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Forord

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

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

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

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

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

- Svenska neuroregister ar designat att anviandas i kliniskt forbattringsarbete och

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

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

- Svenska neuroregister visar i realtid deltagande klinikers resultat for en rad
kvalitetsindikatorer kopplade till Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for vard vid
multipel skleros och Parkinsons sjukdom.

3/33



Arsrapport 2019

- Svenska neuroregister visar med tiden alltmer av sina resultat helt 6ppet dels pa
hemsidan (neuroreg.se) och dels vad géller MS pa Vérden i Siffror (ViS)

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

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

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

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

September 2020

< /Q{V—}"— :

Jan Hillert
Registerhallare
Svenska neuroregister

4/33


https://neuroreg.se/
https://neuroreg.se/
1jkg
Ny stämpel


Arsrapport 2019

Innehall

FOrOrd ... 3
Svenska neuroregister...........cccceeeiiiirreennneeeeennnnns 6
Svenska Neuroregister..........ooouvueiieeiieeeeeeecee e 7
BaKGrund ... e e e e 7
Syftet for Svenska neuroregister aratt ..o 7
OrganiSatioN .......coeiiiiiiiii e e e e 8
Huvudmannaskap ... 8
Inomprofessionell fOrankring.........ccooooeeeoiiii e 8
Kvalitetsregister och Beslutsstod..........cccooiiiiiiiiiii e 9
Deltagande eNNEter .........coooiiiiiiiiii e 10
Viktig utveckling och aktuella fragor under 2019 ........cccceevvvveevciieeeeieee 12
Framtidsplaner 2019—20201...........cooi i 13

Inflammatorisk polyneuropati......ccccccceeeciiriennnnne. 15

Inflammatorisk polyneuropati............coouiiiiiiiiiiiii. 15
Bakgrund 0Ch SYfIe .......ccviiiii e 16
Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande polyneuropati (CIDP)............. 16
Multifokal Motorisk Neuropati (MMN) ..o 16
Guillain-Barré syndrom (GBS) .......coceiiiiiiiii e 17
Parametrar och SKalor .............ccociiiiiiiiiii 17
Anslutning och tackningsgrad...........cccueeiiiiiiiiii e 18
Resultat av a@nalySer ... 22
Rapportering & Datakvalitet.............coooiiiiiiiiiiii e 25
Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer............cccccoiiiiiieiiiinnnnn, 27
Effekt av registret pa Varden ....... ... 27

Patientrelaterade matt, dvs Patient-Related Outcome Measures (PROM)29

Framtidsplaner & forbattringsarbeten ...........cccoooiiiiiiiiiieii e 30

5/33



Svenska neuroregister



Arsrapport 2019

Svenska neuroregister

Bakgrund

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

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

Syftet for Svenska neuroregister ar att

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

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

e Tillférsédkra att riktlinjer fér vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbattringsarbete

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

e Skapa en bas for neurologisk forskning pa en nationell niva

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

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

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

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

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

Figur 1. Organisationsschema

Huvudmannaskap

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

Inomprofessionell forankring

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

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

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

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

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

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

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

Pagaende behandlingar 11888 11500 3812 3311 931 633 208 1052 233

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

MGreg - Myastenia Gravis-registret (1 diagnos)

NARKreg - Narkolepsi-registret (1 diagnos)

EPreg-Epilepsiregister (30 diagnoser)

MNDreg - Registret for Motorneuronsjukdomar (6 diagnoser)

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

NMisreg - Neuromuskuldra sjukdomar i Sverige

NKHreg - Hydrocetfalusregistret

Kvalitetsregister och Beslutsstod

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

- ett granssnitt som underlattar det kliniska arbetet,

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

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

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

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

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

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

Deltagande enheter

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

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

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

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

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

Tillvaxt

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

Ekonomi

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

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

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

Utdata och forbattringsarbete

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

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

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

Framtidsplaner 2019-2020

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

Finansiering

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

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

Forbattringsarbete

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

Patientmedverkan

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

Granssnitt gentemot datajournaler

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

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

Bakgrund och syfte

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

Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande
polyneuropati (CIDP)

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

Multifokal Motorisk Neuropati (MMN)

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

Guillain-Barré syndrom (GBS)

GBS ir till skillnad fran ovanndmnda neuropatityper, en akut inflammatorisk
polyneuropati. Med anledning av att patienter med GBS inte f6ljs upp av neurologer
efter det akuta skedet, har intresset av att registrera dessa patienter visat sig varit
relativt 1agt bland landets neurologer. Diarmed har det sedan 2017 beslutats om att
exkludera GBS frén nationella registret och ha det kvar enbart som ett
forskningsbaserat register i Stockholm tills vidare.

Parametrar och skalor

Foljande parametrar och skalor anvands:
e basparametrar som inkluderar parakliniska undersokningsfynd
o lab: autoantikroppar, resultat av CSF-analyser och infektionsprover
o neurofysiologi
e subjektiva symptom
e objektiva statusfynd genom anviandning av foljande sjukdomsspecifika
validerade skattningsskalor:
o Inflammatory Cause & Treatment scale (INCAT) for CIDP och MMN
o handkraft matt med Jamar handdynamometer for GBS, CIDP, MMN och
PDN
Rasch-Built Overall Disability Scale (RODS) for CIDP, MMN och PDN
GBS disability Scale for GBS
gangskalorna 6-minute walk test (6MWT) och 10 meter walk test
(1o0MWT) fér CIDP, MMN och PDN
o EQ-5D-5L, for samtliga underdiagnoser
o RAND-36 (ny under hosten 2019)
e terapi, inklusive en automatisk berdkning av dos (gram) IVIg per kg
kroppsvikt per vecka och manad
e biverkningar, med sarskild inriktning pé kortisonrelaterade komplikationer
e arbetsformaga, grad av sjukskrivning

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

Anslutning och tackningsgrad

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

Registret - Visa tabell
Alla aktuella patienter Antal besok Patienter | kvalitetsregistret Aktuella patienter | kvalitetsregistret
Kénsfordeining Audersfordeining
(%
11-20 2130 3140 4150 5160 61-70 7180 8150 L
senaste (géller hela
250
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Figur 9. Dashboard som inloggad i IPN-registret
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Anslutningsgrad

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

Kvalitetsregister for: inflammatoriska neuropatier (Riket)

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

Antal registreringar

|

patienter minadersa minadems minadema minaderna misadema
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Ostargitand
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< >

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

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

Tabell 10.Anslutningsgrad: datadistribution nationellt

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

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

Kungsbacka 1

Landskrona

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

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2019-12-31
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Tackningsgrad

Tabell 11. Registrerade fall av inflammatorisk neuropati per subtyp

Region/enhet __|GBS _[PDN__[CIDP__[MMN_[Totalt __

Norra 3 2 11 12 28
Bollnas 1 1 1 3 6
Falun 3 4 7
Gavle 2 3 5
Umea 4 5 9
Ostersund 1 1
Stockholms region 77 24 102 27 230
CFN Stockholm 1 1
Danderyd 1 2 14 3 20
Karolinska 75 22 88 24 209
Sydéstra 1 16 6 23
Linkoping 1 15 5 21
Norrkdping 1 1
Ryhov 1 1
Sodra 1 10 1 12
Kristianstad 1 1
Kungsbacka 1 1
Lund 9 1 10
Uppsala-Orebro 1 21 6 28
Eskilstuna 1 1 2
Nykoping 1 1
Uppsala 18 5 23
Vasteras 1 1
Orebro 1 1
Vastsvenska 45 43 17 105
Boras 1 1
Sahlgrenska 45 42 17 104
Totalt 126 28 203 69 426,

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2019-12-31

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

Dalarna 3 1
Gavleborg 4 1.4
Halland 1 03
Jénkbpings 2

lan 0.6
Skine 1 0.8
Stockholms

_ 95 4
l&n

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

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

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

Aktuell tackningsgrad och prevalens, december 2019

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

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

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

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

Datauttag NEUROreg/IPN 2019-12-31

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

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

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

Resultat av analyser

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

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

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

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

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

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

bedomas vara 100% i Stockholms och Uppsala lin och tillata palitliga statistiska
berikningar av demografiska data i dessa tva regioner.
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Det ar for narvarande oklart varfor prevalens av CIDP ligger hogre i Stockholm och
Uppsala dn 6vriga landet. I viss méan kan detta bero pd underrapportering av CIDP fall i
ovriga delar i landet. Det som talar emot detta resonemang ir att prevalens av MMN
har inte stigit i Stockholm under samma period (2018—2019) och ligger pa den
forvantade prevalensnivan pé 1/100.000. Huruvida det finns en real 6kad incidens av
CIDP i Stockholm- och Uppsalaregionerna &r dock for nirvarande oklar.

Fordelning av subtyper av inflammatorisk neuropati enligt datauttag
2020-03-13 visas i tabell 13

CIDP fortsitter att vara den vanligaste subtypen av kronisk inflammatorisk neuropati
som nyrapporteras (incidens). Delregistret GBS anvands inte som en del av
kvalitetsregistret utan enbart pa forskningsbasis.

Tabell 13.

: 2011 [2012 [2013 [2014 |2015 2016 [2017 |2018 [2019 |2020-03-13 [Totalt |
Kronisk Inflammatorisk Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP) 0 0 1 2 16 99 27 29 28 4 206
Multifokal Motorisk Neuropati (MMN) 0 0 0 0 8 34 10 8 8 1 69
1gM paraproteinemisk demyeliniserande neuropati (PDN) 0 0 0 0 G 5 0 6 2 0 29
Guillain-Barre syndrom (GBS) 10 6 5 6 6 55 2 32 4 3 129
Riket 2020-03-13 10 6 6 8 36 203 39 75 42 8 433
Riket 2019-08-21 10 6 6 8 36 203 39 74 (aug) 24 406
Riket 2018-08-24 10 6 6 8 36 203 37 60 24 380,

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13

Konsfordelning per 2020-03-13 ses i tabell 14
Manlig dominans ses mycket tydligt bland dessa subtyper av inflammatorisk
polyneuropati, vilket stimmer med internationella epidemiologiska data.

Tabell 14.

Diagnos [Kvinnor |Man __[Totalt |
CIDP 64 143 207
GBS 54 74 128
MMN 22 48 70
PDN 10 19 29
Totalt 2020-03-13 150 284 434
Andel 2020 34,6% 65,4%

Totalt 2019-08-21 139 268 407
Andel 2019 34,20%  65,80%

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13

Nu édr det mojligt att analysera hilsomatt (PROM) for att jamfora
konsekvenser av CIDP vs. MMN for patienternas livskvalitet.

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

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

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

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

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

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

Datatitheten avseende debut och diagnosdatum har forbattrats nagot jamfort med

2018, tydligast inom SLL. Datatdtheten forblir battre inom SLL, 4n i riket, se Figur 14.

Datatathet fér Riket
100%

0% -

' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Datatathet for Stockholms lan
100%

75%

Andel

25% -

0% -

' '
Debutdatum Diagnosdatum Remissdatum

Figur 14. Datatdthet Stockholm respektive Riket.

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

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

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

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

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

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

viktiga kvalitetsindikatorer (processmatt) for inflammatorisk polyneuropati.

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

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

Andel patienter med kronisk IP med

- inmatade parametrar

80
70

50 -
40 -
30 -
20 -
10 -

Reg Reg Reg Reg Reg Reg
beh- beh- INCAT- INCAT- RODS- RODS-
CIDP MMN CIDP MMN CIDP MMN

Figur 15.

26/33



Arsrapport 2019

Utvecklingen av relevanta kvalitetsindikatorer

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

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

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

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

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

Effekt av registret pa varden

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

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

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

Datauttag NEUROreg/IPNreg: 2020-03-13

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

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

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

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

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

Fordelning av behandlingar (alla pagaende)

1G

0 0.1 0.2 0.2 0.4 0.5 0.6 0.7 0.8 0.9
Andel

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

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

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

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

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

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

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

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

Satt att uppna mélet om en 6kad tickningsgrad:

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

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

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

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

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

Valideringsarbete

Validering av diagnoser CIDP och MMN samt regionala tickningsgrads-
analyser

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

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

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

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

Oka paverkan av registerdata pa varden

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

Forskning/publikationer

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

ett publikationsviarde.

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

Forbattringsomraden: prioriterade satsningar:

Arbetet kommer prioriteras i ordningen

1.

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

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

Oka péaverkan av registerdata pa virden

Valideringsarbete

Forskning/publikationer
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