I flertalet regioner ar det fler méan dn kvinnor som har
registrerats i PARKreg, figur 78 och figur 79. Detta torde dtminstone delvis forklaras
av att fler man an kvinnor insjuknar i Parkinson. Vi arbetar kontinuerligt med att
stimulera till en flitigare anvéndning av registret, hos bade man och kvinnor, framfor
allt i de regioner som &ar mindre aktiva. Detta gors bade genom kontakter med
sjukvarden och 6ver patientféreningar.

Ett huvudsyfte med PARKreg dr att dokumentera anvindningen av avancerade
Parkinsonterapier i landet. Dessa patienter skots i regel pa Neurologkliniker och ar
darfor lattare att identifiera och dokumentera. Har har tackningsgraden successivt
forbattrats och 2021 fanns 725 av de cirka 1200 patienterna med avancerad terapi
(enligt Socialstyrelsens register) i PARKreg. Detta motsvarar en tdckningsgrad pa 61%
avseende avancerad terapi 2021. Tdckningsgraden for Parkinson 6verlag ligger vid
42%. Vi arbetar kontinuerligt hart med att forbittra denna. Ett viktigt led i detta har
varit initieringen av patientens egen registrering (PER) under 2020-21, vilken beskrivs
nedan.

Ackumulerat antal registrerade patientdata (alla patienter i hela riket)
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Figur 75. Det ackumulerade antalet registrerade patienter i riket 2010-2021.
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Tabell 47. Sjukvdrdsenheter i Sverige som registrerar i Parkinsonregistret.

Sjukvardsregion Region
Norra Jamtland Harjedalen
Vasternorrland
Vasterbotten
Norrbotten
Mellansverige Gavleborg
Dalarna
Uppsala
Varmland
Orebro
Vastmanland
Sérmland

Stockholms Stockholm

Syddstra Ostergdtland
Jonkopings lan

Kalmar lan

Vastra Vdstra Gotaland

Halland (norra)
Sodra Halland (sodra)
Blekinge

Kronoberg

Skane

Helariket 2021-12-31

Klinik/Enhet
Ostersund
Ornskéldsvik
Umea
Kalix
Gavle
Bollnds
Falun
Uppsala
Karlstad
Orebro
Vasteras
Nykoping
Eskilstuna
Solna
Huddinge
Danderyd
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Centrum for neurologi Stockholm
Villingby Neuro
Neuroenheten Lakarhuset Utsikten
Ovrig (upphord enhet)
Motala
Neurologiska kliniken Linképing
GAVA - Medicinska och geriatriska akutkliniken
Vdarnamo
Ryhov
Eksjo
Vastervik
Kalmar
Oskarshamn
Trollhattan
Boras
Skovde
Angered
Sahlgrenska
Frélunda
Aleris specialistvard Axesshuset
Kungdlvs Sjukhus
Alingsas Lasarett
Kungsbacka
Halmstad
Karlskrona
Karlshamn
Ljungby
Vixjo
Hassleholm
Ystad
Trelleborg
Landskrona
Angelholm
Malmo
Lund
Kristianstad
Helsingborg
Stortorgets Neurologmottagning, Helsingborg
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Datauttag 2022-03-21

Stapeldiagram Karta
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Figur 76. Antalet registrerade patienter per 100 000 invdnare 2021.

Antal aktiva Parkinsonpatienter i dagslaget (per 100.000 invinare ar 2021)
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Figur 77. Antalet registrerade patienter per 100 000 invdnare 2021.
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Antal aktiva Parkinsonpatienter i dagslaget (per 100.000 invanare ar 2021)
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Figur 78. Antalet registrerade patienter per 100 000 invdnare 2021, kvinnor (fargat)
Jjamfort med man.
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Figur 79. Antalet registrerade patienter per 100 000 invanare 2020, mdn (fdrgat)
jamfort med kvinnor.
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Datakvalitet
Datatathet

Andel patienter (%) som har rapporterade virden for fem variabler som ar underlag for
de indikatorer som bedomts viktiga for registret illustreras i figur 80. En viss
minskning noteras (Detta kan majligen betingas av att vissa centra har prioriterat att
patienter 6ver huvud taget skall komma in i registret, sa att exempelvis PER blir
mojligt att anvinda). Figur 81 visar emellertid att totala antalet registrerade skalor
Okar. Detta speglas ocksé i den tilltagande méangden ackumulerade registrerade skalor,
figur 82. Vi verkar fortsatt for en s komplett registrering som majligt, sarskilt
avseende “minimal data set”, diar CISI-PD och Hoehn & Yahr ingar.

Parkinson register:

« Debutdatum

« Diagnosdatum

» Behandling (n>0)
» Hoehn-Yahr (n>0)
» CISI-PD (n>0)

Table 3: Parkinson-tabb-antal

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal aktuella patienter 1034 1973 3010 4378 5286 5927 6806 7452
Debutdatum 961 1795 2482 3555 4011 4218 4736 5257
Diagnosdatum 990 1845 2664 3822 4376 4963 5457 5922
Behandling 856 1605 2271 2971 3311 3908 4186 4475
Hoehn-Yahr 635 1372 1865 2340 2788 3126 3390 3611
CISI-PD 459 1166 1621 2045 2298 2489 2636 2726

Table 4: Parkinson-tabb-percent

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal aktuella patienter 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0 100.0
Debutdatum 92.9 91.0 82.5 81.2 75.9 71.2 69.6 70.5
Diagnosdatum 95.7 93.5 88.5 87.3 82.8 83.7 80.2 79.5
Behandling 82.8 81.3 75.4 67.9 62.6 65.9 61.5 60.1
Hoehn-Yahr 61.4 69.5 62.0 53.4 52.7 52.7 49.8 48.5
CISI-PD 4.4 59.1 53.9 46.7 43.5 42.0 38.7 36.6

Figur 80. Andel patienter, i procent, som har information kring 5 viktiga variabler.
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Antal registrerade funktionstester (alla patienter i hela riket)
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Figur 81. Antal inlagda variabler 2021 avseende skalorna Hoehn & Yahr, On-off-score,
CISI-PD och PDQ-8.
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score, CISI-PD och PDQ-8.

Missing value
Andelen Missing values kan foljas kontinuerligt, ned till enhetsniva, vid

Neurodashboard, figur 83. For att minimera “missing data” sa finns i registret

sérskild funktion "Kvalitetskontroll” dir det anges for respektive avsnitt alternativen
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Atgirda eller OK (Exempel: Debutdatum; figur 84). Det kontrolleras att man fyllt i
nyckelskalor som CISI-PD, EQ5D, PDQ8 respektive On-Off score. Den automatiska
kvalitetskontrollen ar under utbyggnad. Vid flera deltagande enheter gors/kontrolleras
inmatning av data av Parkinson-forskningsskoterskor som har till uppgift att
kontrollera fullstindigheten av egen och av andra inmatad information.

Datatathet (figur) =

Grafen nedan visar andel och antal patienter som saknar
viktiga uppgifter i registret. Valj inklusionsar for patienter
genom att anvanda slider nedan.

Patientens inklusionsar i registret

1976 1981 1986 1991 1996 2001 2006 2011 2016 20?2

Datatdthet for Lund
100%

75% -

50% -

Andel

25%-

0% -

' ' '
Debutdatum Diagnosdatum  Remissdatum

Figur 83. Graf fran Neurodashboard som visar debut-diagnos och remissdatum.
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- Kovalitetskontroll
] Oppna

Kontroll av data

A Debutdatum saknas, vanligen komplettera
med patientens debutdatum i
diagnosmodulen.

v Kvalitetskontroll

Kontroll av data

A Debutdatum saknas, vanligen komplettera med patientens debutdatum i diagnosmodulen. ‘Korrigera
Debutdatum (%] @
Datum for diagnos [*] @
Remissdatum @

Figur 84. For att minimera missing data, larmar systemet ndr viktig data saknas (hdér:
debutdatum).

Validering

Jamforelse gors av registervariabler mot journal (killdata) i form av stickprovskontroll
vid valda enheter. Minst 3 enheter kontrolleras varje ar (20 patienter per enhet).
Parkinsondiagnosen kan sikras hos den enskilde patienten genom att anvinda en
automatiserad diagnos-algoritm i registret, figur 85.

MDS criteria
Foreligger bradykinesi i extremitet?

(o]

MDS result

No PD

Figur 85. Parkinsondiagnosen kan kontrolleras med en automatisk diagnosalgoritm.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

A. Den obligatoriska information som vi sedan 2020 6nskar fran sjukvarden kring varje
patient vid varje registreringstillfille ("Minimal data set”) 4r mycket begriansad och
omfattar Kontaktdatum, vardgivare, Hoehn & Yahr stadium samt skalan CISI-PD
(Kliniskt parkinsontillstand). Dartill vid férsta bes6ket: Personnummer, namn, center,
patientmedgivande och diagnos. Vi har avsiktligt minimerat denna del, for att sikra att
en viss grundinformation finns kring flertalet patienter i registret.

B. Den patientifyllda delen av registret, PER (Patientens Egen Registrering), ar mer
omfattande och inkluderar formulér att besvara vid varje besok respektive frivilliga
formular enligt foljande:
Formuldr att besvara infor varje besék

o NMSQ (enkit kring 34 icke-motoriska symtom)

o PDQ-8 (Parkinson-relaterad livskvalitet)
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o  OnOff-enkit (symptomfluktuationer under dagen, baserat pa skalan MDS-
UDPRS)
EQ-5D-5L (hilsorelaterad livskvalitet)
Sjukvardskontakter (information om patientens vardkontakter de senaste 12
manaderna)

Formuldr som dr frivilliga att besvara
o HAD (skala som miter dngest och depression)
o PRO-PD (global Parkinsonskala)
o PDSS-2 (skala som méater somnkvalitet)
o  MDS-UPDRS del IT (ADL-funktion, Activity of Daily Living)
C. Under senaste dren har vi inkluderat en rad internationella skalor och instrument
som mater olika aspekter av Parkinsonsjukdomen i PARKreg. Syftet ar att kunna f6lja
olika komponenter i sjukdomen mer i detalj hos valda patienter/patientgrupper. De
flesta instrumenten anvéinds i validerad svensk oversattning. Detta 6kar dven registrets
anviandbarhet som CRF i kliniska studier. Dessa skalor ar frivilliga for sjukvarden att
fylla i. F6ljande ingar:
o CISI-PD, Clinical Impression of Severity Index for Parkinson's Disease (global
Parkinsonskala om kliniskt parkinsontillstand) (eng)
o UPDRS 3.0, Unified Parkinson Disease Rating Scale (global
Parkinsonskala)(eng)
o MDS-UPDRS, Movement Disorder Society Unified Parkinson Disease Rating
Scale (global Parkinsonskala)(sv)
o NMSQ, Non-Motor Symptoms Questionnaire (enkat for 34 icke-motoriska
symptom)(sv)*
o NMSS, Non-Motor Symptoms Scale for Parkinson's Disease (skala for 30 icke-
motoriska symptom)(sv)
PDSS-2, Parkinson's Disease Sleep Scale 2 (skala for somn-kvalitet)(sv)*
HAD, Hospital Anxiety and Depression scale (skala for &ngest och
depression)(sv)*
o PDQ8, Parkinson's Disease Questionnaire (skala for Parkinsonrelaterad
livskvalitet)(sv)*
o EQ-5D-5L (skala for halso-relaterad livskvalitet) (sv)*
o PRO-PD, Patient Reported Outcomes in Parkinson's Disease (global
Parkinsonskala)(sv)*
o ESS, Epworth Sleepiness Scale (skala for dagtrotthet)*
o CGI, The Clinical Global Impression

*anger att det dr ett patientformuldr i PER. Sv: tillgdnglig pG svenska; eng:
tillgdnglig pa engelska.

Val av matt

Viktigaste Processmatt
Véra viktigaste processmatt nedan (1 — 10) aterspeglar i hur hog grad Socialstyrelsens
nationella riktlinjer efterfoljs vad galler viktiga komponenter i handldggningen av
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Parkinsons sjukdom; Snabb diagnos och igangsittande av terapi 4r av stor vikt for
livskvaliteten. Tillgang till Parkinsonkunnig ldkare och Parkinsonskéterska samt Gvriga
relevanta personalkategorier dr avgorande vikt for behandling av god kvalitet och har
finns det anledning att férmoda att resurserna for narvarande ir otillrackliga. De
avancerade terapierna har potentialen att avsevart forbattra patienternas livskvalitet
och innebir totalt sett fér samhillet ringa kostnader dé t ex personerna kan stanna
kvar i arbete och leva sjilvstindigt istéllet for sjukpension och hjélp av samhillet for att
klara sin livsforing. Socialstyrelsen har formodat att det finns en ojimn anviandning
och totalt sett en underanviandning av dessa i landet.

1. Tid fran debut till start av behandling
Tid frén debut till diagnos
Andel med aktuell rapportering i Parkinsonregistret
Andel patienter som har avancerad Parkinsonbehandling
Antal besok hos specialistlikare per ar
Antal besok hos Parkinsonskoterska per &r
Andel som triffat fysioterapeut under géngna éret

N U h @

Andel som triffas arbetsterapeut under géngna ret
. Andel som tréffat logoped under géngna aret
10. Andel som triffat kurator under gangna aret

Viktigaste Resultatmatt

Resultatmatt 1—3 nedan ger en 6verblick 6ver graden av Parkinsonsymtomatologi och
sjukdomsprofilen, 4-5 speglar patienternas livskvalitet, 6-7 boende och arbete. Dirmed
ticks flertalet av de viktigaste effekterna av sjukdomen och dess behandling in.

1.  Hoehn & Yahr och CISI-PD for 6vergripande skattning av sjukdomens
svarighetsgrad.

2. On-off enkét enligt MDS-UPDRS IV (anger andel tid med Parkinsonsymtom,

med gott tillstdnd och med 6verrorlighet)

NMSQ (enkét kring 34 icke-motoriska symtom)

PDQ-8 (sjukdomsspecifik skattningsskala for hélsorelaterad livskvalitet).

EQ5D for hilsorelaterad livskvalitet

Boendeform (Skéne: hem, sjukvard i hemmet, sjukhem)

N oo s w

Arbetsforhallande (Skane: anger i vilken grad patienten eventuellt 4r i arbete)

PROM/PREM
PROM/PREM

Patientrapporterade matt (PROM): PER-funktionen i registret har fardigstéllts, figur
86. Avsikten dr att patient/anhoriga kan fylla i aktuell information infor besok pa
Parkinsonmottagningen 6ver nétet. Alternativt finns alla skalor och instrument
tillgangliga som pdf dokument och kan latt tryckas ut, sa att dessa kan fyllas i pa

papper.
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venska . S o o " . . "

neuroregister Startsida Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar Uppgifter varden registrerat Min profil Logga ut
Inloggad som Patrik Parkinson

Observera att det kan vara férdréjning tills din vardgivare tittar pa dina inrapporterade skalor. Har du behov av vard eller vill diskutera din vard var vanlig

och kontakta din vardgivare direkt.

Formulér att besvara infér varje besék Formulér som &r frivilliga att besvara

. (kan @ndras om du & med i en studie)
NMSQ - Icke motoriska symtom

PDQ8 - Parkinsonrelaterad livskvalitet
OnOff - Symtomvariationer under dagen
Halsorelaterad livskvalitet - EQ-5D-5L
Sjukvardskontakter

Psykiskt maende - HAD

PRO-PD - Patientrapporterade halsométt vid Parkinsons sjukdom
PDSS-2 - Sémnskala for Parkinsons sjukdom

MDS-UPDRS: Funktion i det dagliga livet

Medicineringschema

Figur 86. PROM: Patientrapporterade mdtt liggs in 6ver validerade obligatoriska och
icke-obligatoriska skalor.

Patientrapporterad upplevelse-parametrar (Patient Reported Experience Measures,
PREM): Ett formulér for virdering av Personcentrerad 6ppenvard ur patientperspektiv
har inkluderats och skall nu valideras, figur 87.

n‘éfj'r‘g‘r‘eagmer Startsida  Skapa ny registrering Mina tidigare registreringar  Uppgifter varden registrerat Min profil Logga ut

Inloggad som test test
Observera att det kan vara férdréjning tills din vardgivare tittar pa dina inrapporterade skalor. Har du behov av vard eller vill diskutera din vard var vénlig och
kontakta din véardgivare direkt.

[ Formulér att besvara infér varje bessk [J Formulir som ir frivilliga att besvara

) Sjukvardskontakter (kan andras om du ar med i en studie)

[J NMSQ - Icke motoriska symtom [ PeykiskEméende < HAD

O b e e D) PRO-PD - Patientrapporterade halsomitt vid Parkinsons jukdom

PDSS-2 - Sémnskala fér Parkinsons sjukdom

MDS-UPDRS: Funktion i det dagliga livet

(] Halsorelaterad livskvalitet - EQ-5D-5L

(] OnOff - Symtomvariationer under dagen

) O (

Medicineringschema

(] [m

Personcentrerad dppenvard ur ett patientperspektiv

Figur 87. Ett formuldr for virdering av Personcentrerad oppenvard ur patientperspektiv
integreras i PER-delen av registret och skall valideras.

Patientens Egen Registrering (PER)

I PER kan patienten ge information om sitt tillstdnd i olika skalor, om sin aktuella
medicinering, figur 88, och om vilka vardkontakter han/hon haft senaste aret, figur
89. Patienten kan dven himta information om vad han/hon respektive sjukvarden
tidigare matat in i PARKreg rorande hans/hennes tillstand, figur 90.
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vara infor varje besok Senast registrerad

Formulsr som ar frivilliga att besvara
(kan éndras om du dr med i en studie)
D! dagliga et

Senast registrerad

05 augusti 2020

Medicineringschema

Hur ser ditt medicineringsschema ut under en vaniig dag?

Medcin < syka
Td coe - Amal
]
Fama >
s e
M se citt mesdicneringsschem ut under en vanlg dag?
isdicn sra s T3
[Adatrel L) ] Quett medion
Td[06v]:[45v] Antal Ta bort dos
T . Antal Ta bort dos
dicn strla . Tabot
[Dazonay vl fioo ] Qusetl eden
Ta[68v]:[0v] Aot Ta bort dos

Lo till medicn

|
Figur 88. Forutom information om aktuellt tillstand kan patienten ldgga in information
om aktuell medicinering dver PER.

Dina vardkontakter senaste 12 manaderna

Ange antal vardkontakter du har haft relaterat till din Parkinsonsjukdom under de gangna 12 manaderna.

Specialistiikare
(Parkinsonlikare)

Parkinsonskoterska
Fysioterapeut/Sjukgymnast
Arbetsterapeut

Logoped

Psykolog

Dietist

Kurator

Ovrigt

Kommentar

Figur 89. Patient kan ligga in information om vilka vardkontakter han/hon haft under
gdngna dret.
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Valkommen

Valkommen till Patientportalen och Patientens Egen Registering (PER) i Svenska Béde du och din vérdgivare vinner pa att det finns bra matt som beskriver din
neuroregister. upplevelse av hilsa. Du kan rapportera genom att svara pa olika formulsr som &r

Svenska neuroregister &r ett nationellt kvalitetsregister som arbetar for att bidra till framtagna for neurologiska sjukdomar.

neurosjukvarden i Sverige och sprida ny kunskap om neurologin genom forskning
och upplysning.

Skapa ny registrering ‘

Mina tidigare registreringar Uppgifter varden registrerat Min profil
Hér rapporterar du in dina svar Har hittar du en tabell 6ver dina Har hittar du en dversikt dver data Har hittar du information om din
tidigare registreringar som varden registrerat anvandarprofil

Klicka pé "Skapa ny registrering" och
vilj de formuldr som du fatt instruktion
att fyllai eller vill svara p& - klicka p&
Start

Figur 9o. Aterkoppling: Patienten kan se vad han/hon tidigare matat in samt vilka
uppgifter varden registrerat om honom/henne.

Information om hur man anvinder PER har tagits fram. Denna information &r separat
for patient/anhoriga och personal/anviandare i professionen och finns i form av
instruktionsfilmer samt texter. Informationen finns pa Svenska neuroregisters hemsida
(neuroreg.se), SWEMODIS hemsida (swemodis.se) och Parkinsonférbundets hemsida
(parkinsonforbundet.se). Informationen sprids ocksa i samband med méten och i
tidskrifter, ex v Parkinsonjournalen. Manga sjukhus ligger dessutom in informationen
om att anvinda PER i kallelsen nér patienter kallas till aterbesok eller inldggning. En
del sjukhus har dven personal som hjalper till med inmatningen i PER i vintrummet
infor besok. Vi rekommenderar att patienten fyller i PER infor varje besok, minst en
gang per ar. PER har pa ménga héll redan fatt en betydande anvéndning, tabell 48.

Tabell 48. PER-funktionen har pa manga hall redan fatt en bred anvdndning.

Angered 57 0,2 4 0,0 20 10,3% 4 2,1%
Bollnas 7 0,3 1 0,1 1 6,7% 1 6,7%
Borés 79 0,3 4 0,0 25 14,0% 3 17%
Centrum for neurologi Stockholi 140 0,5 14 0,1 38 17,6% 6 2,8%
Danderyd 30 0,1 14 0,0 16 4,1% 8 2,0%
Eksjo 9 0,0 6 0,0 3 2,2% 2 1,5%
Eskilstuna 28 0,7 4 0,1 3 9,7% 2 6,5%
Frélunda 93 03 28 9,9%

Helsingborg 3 0,0 2 1,2%

Huddinge 2 0,0 2 5,0%

Hassleholm 1 0,0 1 1,7%

Kungsbacka 23 15 22 1,7 6 46,2% 6 46,2%
Lund 536 0,7 179 0,3 140 24,6% 77 13,6%
Malmo 9 0,0 4 0,0 3 2,5% 2 1,6%
Neurologiska kliniken Linképing 37 0,1 27 0,1 15 4,8% 11 3,5%
Nyképing 10 0,0 5 0,0 5 3,5% 3 2,1%
Sahlgrenska 664 13 187 0,5 155 39,7% 78 20,0%
Skévde 73 2,4 18 0,7 22 84,6% 8 30,8%
Solna 19 0,4 42 0,1 72 19,5% 31 8,4%
Trollhattan 80 2,4 9 0,3 27 87,1% 3 9,7%
Uppsala 93 0,1 50 0,1 31 5,4% 27 4,7%
Vasterds 23 0,1 19 0,2 19 16,5% 16 13,9%
Ystad 1 0,0 1 0,0 1 2,6% 1 2,6%
Orebro 8 0,0 1 0,3%

Ornskoldsvik 1 0,0 1 1,7%

Total 2203 0,2 610 0,1 637 9,3% 289 4,2%,

Datauttag NEURO/PARKreg 2022-03-28

Vi har utvecklat en elektronisk dagbok i App-form, den sa kallade ON-OFF-Appen,
figur 91. Appen, som &r gratis, kan installeras i savil Iphone som Android. Har ger
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patienten information kring om han/hon ar i “on”, ”off” eller on med dyskinesier” i
valbara intervall (exempelvis 1 ging/30 minuter under vakna timmar) 6ver valfritt
antal dagar upp till 5 dagar. Appen kan pdminna om att information skall matas in med
Jjudsignal. Aven information om vid behovsmedicinering (med L-dopa eller apomorfin)
kan registreras. Dessa informationer presenteras som kurvor 6ver on-off-status 6ver
tid i patientoversikten i PARKreg. Under 2021 har vi dven lagt till mojligheten att
registrera dven icke-motoriska symtom.

— -_—
wALS 5. 32% 8
ONOFF APPEN ONOFF APPEN
Just nu kénner jag att: Har du nyligen upplevt

dessa symtom?

JAG AR UNDERBEHANDLAD

(STEL/ORORLIG, SKAKIG "OFF") INGA SYMTOM

SVETTAS

JAG HAR BRA

« BEHANDLINGSEFFEKT (MAR BRA,
ROR MIG LATT, AR "ON")

VARIT LEDSEN

HAGRING/SYNER

JAG HAR FOR KRAFTIG
BEHANDLINGSEFFEKT (Rf'lR MIG
LATT MEN AR OVERRORLIG,

SVART VARA STILL) PROBLEM ATT KISSA

AVBRYT FRAMAT BAKAT FRAMAT

Figur 91. En elektronisk patientdagbok, on-off-app, dr sedan 2020 i drift. Under 2021
har vi lagt till mojlighet att dven registrera icke-motoriska symtom (hoger).

Aterrapportering

Vi tror att den viktigaste drivkraften bakom anvéndning av registret och f6r god
rapportering ar den nytta for den egna verksamheten som deltagarna upplever.
Aterrapporteringen dr dirfor en central funktion och vi har utvecklat flera méjligheter
for deltagande enheter att ta del av data och av resultat. Vi skiljer pa Patientéversikten
och Utdatafunktioner.

Patientoversikten

Patient6versikten ar de egenskaper i IT-granssnittet som stoder det kliniska arbetet
genom att visualisera de viktigaste aspekterna av patientens sjukdom.
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Den grundliaggande dterkopplingen i patientéversikten ar det grafiska grianssnittet med
sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvianda som vid
patientbesdket, se figur 73 och figur 74 ovan. Hiar sammanfattas den information
som behandlande ldkare beh6ver som utgdngspunkt 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.
Patientoversikten har ocksé den fordelen att data om patienterna hela tiden anvénds
och darmed granskas och foljaktligen kvalitetssakras.

Utdatafunktioner

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

Neurodashboard

Neurodashboard ger en 6verblick 6ver Parkinsonsjukvardens aktivitetsgrad liksom
anviandandet av PARKreg. Har finns information om antalet registrerade aterbesok till
lakare/sjukskoterska, figur 92, figur 93, datatithet i registret, figur 94 och
anvindande av olika Parkinsonmediciner, figur 95. Detta kan illustreras pa nationell
niva, regionniva och pé enhetsniva (enskilt sjukhus), figur 96.
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Kvalitetsregister for: parkinsons sjukdom (Riket)

7211 69 70% 60.4%

Aktuella patienter i Antal reg per 100.000 invanare Har minst ett registrerat besok Har pagaende behandling

kvalitetsregistret 2021

L registrering

Visa 10 @ rader sik:
N " " " . " . Antal unika R N N N
Registrerade Besik Lakarbessk  Sjukskbterskebesok stionter e Andeli% patienter Registrerade aktiva
aktiva senaste 12 senaste 12 senaste 12 pa med bessk senaste patienter per 100
N besok senaste 12 B
patienter 12 manaderna 000 invanare 2021
ménaderna
Blekinge 19 0 0 0 0 0.0% 12
Dalarna 505 1 1 0 1 0.2% 175.1
Gavleborg 25 5 4 1 4 16.0% 8.7
Halland 67 49 49 0 41 61.2% 19.7
Jamtland 14 0 0 0 0 0.0% 10.6
Eﬂ"k"p'"gs 494 512 440 62 283 57.3% 13456
Kalmar lan 80 32 5 27 29 36.3% 324
Norrbotten 24 23 21 1 21 87.5% 9.6
Skane 1301 670 609 61 558 42.9% 9228
lS;:CkhOlmS 1124 319 209 107 257 22.9% 46.5
Visar 1till 10 av totalt 20 rader Foregaende
Figur 92. Antal registreringar i PARKreg.
Antal registrerade patienter (figur) =

Grafen nedan visar antalet patienter med debut-, diagnos och inklusionsdatum
per ar. Valj ar genom att anvanda slider nedan.

Vilj ar
Cau)

\ ()

1936 1945 1954 1963 1972 1981 1990 1999 2008 2017 2022

1400  Antal registrerade patienter for Riket

1200
1000

800

Antal

600

400

200

0
2010 2012 2014 2016 2018 2020

—e— Debuterande —e— Diagnostiserade —®— Inkluderade

Figur 93. Antal inkluderade, debuterade och diagnosticerade patienter Gver tid.
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Datatéthet (figur)

Grafen nedan visar andel och antal patienter som saknar viktiga uppgifter i
registret. Valj inklusionsar for patienter genom att anvanda slider nedan.

Patientens inklusionsar i registret

1995 2010 2021
I I [ I I C 3 I
1995 1998 2001 2004 2007 2010 2013 2016 2019 zog

Datatédthet for Riket

Andel

Figur 94. Datatdtheten i PARkreg for debut-, diagnos och remissdatum.
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handling (figur)

Totalt minimum antal patienter pa behandlingen (som visas i grafen)
© 10 © 50 100 200

@ -
Férdelning av behandlingar (alla pdgdende)

Xadago
Trihexyfenidyl/Pargi
Stalevo

Sinemet Depot mite
Sinemet Depot
Sinemet

Sifrol

Selegilin

Ropinirol

Requip Depot

Requip

Rasagilin
Pramipexole
Oprymea

Neupro

Madopark Quick mite
Madopark Quick
Madopark Depot
Madopark
Levodopa/Carbidopa
Levodopa/Benserazid
Levocar

Lecigon

Hogfrekvent hjérnsti
Entakapon

Eldepryl

Duodopa

Comtess

Bulkmedel
Behandling av somnst
Behandling av psykos
Behandling av ortost
Behandling av oro/&n
Behandling av depres
Behandling av demens
Azilect

Apomorfin infusionsv
APO-go Pen

Amantadin
1

1 1
0 0.05 0.1 0.15
Andel

Figur 95. Andelen av olika Parkinsonbehandlingar.
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Kvalitetsregister for: parkinsons sjukdom (Lund)

581 - 97.9% 96.7%

Aktuella patienter i Antal reg per 100.000 invanare Har minst ett registrerat besok Har pagdende behandling
kvalitetsregistret 2021

Antal registreringar =
Visa 10 @ rader sok:

Registrerade Besik senaste Lakarbesdk sjukskaterskebessk Antal unika patienter med Andeli % patienter med
bestk senaste 12

Kt te 12
aktiva 12 manaderna senaste senaste 12 manaderna besék senaste 12 manaderna ¢
patienter manaderna manaderna

Lund 581 450 414 36 354 60.9%

LUND 581 450 414 36 354 60.9%

Visar 1till 2 av totalt 2 rader Foregaende Nésta

Figur 96. Neurodashboard illustrerar data ner till enhetsnivd (hdr: Lund).

Visualisering och analysplattform (VAP)

Nationella riktlinjer for vard vid Parkinsons sjukdomar ar framtagna 2016-12-01 till
stod for styrning och ledning. En revidering av dessa pagar for ndrvarande. En viktig
del av riktlinjerna ar Socialstyrelsens indikatorer for god vard, ett flertal indikatorer ar
definierade och Svenska neuroregisters Visualiserings- och Analysplattform (VAP) kan
anvindas for att i realtid folja efterlevnaden av riktlinjerna och uppfyllelsen av
definierade kvalitetsmatt for Parkinsonvarden.

VAP ger for ndrvarande information om exempelvis: 1. Mediantiden mellan debut och
diagnos, figur 97, vilket for narvarande tycks ligga kring 1,5 ar, vilket stimmer med
internationell erfarenhet. 2. Mediantid mellan debut och insatt behandling, figur 98,
vilken tycks ligga kring 2 ar. 3. Andelen patienter som haft besok hos likare inom 24
manader fran dagens datum, figur 99, vilket speglar tillgéngligheten till
Parkinsonvard, vilken tycks variera avsevart i landet.

Vidare ger VAP information om patienters tillstdnd avseende allmént Parkinsonstatus
(CISI-PD; figur 100, liksom hélsorelaterad livskvalitet (matt med EQ-5D-5L, figur
101, respektive PDQ-8, figur 102). Aven hir synes det finnas skillnader mellan olika
regioner, vilka sannolikt bland annat kan hanforas till vardens kvalitet.

Under 2021 utvidgades innehallet i Parkinson-VAPen s att ytterligare storre del av
Socialstyrelsens indikatorer f6r god vard ska kunna monitoreras. Hir kan man nu
baserat pd PER-registreringarna se patienternas tillgéng till olika funktioner i
Parkinsonvéarden, exempelvis andel patienter med minst en likarkontakt senaste aret,
figur 103, samt andel patienter med minst en Parkinsonskoterskekontakt senaste
aret, figur 104.

Aven anviindandet av avancerad terapi illustreras, figur 105, figur 106. For
sjukvarden finns dessutom detaljerad information om antalet patienter med olika typer
av avancerad terapi i registret, figur 107. Denna information dr mycket visentlig,
eftersom det tycks finnas en underbehandling med avancerad terapi i flera regioner i
landet.
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Slutligen illustreras typ av besok (fysiskt besok, telefonkontakt, videobesok), figur
108. Inte minst under Covid-epidemin har en ansenlig andel besok varit av icke-fysisk

natur.
For samtliga ovanstdende VAP funktioner visas information for nationell och regional
niva, for vissa av funktionerna kan man dven ga ner till enhetsniva.

Tid (median) mellan debut till diagnos, med kvartilavstand (IQR)

4

Median antal ar

W

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

@ Riket

Antal registrerade patientdata (alla patienter i hela riket)

Figur 97. Mediantid mellan debut av motoriska symtom och diagnos, uppdelat pa
diagnosar

Tid (median) mellan debut till start av behandling, med kvartilavstand (IQR)

15

Median antal ar

e T

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

@ Lund @ Ovriga enheter

Figur 98. Mediantid mellan debut av motoriska symtom och insatt behandling, uppdelat
pa diagnosar (Lund respektive nationell nivad).
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Antal (med) besék Patientrapporterade vardkontakter Typ av besok

Tillgénglighet till Parkinson-vard

Norrbotten (n=21) | s O S
Halland (n=67) | A O
Jonkspings lan (1=370) - | I R
Skane (n=1263) N N 1Y
Kalmar lan (n=73) 37.0
Vérmland (n=502) 36.7
Uppsala lan (n=592)
Vastmanland (n=129)
Orebro lan (n=353)
RIKET (n=6875)
Vastra Gétaland (n=1222)
Sodermanland (n=164)
Stockholms lan (n=1112)
Gavleborg (n=25) 16.0
Ostergbtland (n=335) 13.4
Vasterbotten (n=107)
Dalarna (n=443)
Vasternorrland (n=57)

)
®)
3

@

2
©

Kronoberg (n=10)
Jamtland (n=11)
Gotland (n=0)
Blekinge (n=19)

S 2 9 9 2 o
o oo o o

0% 20 % 40 % 60 % 80 % 100 %

Andel patienter som har haft besok inom 12 manader fran dagens datum
Selektion: man och kvinnor.

Figur 99. Andelen patienter som haft besok hos ldkare de senaste 24 mdnaderna.

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

& Q
& -7,’(\ \

'*‘@o?"
AR

1.0 4

0.8

0.6

0.4

Andel per grupp

0.2

1

0.0 —

\

> ) S
& s ,29 ,,;\ S P N RN S G
,bé‘ & O& é&\ & & o &
o KA R I
o \3& § R

N
&

&°
W a 1824 @ b. 12117 @ c.6-11 @ d.05

Figur 100. Fordelning av CISI-PD resultat (hogt varde = svar sjukdom).
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Férdelning av EQ5D-5L
Selektion: méan och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar

Andel per grupp

B a. varsta tankbara (<0) @ b. dalig (0-0.5) @ c.braejfrisk (0.5<1) @ d. god halsa (=1)

Figur 101. Hdlsorelaterad livskvalitet, mdtt med EQ-5D-5L

Férdelning av PDQ8
Selektion: man och kvinnor. Alder: 26 - 96 ar

1.0 4

0.8

Q

E3

50.6—

o]

2

T 0.4

s

<

0.2 H

B e e B T H Sy Sy e P S
RN AN PO RO R ORI

EAN . é\e@bf&\é‘\é‘y&@\é‘@“&é‘&&%
S P o P FE FEE EE

B 22432 @ b.16-23 @ ¢ 815 @ d.0-7

Figur 102. Hdlsorelaterad livskvalitet, mdtt med PDQ-8 (hégt vdrde = dalig livskvalitet).
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Antal (med) besok Patientrapporterade vardkontakter Typ av besok

Patientens egenregistrerade vardkontakter (PER) under det senaste aret
Endast enheter/regioner med fler an fem PER-registrerande patienter visas

Il Enelerflerkontakter  Ingen kontakt

Halland (n=7)

Skane (n=85)

Stockholms ln (n=36)

Uppsala I&n (n=6)

Vastra Gotaland (n=90)

Ostergétland (n=28)

0% 25% 50% 75% 100%

Figur 103. Andel patienter med minst en ldkarkontakt senaste dret.

Antal (med) besok Patientrapporterade vardkontakter Typ av besok

Patientens egenregistrerade vardkontakter (PER) under det senaste aret
Endast enheter/regioner med fler &an fem PER-registrerande patienter visas

Il En eller fler kontakter Ingen kontakt

Halland (n=7) 57.1%

Skane (n=85)

Stockholms I4n (n=36)

Uppsala ln (n=6)

Vastra Gétaland (n=90) 6%

Ostergdtland (n=28) 35.7%

0% 25% 50% 75% 100%

Figur 104. Andel patienter med minst en Parkinsonskoterskekontakt senaste dret.
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Figur Tabell

Uppsala l&n (n = 870
Ostergétland (n = 1034
Vasterbotten (n = 605
Skane (n = 3086

Vastra Gotaland (n = 3839
Varmland (n = 624
Dalarna (n = 635
Stockholms lan (n = 5314
Orebro lan (n = 675

)
)
)
)
)
)
)
)
)
Jonkoépings lan (n = 808)
Vasternorrland (n = 538)
Gavleborg (n = 634)
Sédermanland (n = 664)
Halland (n = 749)
Vastmanland (n = 614)
Kalmar lan (n = 544)
Blekinge (n = 350)
Norrbotten (n = 550)
Kronoberg (n = 448)

)

Jamtland (n = 291

Fordelning av pagaende - Avancerad behandling
Kon: Alla, Alder: Alla aldrar

[ Avancerad behandling

_____---....ha
*

0%

20%

Procentandel av 220 Parkinsonpatienter (beréknat per 100.000 invanare)

40%

Annan behandling med Parkinson lakemedel

60%

Figur 105. Fordelning av pdgdende avancerad behandling.

Figur Tabell

Visa 10 @ rader

Saknar uppgift om behandling

80%

100%

Prev. PS- Antal Andel
Lan Preparat Kén Befolkning rev " ©
pat
" Avancerad
1 01 - Stockholms 1&n . Alla 2415139 5313.3 125 2.4%
behandling
2 03-Uppsalalin Avancerad Alla 395026 869.1 83 9.6%
PP behandling ) e
. Avancerad
3 04 - Sédermanland . Alla 301801 664 10 1.5%
behandling
N Avancerad
4 05 - Ostergétland . Alla 469704 1033.3 60 5.8%
behandling
T . Avancerad
5 06 - Jonkdpings lan . Alla 367064 807.5 17 21%
behandling
. Avancerad
6 08 - Kalmar lan . Alla 247175 543.8 3 0.6%
behandling
4 Avancerad
7 10 - Blekinge . Alla 158937 349.7 1 0.3%
behandling
Avancerad
8 12 - Skéne . Alla 1402425 3085.3 119 3.9%
behandling
9 13- Halland Avancerad Alla 340243 7485 8 11%
behandling
14 - Vastra Avancerad
9
10 Gétaland behandiing Alla 1744859 3838.7 139 3.6%
Visar 1 till 10 av totalt 18 rader Féregéende Nasta

Dataselektion. Patienter: alla patienter i registret. Insattdatum: Visar alla p4géende, oavsett nér insatt. Aldersgrupp: 30 - 116 &r.

Figur 106. Andel patienter med pagdende avancerad terapi.
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=" Pagaende avancerade behandlingar
Oversikten visar data for patienter medverkande | PARK-reg, sifffoma inom parantes visar data for patienter med samtycke

Enhet Duodopa 5 jarnsti i Lecigon
Danderyd 1(1) 7(6) = 5(5)
Ornskaldsvik 1(1) 1(1) 9(9) =
Huddinge o 5(5) 4(4) =
Centrum for neurologi Stockholm 1(1) 8(8) 1(1) 8(8)
Solna 4(4) 20 (20) 42 (39) 24 (24)
Lund 3(3) 12(12) 97 (97) 6 (6)
Kristianstad = = 1(1) =
Sahlgrenska 20 (20) 52 (50) 61 (60) 13 (13)
Malmé = = 1(1) =
Karlshamn = = 1(1) =
Halmstad = = 6(6) 2(2)
Neurologiska Kliniken Link&ping 21(21) 17 (17) 14 (14) 9(9)
Umea 3(3) 5(5) 21(21) =
Kalmar 2(2) 1(1) = =
Ryhov 5(4) 4(4) 1(1) 2(2)
Uppsala 14 (14) 27 (27) 24 (24) 26 (26)
Karlstad 3(3) 6(6) 2(2 10 (10)
Neurology Clinic, Sophiahemmet o o 3(3) 2(1)
Vasteras 1(1) 1(1) 1(1) 4(2)
Gavle 9(8) = = s
Bollnas = = 2(2) 1(1)
Nyképing 3(3) 3(3) 3(2) 1(1)
Falun 5(5) 8(8) 3(3) 2(2
Helsingborg - - 1(1) -
Eksjo 2(2) 4(4) 1(1) =
Orebro 1(1) 7() 6(6) 2(2
Eskilstuna o = o 5(1)
Angered o 1(1) o 1(1)
Trollhattan = 1(1) =
Boras > 1(0) = =
Totalt 99 (97) 191 (187) 305 (300) 123 (116)

Figur 107. Pagdende avancerade behandlingar, kontinuerligt uppdaterad (tillganglig for
sjukvard).

Antal (med) besdk Patientrapporterade vardkontakter Typ av besok

Fordelning for typ av besodk registrerade under 2021

Gavleborg (n=7)
Halland (n=20)
Jonképings lan (n=438)
Kalmar lan (n=26)
Norrbotten (n=15)
Skane (n=694)
Stockholms lan (n=351)
Sodermanland (n=75)
Uppsala lan (n=366)
Varmland (n=181)
Vasterbotten (n=15)
Vastmanland (n=52)
Vastra Gétaland (n=423)
Orebro lan (n=190)

Ostergotland (n=65)

o
B

25% 50% 75% 100%
Andel av alla registrerade besok
. Mottagningsbesok . Telefonkontakt Videokontakt Uppgift saknas

Figur 108. Typ av besok (mottagning, telefon, video).

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

Urvalslistor

En annan viktig kategori av rapporter ar de s.k. urvalslistorna dér enheterna, med ett
enkelt klick, har tillgéng till fordefinierade pa administrativt viktiga kategorier av
patienter sdsom “vira patienter” med mera.

Effekten av registrets insatser pa varden

PARKreg har redan haft avsevird effekt pa den svenska Parkinsonvarden. En av de
mest patagliga tecken till effekt ar att anvindningen av avancerade
Parkinsonterapierna kontinuerligt har 6kat under den tid som registret har funnits,
figur 109. Detta ligger i linje med vad professionen anser riktigt och som framhalls
som mycket onskvirt i Socialstyrelsens Nationella Riktlinjer.

Figure 1. The prevalence of the device-aided therapies in Parkinson’s-disease in Sweden
from 2009 to-2019
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Figur 109. Anvindning av avancerade Parkinsonterapier i Sverige (Data fran
Ldkemedelsregistret samt Patientregistret).

Vetenskapliga resultat
Hir redovisas endast forskningsprojekt som pagatt under 2021.

ParkinWork: Arbete vid Parkinsons sjukdom
Patienter med Parkinsons sjukdom som insjuknar innan pensionséldern slutar arbeta i

storre utstrackning dn jamforbara individer. Detta medfor inte bara stora kostnader for

sjukforsdkringssystemet, det finns ocksa indikationer pa att uppréatthéllandet av
formagan att i ndgon man vara kvar i arbete ocksé forbattrar bade sjalvkinsla och
livskvalitet for ménga patienter. Darfor analyserades de Parkinsonregister-patienter
som ar registrerade i Skane och som har svarat pa hilsoekonomidelen av registret for
att utrona vilka faktorer som far patienter att lamna arbetet, trots att de &r i arbetsfor
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alder. Undersokningen har tidigare visat att symtomet &ngest korrelerar starkt med att
patienten avslutat sitt arbete. I en forlangning av detta projekt har Dr Timpka i Lund
nu i ett samarbete mellan Lunds och Linkopings universitet undersokt
sjukskrivningsmonstret hos parkinsonpatienter och deras anhériga, 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 pd muskuloskeletala besvir. I en
fortsittning 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 ldngre. Inte minst fokuseras hir pa lidkemedelsbehandling och
behandling med avancerade Parkinsonterapier. Savil Parkinsonregistret, som ett
flertal andra register (LISA, Patientregistret 6ppen- och slutenvard,
dodsorsaksregistret och likemedelsregistret), kommer till insats. Under 2021 har vi
dartill initierat mer ingdende analyser kring faktorer som paverkar arbetsformagan,
dels i parkinsonregistret, dels med hjalp av enkater som kompletterar
registerinformationen. Vi fann att kommunikationssvarigheter, kon (kvinna), alder och
sjukdomsduration var associerade med att tidigt limna arbete. Stress i arbetet var det
som mest negativt paverkade mojlighet att fortsitta arbeta. Intresse i arbetet var den
faktor som mest 6kade chansen att fortsdtta och mest effektiva anpassningen av arbetet
var inforande av flexibla arbetstider.

Registerbaserad utvardering av L-dopa infusionterapi

Vi foljer de patienter som sétts in pd 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 insidttandet av behandlingen med hjélp av ett flertal
instrument i registret. Projektet ar helt baserat pa Parkinsonregistret och torde kunna
ge viktig “real-life” information kring effekterna av ndamnda behandlingar. I en framtid
avser vi att utvidga projektet till att &ven omfatta 6vriga avancerade Parkinsonterapier,
det vill sdga djupelektrodstimulering och behandling med Apomorfinpumpar.

Undersokning av korrelation mellan hdlso-relaterad livskvalitet och Hoehn &
Yahr stadium respektive tid i ”off”

I ett samarbete med det svenska Institutet for HalsoEkonomi, IHE, har vi under 2021
med hjilp av registret undersékt hur Hoehn & Yahr stadium och tid i "off” (med
parkinsonsymtom) paverkar den hilso-relaterade livskvaliteten. Vi fann en mycket
stark korrelation med forsdmring av livskvaliteten vid progredierande Hoehn & Yahr
stadium. ”off” tid var mindre starkt associerat med livskvaliteten. Resultaten speglade
ocksa att de icke-motoriska symtomen har stor relevans for livskvaliteten, vilket det
ofta inte tas hansyn till i hilsoekonomiska analyser.

Hélsoekonomisk analys av kostnader for Parkinson’s sjukdom i Sverige

I ett samarbete IHE har vi under 2021 genomfort en analys av kostnader for
Parkinsonsjukdomen i Sverige. Vi visade pa en start kostnadsékning nar patienten
progredierar fran Hoehn & Yahr stadium I (62 404 SEK/4r) till V (1 056 324 SEK/ar).
Framfor allt var det den formella varden ("formal care”) som drev kostnadsstegringen.
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Inverkan av debutalder pa symtomprofil, behandlingsstrategi och hilso-relaterad
livskvalitet vid Parkinson’s sjukdom

I ett samarbete mellan Lunds Universitet, IHE och Lundbeck har vi under aret
genomfort en registerbaserad studie kring debutalders betydelse for symtom,
behandling och livskvalitet. Vi fann att hogre debutélder var forenad med snabbare
progression av motoriska symtom, undantaget fluktuationer och dyskinesier. For icke-
motoriska symtom var det mer blandat. Hogre debutélder var ocksa associerat med
snabbare forsamring av den hilso-relaterade livskvaliteten.

Markorer for progression av Parkinsons sjukdom

I ett samarbete mellan Lunds Universitet, IHE och Lundbeck, genomfor vi en studie
dir Parkinsonregistret samkors med Likemedelsregistret, Skdne Health Care Registry,
Dodsorsaksregistret samt LISA for att studera markorer for sjukdomsprogression samt
korrelation av dessa med livskvalitet och hialsoekonomiska effekter. Ett delsyfte ar att
identifiera markorer som kan anvindas for att monitorera potentiellt
sjukdomsmodifierande terapier.

Effekt pa somn hos Parkinsonpatienter av rotigotin

I ett nationellt samarbetsprojekt inom SWEPAR undersoks effekten pd somn av
dopaminagonisten rotigotin hos Parkinsonpatienter med somnproblem.
Rorelseanalyssystemet PKG anvinds for att detektera somnen kvantitativt och
kvalitativt. Parkinsonregistret anviands for att dokumentera resultat. En interimanalys
har visat att rotigotin inte 6kar méngd somn eller sémnens kvalitet, men minskar
daremot dagtrottheten.

Effekt pa somn hos Parkinsonpatienter av Lecigon-infusion

I ett nationellt samarbetsprojekt inom SWEPAR undersoks effekten pd somn av
infusionsterapi med Lecigon Gver barbar pump att utvirderas. S6mnen monitoreras
med polysomnografi och PKG fore Lecigonstart, med Lecigon dagtid och med Lecigon
dag + natt. PARKreg anvands for patientselektion och for att dokumentera resultat.

Vetenskapliga Publikationer 2021
Hjalte F, Norlin JM, Kellerborg K, Odin P. (2021) A register-based study of resource
use and costs in Parkinson’s disease. Acta Neurol Scand doi: 10.1111/ane.13502.

Norlin JM, Kellerborg K, Odin P (2021) Patient utilities in health states based on
Hoehn and Yahr and off-time in Parkinson’s disease — A register-based study in 1823
obserations in Sweden. Pharmacoeconomics doi: 10.1007/s40273-021-01056-Z.

Raket LL, Oudin Astrém D, Norlin JM, Kellerborg K, Martinez-Martin P, Odin P.
(2021) Impact of age at onset on symptom profiles, treatment characteristics and
health-related quality of life along the course of Parkinson”s disease. Sci Rep
11;12(1):526.

199 /221

Arsrapport 2021



Arsrapport 2021

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

Oka tickningsgrad och datakvalitet.

Vidareutveckla PER-funktion och aterkoppling till patient.

Vidareutveckla och validera den elektroniska patientdagboken (on-off-appen).
Oka registrets anviindbarhet som eCRF.

Expandera de registerbaserade forskningsaktiviteterna.

Hoja registret till Niva 2 genom:

S A

a. Hojd tackningsgrad

b. Den 6ppna redovisningen av indikatorer (VAP) skall utvidgas.

c. Valideringsbesok och valideringsrapport skall 6kas.

d. Ett samarbete forstarks med Socialstyrelsen avseende att anvinda
PARKTreg for uppfoljning av de nationella riktlinjerna for Parkinsons
sjukdom.
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Svar neurovaskular huvudvark

Beskrivning av utveckling och funktionalitet

Bakgrund och syfte

Huvudvirksregistret dr avsett for neurologisk specialistvard for de mest svér-
behandlade med migrin och for ovanliga typer av neurovaskuldr huvudvirk som ar
kroniskt aterkommande, har hég smirtintensitet och som kan utgéra diagnostiska och
terapeutiska utmaningar. Syftet ar kvalitetsuppfoljning av diagnostik, behandling och
uppfoljning, klinisk nytta och grund for jamlik likvardig state of the art-vard i hela
landet.

Huvudvirkssyndrom som registreras ar:
Klusterhuvudvark (Hortons huvudvirk) - episodisk och kronisk subtyp
Paroxysmal hemikrani

o SUNCT/SUNA (Short-lasting unilateral neuralgiform headache with

conjunctival injection and tearing / Short-lasting Unilateral neuralgiform
headache attacks with cranial autonomic symptoms)
Hemicrania continua
Svar migrian med avancerade eller nya introducerade behandlingar, ca 10% av
alla med migran.

Migrin forekommer hos ca 12% av Sveriges befolkningen och huvudvirk av spannings-
typ hos ca 60—80%. Cirka 90 % migranpatienter och viasentligen alla med huvudvark
av spanningstyp utgor inte mélgrupp for registret da de kan handlédggas i priméarvarden
med stod av nationella vardprogram, www.VISS.nu/NKK,
www.huvudvarkssallskapet.se, kommande NAGMigrén (nationell arbetsgrupp Migréan)
och rekommendationer i priméirvarden.

mu art  » Steg 3:cal%
.. o l I .‘.\\
* huvudvarkskunnig » Steg 2:ca 9%
specialist \\
o e Steg 1:ca
Primdrvrd 9{}‘;

—steg 1.3

Figur 110. Rekommendationer nivastrukturerad huvudvirksvard

For migran ar mélgruppen for registret resterande 10% som enligt riktlinjer bor
remitteras vidare till neurologspecialist, se figur 110 ovan som illustrerar mélbilden
for nivastrukturerad migranvard https://huvudvarkssallskapet.se/nivastrukturerad-
huvudvarksvard/.
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Huvudvarksregistret samlar data for:
o att folja sjukdomsforlopp

o att folja behandling (effekt, biverkningar, sikerhet) éver landet, regionvis och

per vardenhet

att folja introduktion av nya terapier

att samla data for klinisk forskning
att utveckla kvalitetsregistret funktionalitet for klinisk nytta och likvirdig vard

enligt internationella och nationella riktlinjer

Parametrar och skalor
Demografiska basuppgifter

O
o Ryggvitskeundersokning
o Radiologi (MRT/CT)
o Behandling
o)

MIDAS, EQ5D, ISI, HAD)
o Arbetsformaga

Uppfyllande av diagnostiska kriterier enligt ICHD-3

Hilsorelaterad livskvalitet och paverkan pa funktion, dvs. PROM (HIT-6,

PER, patientens egen registrering av anfallsaktivitet (antal

huvudvarksattacker, sméartintensitet, effekt av behandling samt paverkan pa
patientens funktionsférmaga (GIS=global impact scale) och ifyllande av

funktionsskalor.

o PREM matt under utveckling tillsammans med 6vriga delregister och

patientorganisationerna.

Grafisk atergivning av funktionaliteten i

Huvudvarksregistret.

Se figur 111 och figur 112 (for kluster/Horton) och 51 a och b (for migran) nedan for

demo av Huvudvirksregistrets grafiska atergivning.

F N'.,r kantakt ., Rapportera fel/sndring {_‘3', Sak patient

.

Lagg till diagnos PER-rm

Matvirden @ Status 16 @ Funktionsstatus -2

15

2017-09-04
10 Status:
Vecka: 36
5 Antal anfall: 16 st

Medelintensitet per anfall: 7.88
Syrgas: 8 ganger

Sumatriptan injektioner: 10
gdnger

Zomig nasal: S ganger

sep ot nov
aug sep okt nov

Tidsspann:| 2017-08-03 2018-02-02

Figur 111. S& har ser beslutsstod/patientéversikten i Huvudvérksregistret ut for en
patientmed klusterhuvudviark (Hortons huvudvirk) Genom att klicka pa resp. stapel erhélls
detaljerad info om antal Hortonattacker, behandling och dess effekt per vecka.
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o Ny kontakt 4 Rapportera fel/indring [, 5ok patient Lagg till diagnos ) PER-rStoripins

o war _1d-

] ovramy

Mitvirden @ Status 4 @ Funktionsstatus -4

15 ®

10
5
i
5
-10

p

aug

2017-09-18

Status:

Vecka: 38

Antal anfall: 4 st
Medelintensitet per anfall: 4
Syrgas: 4 ganger ec 2018
Sumatriptan injektioner: 0 gdnger
Zomig nasal; 0 gdnger

TED202 o/ i ]c d :“ lig

Figur 112. Sd har ser beslutsstod/patientdversikten i Huvudvdrksregistret ut for
behandlingsutvdrdering for en kluster/Hortonpatient. Genom att klicka pa stapeln ses
detaljerad info. Samma patient som figur 111 men 3 veckor senare efter inledd
profylaktisk behandling.

Tidsspann:| 20170802

Nedan exempel for kronisk migrin visar pa anvandbarhet for att folja effekt av
behandling illustreras nedan, figur 113 a och b. Patienten lamnar data om sin
huvudvirkssituation, effekt av inledd behandling samt skattar sin funktionsniva med
olika validerade skalor. Detta ger en snabb 6verblick av en patients situation. Graferna
visas vid lakarbesck/skoterskebesok som grund for terapidiskussion.

by llgmiald o, Enpporino el andieg uagg il dagras ' FEE-Tepsbeiegar GFang  [nfoemation e Airaedrings 'lu-p:l[

[Tt Goveraset 11w | |
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Patientens rapporterade

= HIT-6 (rod) resp MIDAS (gul)
fére och under behandling

W

B ™ med manoklonal
CGRPantikropp (tolkning av
skalorna: ju ldgre podng
desto bittre maende och
minskad inverkan pa dagligt

<
. . 2 — liv).

L g :
=—: : 2 _ — : | _ i
2]} E B
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Figur 113 a och b. Tva grafer fran enskild patient som lllustrerar sjukdomsbordan och
effekt av behandling med monoklonal CGRP antikropp pd maendet (GIS, HIT-6) som

erhdlls fran Huvudvdrksregistret.

Anslutningsgrad och Tackningsgrad

Efter omfattande revidering 2018 med bland annat inférande av PER (patientens egen
rapportering av anfall, funktionsskalor, symtom) kan patientgruppens status och

nyinsatta behandling monitorernas béttre.

Anslutningsgrad

Anslutningsgrad 2021
Antal registrande vardenheter 53
Antal vardenheter nationellt 69

- varav privata neurologmottagningar 6
Anslutningsgrad % 77%
Antal deltagande regioner 21
Andel av alla 21 regioner 100%
Antal aktuella patienteri registret 3472
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Tackningsgrad

Fokus de senaste dren har varit interventioner (ganglion sfenopalatinumstimulering
(SPG) for kronisk klusterhuvudvark och nya avancerade behandlingar med CGRP-
hammare for kronisk migrian). Totalt antal behandlingsinterventioner under aret var
4546 varav 1951 med de nya CGRP-hdmmarna. For tackningsgrad av
CGRP-hdmmare se tabell 50 och tabell 51 nedan.

Tabell 50. Basdata tickningsgrad

Alla aktuella patienter 3472
Nyregistrerade 201 901
Alla pagaende interventioner vid arets slut 4546
Nya interventioner 2021 2752

Tabell 51. Tdckningsgrad for CGRP-antikropps(ak)-behandling och SPG-operation.

Totalt antal patienteri Antal med CGRP-ak Antal med CGRP-

Behandli Andel av PDR %

EAENCINe registret med CGRP-ak 2021 i registret ak 2021i PDR RS -
Aimovig, injektion 1690 1175 2953 40%
Ajovy, injektion 739 667 2312 29%
Emgality, injektion 110 109 480 23%
Total 2539 1951 5127 38%

Andel
registrerade %
Sphenopalatinumstimulering (SPG) - operation 26 26 100%

Antal operade  Antal i registret

100% av de patienter som fatt SPG (inopererad stimulator runt ganglion
sphenopalatinum) dr med i registret.

Tackningsgrad baserad pa prevalens ar inte lampligt for registrets malgrupp.
Téckningsgrad baserad pa patienter med besok pé neurologmottagning for de aktuella
diagnoserna har bestillts fran Socialstyrelsen men inte inkommit dnnu.

I Socialstyrelsens 6ppna databas for besok pa specialistmottagning kan inte subtyper
av huvudvirksdiagnoser sokas, inte heller typ av mottagning, i vart fall neurolog-
mottagningar. Bland annat ridknas patienter fran inviartesmedicin och andra
mottagningar in i Socialstyrelsens uppgift, dvs ej enbart neurologmottagningar.
Preliminir tickningsgrad har berédknats, se tabell 52. Tackningsgraden torde vara
hogre om berdkningen kunnat goras specifikt for individer med besok pa neurolog-
mottagning.
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Tabell 52. Tdckningsgradsanalys med Socialstyrelsens Patientregister (PAR) for 2021.

3219 34620 9,20% Invantar data Invantar data

* inkl internmedicinsk specialistmottagning

Datakvalitet
Datatathet

Dataméngderna har 6kat under aret. Ett exempel dr PER (patientens egen registrering)
for 2021 (huvudvarksdagbok, funktionsskalor: HIT-6, MIDAS, HAD, EQ5DL) med 35
262 registreringar av totalt 1512 patienter (43,5%). Merparten ar patienter med CGRP-
antikroppsbehandling (erenumab, fremanezumab, galcanezumab). Effekt av likemedel
och dosédndringar kan foljas 6ver tid i PER. Tyvérr saknas dock for manga patienter
PER-data for en run-in-ménad. Har maste behandlare och patient trinas in i att skapa
basinformation minst 1 manad innan ny behandling inleds.

Ménga patienter har foredragit att rapportera huvudvirksanfall via dagliga sms. Om
svaret ar “Ja” anger patienten smartintensitet i VAS, om patienten inte haft migran
svaras "Nej”. For 2021 finns dagliga sms-svar frén 791 patienter, totalt 177 206
registreringar. Totalt har 1743 individer registrerat i 3 manader, som ar ett adekvat
tidsfonster for bedomning av nyinsatt behandling. Svarsfrekvensen ar mycket hog, Gver
90%. Mangden data ger goda majligheter for statistisk analys av effekt av olika insatta
lakemedel/behandlingar pa gruppniva inom ramen for forskningsprojekt.

Under aret har 1101 behandlingar startats och 443 avslutats. Medianobservationstiden
iregistret dr 1.35 ar. Rapporterad dlder vid debut 4r 20,1 ar och vid diagnos 31,8 ar
alltsd en fordrojning till korrekt huvudvarksdiagnos ar runt 10 ar!

Konsfordelningen i registret speglar forekomsten av migrin i befolkningen som ar

cirka dubbelt sa hog hos kvinnor. For klusterhuvudvark (Horton) giller motsatsen, dvs
att sjukdomen ar 3—4 génger vanligare hos man.
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Tabell 53. Antal registrerande enheter och antal patienter, mdn och kvinnor, pagdende
behandling och besék 2021.

Aktuella
patienter

Aktuella Aktuella
kvinnliga manliga
patienter patienter

Andel

AP med
kvinnor AP besék

AP med besok

rapportéret

Andel AP
med besok

behandling vid

behandling vid

Albokliniken

Aleris specialistvard Axesshuset
Angered

Barnkliniken Halmstad

Capio St:Gorans Sjukhus
Centrum fér neurologi Stockholm
Danderyd

Eksjo

Eskilstuna

Falun

Gavle

Halmstad

Helsingborg

Huddinge

Hassleholm

Kalmar

Karlshamn

Karlskrona

Karlstad

Kristianstad

Kungsbacka

Landskrona

Lund

Malmé

Mora

Motala

Neuroenheten Lakarhuset Utsikten
Neurology Clinic, Sophiahemmet
Nykoping

Oskarshamn

Ryhov

Skéaneuro privatmottagning
Smartmottagningen, Skaraborgs Sjukh
Solleftea

Solna

Sunderbyn

Sundsvall

Trollhéttan

Umead

Uppsala

Varberg

Visby

Vallingby Neuro

Védrnamo

Vastervik

Vasteras

Vixjo

West medicvid Neuro Center S
Ystad

Angelholm

Orebro

Ornskldsvik

Ostersund

Total

Datauttag NEURO/Hvreg 2022-03-28

*Fdrre dn <5

xo 8w

294

47
130
134

4

37

13
20
15

642
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37,5%
100,0%
100,0%

93,3%
100,0%

85,9%

81,5%

88,5%

84,3%

91,0%

80,7%

82,8%

63,0%

83,3%
100,0%
100,0%

75,9%

78,4%

90,9%

80,6%

85,7%

81,3%

85,7%
100,0%

50,0%

78,6%

86,0%

88,9%

86,4%
89,3%
81,8%
100,0%
84,8%
100,0%
82,1%
90,5%
78,8%
84,3%
100,0%
80,0%
76,1%
64,3%
100,0%
88,8%
100,0%
100,0%
78,3%
86,7%
89,9%
100,0%
91,1%
81,5%

1663

43
11

10
114

18
153

208

67
49

26
822

rapportéret

88,9%

100,0%
21,7%
40,7%
23,1%
19,6%
73,5%
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Tabell 54. Registrerade diagnoser, dlder vid debut och vid diagnos samt
sjukdomsduration 2021.

Antal ,Tid se.dan. Duraflonu Alder vid 5Ider Alder vid
5 . inklusion i (median ar 5 vi 2
Underdiagnos aktiva . 5 sjukdomsdebu . rapportarets
patienter registret (median sedan t (median) CIEGIE slut (median)
antal ar) sjukdomsdebut) (median)

Andra primara huvudvérksdiagnoser 11 1,7 4,5 46,5 51,5 55,5
Annan neurovaskular huvudvark 8 1,3 10,2 46,1 46,3 46,2
Annan specificerad migran 166 2,7 27,2 19,0 34,4 48,6
Atypisk eller misstankt Horton -

Paroxysmal hemikrani - SUNCT 11 4,1 6,6 33,8 39,2 47,9
Hortons huvudvark 74 3,4 10,5 31,3 33,0 49,1
Hortons huvudvérk - episodisk 187 53 17,5 24,6 31,9 46,5
Hortons huvudvark - kronisk 49 4,4 13,5 36,9 38,5 50,5
Huvudvark av spanningstyp 15 1,4 9,7 17,8 41,7 39,2
Idiopatisk intrakraniell hypertension 1 2,6 45,9
Kronisk migran 1591 1,9 21,5 20,2 32,6 47,6
Lakemedelsutlést huvudvark 1 2,0 66,1
Migrén 464 0,9 18,5 20,4 32,9 45,9
Migran med aura 377 1,8 26,5 14,3 243 45,4
Migran utan aura 512 1,8 23,8 19,3 29,0 47,3
Paroxysmal hemikrani 4 6,8 8,1 44,5 46,6 52,6
SUNCT/SUNA 1 7,1 13,5 37,8 43,4 51,3
Total 3472 1,9 21,5 20,0 31,2 47,3

Datauttag NEURO/Hvreg 2022-03-28

Foérdelning av behandlingar (alla pagaende)
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Figur 114. Pdgaende likemedelsbehandlingar 2021.
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Andel profylaktiska behandlingar
Av 4059 pagiende behandlingar vid &rets slut var 3199 (79%) profylaktiska likemedel.
Manga patienter har fler dn en forebyggande behandling.

Antal anfallsbehandlingar

860 pagiende anfallbehandlingar padgaende vid arets slut. Samtliga patienter borde ha
akutbehandling for sina anfall innan profylax sitts in men detta har uppenbarligen inte
rapporterats i lakemedelsmodulen. Véar tolkning dr att registret framfor allt har anvints
for att folja profylax.

Registret ger vardefull information om anvandningen av CGRP-antikroppar, se tabell
55. Myndighetsrekommendation dr registrering i Svenska neuroregister. Viktigt ar att
kunna f6lja insattning respektive utsattning om behandlingen ar ineffektiv eller ger
biverkning.

I registret ses att andelen pagidende CGRP-antikroppsbehandlingar sedan start ar hog,
77% for alla som fatt CGRP-antikroppsbehandling. Andelen som avslutat behandling
med ett medel dr 35%, ettdera pga bristande effekt eller biverkningar; vanligast var
oacceptabel forstoppning. En del av patienterna har bytt till annan CGRP-hadmmare
medan 23% har slutat helt med CGRP-antikroppsbehandling.

I registret noteras en 31%-ig 6kning av CGRP-antikroppsbehandling fran 2020 till
2021. I Socialstyrelsens Lakemedelsregister ses en motsvarande 6kning med 30% av
antal individer med CGRP-antikroppsbehandling

Tabell 55. Forlopp av CGRP-antikroppsbehandling (Aimovig®, Ajovy® och Emgality®)
iregistret 2021.

Aimovig, injektion 1690 1175 696 181 15% 41% 70%
Ajovy, injektion 739 667 160 88 13% 22% 90%
Emgality, injektion 110 109 22 21 19% 20% 99%
All CGRP-ak-behandling 2539 1951 878 290 15% 35% 77%

For hur effekt kan redovisas, var god se figur 117 under rubriken effekter pé insatser
for varden (s.216).

I figur 115 nedan visas férdelningen av individer som fatt nigon av de tre CGRP-

antikropparna pa recept 2020 och 2021 enligt Likemedelsregistret. Bilden illustrerar
att forskrivningen dr mycket ojimn, vilket &ven avspeglas i Huvudvirksregistret.
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Lakemedelsstatistik, Patienter/1000 invanare,
N0O2CD Kalcitonin gen-relaterade peptid(CGRP)
antagonister, Alder: 20-85+, Bada konen, 2021

Figur 115. Antal individer / 1000 invdnare 2021 och 2020 med recept pd
CGRP-antikroppsbehandling (Aimovig®, Ajovy®, Emgality®) enligt
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Socialstyrelsens register.

Tabell 56. Tabellen illustrerar geografisk spridning av patienter som remitterats for
operation med ganglion sphenopalatinum-stimulator mot kronisk terapiresistent

Lakemedelsstatistik, Patienter/1 000 invanare,
NO2CD Kalcitonin gen-relaterade peptid(CGRP)
antagonister, Alder: 20-85+, Bada konen, 2020
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kluster/Horton. Samtliga 26 dr opererade och inforda i registret.
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Missing value

FOr 2021 var véira viktigaste kvalitetsparametrar: specificerad subtyp av diagnos,
diagnosdatum, virdkontakt, behandling och andel med PER-data. Totalt antal
péagdende behandlingar var 2926 varav 1120 startades och 447 avslutades under aret.

Tabell 57. Antal patienter med kompletta data for kvalitetsparametrarna.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021
Antal aktuella patienter 102 148 211 246 360 1698 2596 3493
Diagnos - Specificerad 88 114 172 204 294 1508 2300 2943
Diagnosdatum 57 73 113 137 179 763 1063 1301
Vardkontakt 69 87 123 143 219 957 1352 1641
Behandling 46 62 106 126 218 1360 2143 2926
PER-reg* 1 1 2 3 7 551 1064 1502

Tabell 58. Andel patienter med kompletta data for kvalitetsparametrarna.

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Antal aktuella patienter 100.0 100.0 100.0 100.0  100.0 100.0  100.0  100.0
Diagnos-Specificerad subtyp 86.3 77.0 81.5 82.9 817 888 88.6 84.3
Diagnosdatum 55.9 49.3 53.6 55.7 49.7 44.9 40.9 37.2
Vardkontakt 676  58.8 583 581 608  56.4 52.1 47.0
Behandling 45.1 419 50.2 51.2 60.6 80.1 82.6 83.8
PER-reg* 1.0 0.7 0.9 1.2 1.9 32.4 41.0 43.0

* PER-registreringar anvdnds for ndrvarande framst av patienter med CGRP. Andel
CGRP-antikroppsbehandlade med PROM-data dr ca 60 %. For mer uppgifter se
under rubriken PROM/PREM/PER/sms (sid 213)

Andel med specificerad subtyp var 91,7 % for migran (migran utan aura, migran med
aura, kronisk migrin, annan specificerad migrin). Specificerad subtyp saknades for
8,3%. Migran och dess subtyper ar de mest forekommande diagnoserna i registret.
Andel med specificerad subtyp var 78,2 % i gruppen klusterhuvudvirk (episodisk resp.
kronisk, SUNCT/SUNA eller CPH). Andel med episodisk klusterhuvudvirk var 60,5%,
andel med kronisk klusterhuvudvark var 15,3%. Specificerad subtyp saknades for 24%.
PER-registreringar med PROM rapporteras nedan.

Validering

Reliabiliteten av data i registret for svir neurovaskular huvudvirk kontrolleras pa tvé
sétt, dels genom spérrar mot felinmatning i sjdlva programvaran, dels genom
efterkontroll och analys av data. Huvudvirksregistrets mjukvara innehaller logiska
kontrollfunktioner. Datafélt (variabler) har definierade restriktioner pd vad som kan
fyllas i och for flertalet variabler finns definierade listor/rullgardiner med mgjliga svar
som anges genom att peka och klicka.
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PROM/PREM
Tackningsgrad for PROM

Det ar framfor allt patienter med CGRP-hammarbehandling som registrerar i PER.
Totalt 2539 patienter har erhallit CGRP-antikroppsbehandling och totalt finns 1512
individer PER-registreringar med HIT-6, MIDAS, HAD, IS och EQ5D. Tackningsgrad
for denna grupp uppskattas till 60 %. Beraknas tackningsgrad med PROM for alla i
registret ar den 43,8%

Patientens Egen Registrering (PER)

PER-registreringar (av sjukdomsaktivitet, PROM och PREM) anvinds rutinmassigt for
uppfoljning av insatt behandling. Antalet registreringar i PER var 35 262 under aret.
Antal aktuella patienter med PER var 1512, andel 43,5%. For patienter med CGR-
antikroppsbehandling ar andelen med PER och PROM upp mot 60%

Dagliga sms vid behandlingsstart

Av registrets 3472 patienter har 2817 under nagon period besvarat dagliga sms,
tdckningsgrad 81%. Under 2021 besvarade 840 patienter sms. Svarsfrekvensen pa
dagliga sms avseende migrananfall (Nej, Ja, smartintensitet 1-10) var >90 %.

Det biarande konceptet ar patientens delaktighet via PER-modulen. I PER-modulen
matar patienterna in sina migrandagar/Hortonanfall, antal och svarighetsgrad och hur
behandlingen fungerar samt skattar paverkan pé sin funktionsnivd med skattnings-
skalan GIS (global impact scale). I PER registreras ocksé paverkan pé livssituationen i
skalor: HIT-6 (for en manad) och MIDAS (for 3 manader), HAD for dngest och
depression samt ISI for somnpéverkan. Patientens uppgifter visualiseras som grafer,
dir antal anfall, smértintensitet samt paverkan pa funktionsniva och livssituation
framgar. Genom att klicka pé respektive stapel i PER kan mer detaljerad information
foljas tex anfallsbehandling, se figur 111-113 a och b.

PER-data ska anviandas i samtalet med patient vid varje kontakt. Motet mellan patient
och ldkaren kan da bli mer effektivt, fokusera pa de synpunkter patienten 6nskar ta upp
och information runt behandlingens effekt och eventuella biverkningar.

PER-modulen har bidragit till férenklad insats for likare per patient och i gengild lett
till registrering av fler patienter och 6kade dataméangder.

En effekt avinmatade data i PER &r en task-shifting dir specialutbildade
diagnossjukskéterskor (huvudvirkssjukskoterskor) kan avlasta behovet av
lakarbesok/-telefonkontakter. Det ger darmed mdjlighet till att fler patienter med svar
neurovaskular huvudvark kan erbjudas bista effektiva behandling.

Via PER kan effekten av vardinsatser foljas enklare, kvalitetssiakras och ensas
nationellt. Data kan i forskningsprojekt f6ljas pa gruppnivé och regionvis.
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Forloppsanalyser pa gruppniva per vardenhet, regionvis och for specifika behandlingar
kommer att kunna goras framéver i form av forskningsprojekt.

Fran januari 2022 kan patienten folja sina egna registreringar retrospektivt i PER.

PREM saknas dnnu men arbete pdgéir inom Svenska neuroregister for gemensamt
instrument.

Utveckling av variabler och
kvalitetsindikatorer

Kvalitetsindikatorer for Hortons huvudvark
1. Andel patienter med specificerad kluster/Horton-subtyp
2. Andel patienter som erbjudits profylaktisk behandling
3. Andel patienter som ordinerats anfallsbehandling med sumatriptan for
injektionspenna och/eller oxygen
4. Andel patienter med registrerat debutdatum och diagnosdatum.

Kvalitetsindikatorer for kronisk migran

1. Andel patienter med denna subtyp av migran

2. Andel patienter med kronisk migran som erbjudits profylaktisk behandling
med Botox resp 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
Andel patienter insatta pA CGRP-antikroppsbehandling med besok
/telefonkontakt minst 3 gdnger under de forsta 6 ménaderna

S

Aterrapportering

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

Patientoversikten

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

Den grundliaggande dterkopplingen i patientoversikten ar det grafiska grianssnittet med

sammanstéllning av patientuppgifter som behandlande ldkare kan anvinda som vid
patientbesoket. Har sammanfattas den information som behandlande ldkare behéver
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som utgangspunkt for besoket och for de beslut som behéver tas. Detta dr troligen den
for sjukvérdspersonalen viktigaste formen av dterkoppling och det som motiverar till
rapportering i registret for svar neurovaskular huvudvirk. Patientéversikten har ocksé
den fordelen att data om patienterna hela tiden anvénds och ddrmed granskas och
foljaktligen kvalitetssikras.

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 malséttningen 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 ér en visning av realtidsdata med utvalda nyckeltal, statistik Gver
antal patienter, antal registreringar, antal behandlingar, datatithet, fran nationell niva
ner pé enhetsnivé. Sedan 2021 ar Neurodashboard 6ppen for all pa var hemsida, med
hénsyn taget for situationer med alltfor f& patienter i kategorierna. Det finns mdjlighet
att vilja t ex patientgrupper, tidsintervaller etc. pa ett dynamiskt sétt. Var plan ar att
gora data alltmer tillgdngliga i Neurodashboard med sikte pa resultatdata som Gppet
kan jamfora olika vardenheter.

Kvalitetsregister for: svar neurovaskular huvudvark (Riket)

3827 36.6 . 81%
Aktuella patienter  kvalitetsregistret Antal reg per 100.000 invanare 2021 registrerat bes} Har pagiende behandling

Antal registreringar

+

Antal registrerade patienter (figur) - Datatathet (figur) -
Grsfen debut, diagnos och per 36Vl 3r genom nedan, andel och sntal ptienter som saknar vikigs uppgiter g i . attanvand
sidernedan.
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Figur 116.Vy fran Neurodashboard for svar neurovaskuldr huvudvdirk 2022-06-17.

Rapportgeneratorn

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

Urvalslistor

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

Effekten av registrets insatser pa varden

Resultat har presenterats i tidigare avsnitt av arsrapporten. Se ocksa figur 117 nedan
som exempel pd utvirdering via registerdata.

Registret har hog andel av patienter med specificerad subtyp av diagnos och med
pagiende behandling vilket indikerar god kvalitet. A andra sidan skiljer sig antal
registrerade patienter per 100 000 invénare betydligt mellan regionerna och varierar
mellan 4,5 och 125 per 100 000. Andel med minst ett registrerat besok varierar mellan
3 och 96 %. Likasé dr andelen med CGRP-antikroppsbehandling mycket ojamn mellan
regionerna och vardenheter. Har kan registret bidra till mer jamlik vard bland annat
genom den 6ppna redovisningen i dashboard frén 2021 och kvartalsrapporter till
vardenheterna.

Data finns for aktuell behandling och med uppf6ljning av behandlingseffekt i PER
(anfallsdagbok, funktions- och livskvalitetsskalor). Analys av dessa data ger indikation
pa vardens kvalitet for riket, regioner respektive vardenheter. Vardgivare kan jaimfora
sina data med regionens eller rikets data p& gruppniva.

Mojligheten finns for alla kliniska enheter att exportera sina egna resultat i Excel-
format, att anvénda urvalslistor och 6ppen dashboard gor det méjligt for varje enhet att
fortlopande forbittra sitt arbete och jamfora sig med andra enheter och regioner vad
giller registrering av patienter och behandling.

Number of migraine days per follow-up month

—_—
—_— B3 setore

L] I E B8 owrg

Number of migraine days (of 25 or more text replies)

Time since start of treatment
Figur 117. Exempel pa utvirdering av effekt av Emgality® i drsrapport for Lilly ddr
antal migrandagar per manad illustreras fore (bla) respektive 1 till4 manader (rod) efter
insdttning.
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Exempel pa effekter for varden
For varje ar har antalet patienter och antalet bidragande virdenheter 6kat eftersom

e  Registret ger bra underlag for beslut om fortsatt behandling eller utsattning
med ett visst lakemedel for rationell likemedelsanvindning och kostnads-
besparing. Exempelvis avslutades CGRP-antikroppsbehandling f6r 23% pga
utebliven effekt eller biverkningar baserat pa data fran huvudvarks-
dagbok/SMS och PROM (HIT-6).

e Likemedelsmodulen ger tydlig 6versikt av vilka lakemedel en patient tidigare
haft, effekt, biverkningar samt lagsta effektiva dosering som stod for nya
behandlingsinsatser i enlighet med nationella rekommendationer/
vardprogram for behandling.

e Patienter med komplicerad sjukdomsbild kan mer effektivt aktualiseras for
avancerad behandling s att vardkvalitetsnivan hdjs.

e Den 100-procentiga registreringen av avancerad behandling med SPG vid svér
kronisk Horton har givit ett bra underlag for utvardering av sakerhet och
effekt Gver tid.

e Den 6ppna redovisningen av data i dashbord frén 2021 6kar medvetenenheten
om rationell behandling och ojamlikhet i varden. P4 gruppnivé visar analys av
lakemedelsbehandling och antal registrerade per 100 000 invanare betydande
skillnader mellan regionerna och visar pa nédviandigheten av fortsatt arbete
med information for att uppna mer jamlik vard. Som exempel ses stora
regionala skillnader for CGRP-antikroppsbehandling (se Figur 115).
Skillnaderna kvarstar 2021 jamfort med 2020. Av alla patienter som
forskrivits CGRP-antikroppsbehandling enligt Lakemedelsregistret har 38%
registrerats i Huvudvarksregistret.

Framtidsplaner

For ytterligare geografisk spridning och forbattring av datatithet kvarstér behovet av
utbildningsinsatser till virdenheter om nyttan av registret, hur man anvander det i
motet med patienter och systematiskt registrerar data med hog kvalitet samt inte minst
utbildning om hur patienter skall instrueras om registrering i PER.

Lathundar for registeranviandning for vardgivare och patienter om registrering i PER
finns pd Svenska Huvudvirkssillskapets och Svenska neuroregisters hemsidor
(www.huvudvarkssallskapet.se, www.neuroreg.se).

Rédgivning per email och telefon till virdenheter ar fortsatt viktigt. Bes6k hos
regioner/sjukvardsenheter har inte varit mojligt under covid-19 pandemin.
Webbinarier Digital utbildning for neurologer gavs i samband med
huvudvarksutbildning oktober 2021 och planeras dven oktober 2022. Besok pé plats
kan i de flesta fall erséttas av digitala moten for riktade insatser speciellt till enheter
som inte kommit i gang.

Med spridning av registret till fler virdenheter kommer vérdkvaliteten att hjas genom
O0kad medvetenhet om behandlingsmojligheter enligt nationella och internationella
riktlinjer jamfort med vad enheten/regionen praktiserar. Fler svirbehandlade
patienter kommer att exponeras for majligheten till avancerad farmakologisk- eller
stimulatorbehandling, i synnerhet patienter med kronisk migran och kronisk Horton.
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Patienternas kunskap okar via patientforeningarna med tryck pa vardenheterna for
anslutning till registret varvid nyttan med snabb 6versikt 6ver behandlingseffekt blir
alltmer uppenbar.

Patienternas delaktighet genom registrering i PER ar visentlig. For att underlatta och
bibehélla motivationen att registrera har PER reviderats s att patienterna kan se sina
egna PER-data i Patientportalen fran jan 2022.

Tillskapande av en webbaserad applikation for forenklad egenregistrering av patienter
har hog prioritet. Med en app kan patienterna registrera nir som helst, dvs mer
realtidsregistrering med hogre datakvalitet. Det kraver finansiering for apputveckling
men ger lagre driftskostnader dn for SMS som manga av patienterna anvénder nu for
att det dr bekvdmt. SMS ger inte heller samma méngd information som registrering i
PER-dagboken eller en app. App-data skall importeras till Huvudvarksregistret pa
samma sétt som PER-data. Finansiering fran externa kéllor kommer att kriavas for
utvecklingen.

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

Nu ar registret sa tdckande 6ver landet att analyser om subgrupper, erbjudna
behandlingar och effekt samt basdata (fler effektmatt) kan bli mdjliga i syfte att
jamfora om regionerna ger likvardig vard, ex i 6ppna jamforelser.

Se vidare nedan under rubriken prioriterade utvecklingsomraden.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

1. Att sprida registret geografisk och 6ka anvandningen av registret vid fler
neuroenheter och regioner fortsitter. Varvning av lokala/regionala
ambassadorer pagar via bland annat specialistforeningens projekt
Huvudsaken.

i Kvartalsrapporter och Nyhetsbrev med data och information frin
Huvudvirksregistret som del i Neuroregistrets utskick.
ii. Riktade informationsbrev till neuroenheter med utskick under
september 2022 och darefter vid behov.

iii. Foreldsningar om Huvudvarksregistrets pa Svenska
Neurologforeningens érliga Neurovecka ar en stdende punkt, sarskilt
vikten av att registrera avancerad behandling.

iv.  Webbseminarier och foreldsningar IRL for vardgivare for att forbéttra
datakvaliteten inkluderande utbildning om PER-modulen.

2. Att 6ka tdckningsgraden for patienter i malgruppen, dvs for de som behover
neurologspecialist och mer avancerad behandling.

3. Forbattrad tdckningsgradsberdkning baserad pa unika individer med aktuella
diagnoser med besok pad neurologmottagning i nimnaren (bestallning fran
PAR) respektive baserat pa unika individer med aktuella interventioner som
skall foljas (bestéllning fran PDR).
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10.
11.

12.

13.

Arsrapport 2021

I nuldget ingar i styrgruppen personer fran Stockholm, Uppsala, Linkoping,
Orebro och Falun. 1) neurologer fran Stockholm, Uppsala och Linkoping, 2)
sjukskoterskor fran Orebro och Stockholm och 3) patientrepresentanter fran
Huvudvarksforbundet fran Falun och Stockholm. Att ytterligare bredda
styrgruppen till fler regioner och multidisciplindr sammansattning.

Frén 2021 finns 6ppen jamférande redovisning av relevanta utdata pa
hemsidan for vardenhet/region/nationell niva. Arbete med att formulera
presentationen av utdata.

Att vidareutveckla métt och mélvirden for god vérd, dvs processmatt och
utfallsmaétt, speciellt fokus pd PREM-matt i samverkan med
patientrepresentanter och hela Svenska neuroregister.

Datakvaliteten for de viktigaste kvalitetsindikatorerna sker kontinuerligt.
Planeras utvidgning med nya kvalitetsindikatorer 1) tid fran remiss till
nybesok samt 2) andel patienter med kontakt i samband med besvarsperiod av
klusterhuvudvark.

Validering mot killdata 2022

Revidering i behandlingsmodulen for forenklad registrering av tidigare
behandlingar.

Fran januari 2022 kan patienter se sina egna registerdata.

En forenklad flik for varje ny lakarkontakt med patienten med minimi-dataset
har skapats och implementering pagar.

Revidering av PER-modul s att Hortonpatienter kan registrera slutdatum for
en besvarsperiod. Da kan ocksd behandlingsuppehall registreras, vilket
tidigare bara kunnat goras retroaktivt vid ny patientkontakt.

Utveckling av webbaserad app for huvudvirksdagbok for forenklad
registrering for patienterna. Finansiering via fler externa kallor kravs.

Langre fram

Ut6kning av registret kommer pa négra ars sikt 4ven att omfatta migréanpatienter med

komplexa/experimentella behandlingar, migrinrelaterad stroke och idiopatisk

intrakraniell hypertension.

Publikationer:

1.

Ett forskningsprojekt utgdende frdn Neuro Akademiska sjukhuset i Uppsala
med anvindande av registerdata planeras startades viren 2020.
QuantifyResearch och TEVA har beviljats datauttag 2021 och analys péagar.
Utbildningspublikationer (instruktionsPM) via Svenska neuroregistret och
specialistféreningens hemsidor.

Kvartals- och arsrapport for forsta dret med erenumab (2019) bestéllda av
Novartis for deras rapport till TLV.

Kvartals- och arsrapport bestillda av Lilly for 2021 for deras rapport till TLV.
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Arsrapport 2021

Kommentarer om Covid-19 paverkat
registerarbetet under 2020

Covid-19 pandemin har inneburit att tid till registerarbetet har fatt st4 tillbaka da de
personella resurserna har reserverats till kliniskt patientarbete. Utbildningsinsatser i
form av uppsokande besok har inte kunnat goras. Tillskapande av Webbinarier har
ocksa fatt sta tillbaka for att personerna (ldkare, skoterskor, fysioterapeuter,
sekreterare) har varit upptagna av kliniskt arbete relaterat till covid-19 patienter.
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