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Inledning

Sammanfattning

+ Diagnostik och omhéandertagande av MDS-patienter ar decentraliserat i Sverige, 70 sjukhus har under
2009-2019 diagnostiserat och rapporterat in 4250 fall av MDS eller MDS/MPN varav de atta universi-
tetssjukhusen anmalt 44% av patienterna. Av samtliga patienter i registret har 80% diagnos MDS och
20% MDS/MPN. | den senare gruppen utgor KMML maijoriteten av fallen.

+ Arlig "crude incidens” for MDS och MDS/MPN &r 4.2/100 000 utifran regionala cancerregister.

+ Medianaldern i registret ar 75 ar, 28% av patienterna &r yngre dn 70 ar. Som foérvantat finns det en
Overrepresentation av méan (60%).

« Tackningsgraden mot Cancerregistret slapar tidsmassigt efter men blir god i slutdndan. Fér diagno-
saren 2009-2017 nar tackningsgraden 97%. En av de gemensamma nationella kvalitetsindikatorerna
for blodcancerregistren ar att 70% av patienterna skall vara registrerade i INCA inom 3 manader samt
95% inom 1 ar efter diagnos. Dessa mal uppfylls inte, endast en liten andel &r registrerade inom 3 ma-
nader och efter 1 ar &r i snitt cirka 60% av patienterna inrapporterade. Det &r viktigt att understryka att
aven om tackningsgraden mot Cancerregistret ar hog ar underrapportering till registret maojlig eftersom
MDS-diagnosen inte alltid stélls pa enbart benmérgsprov och i sddant fall inte automatiskt rapporteras
in via patologen. Diagnosen kan ocksa stélls genom en sammanvagd klinisk bedomning utifran labora-
torievarden, benmargsundersokning och cytogenetiska avvikelser. Det ar darfor viktigt att kliniker aktivt
anmadler patienter till registret.

« Enligt nationella behandlingsriktlinjer fér MDS ingar kromosomanalys i utredningen, den ger viktig in-
formation vad galler savél diagnostik som prognos. Kromosomanalys utférdes pa 81 respektive 76% av
patienterna med MDS och MDS/MPN. En specifik kvalitetsindikator for MDS-registret ar att kromoso-
manalys skall vara utford pa minst 90% av patienterna i registret, detta mal har saledes @nnu inte rik-
tigt uppnatts men andelen har 6kat under senare ar. Andel patienter med normal karyotyp var for MDS
och MDS/MPN 49 respektive 66%. Vi ser i registret en storre andel patienter med ogynnsam karyotyp
jamfort med andra beskrivna populationer med MDS, troligtvis pga. hogre medianalder samt att terapi-
relaterad MDS ingar i svenska registret. Next generation sequencing (NGS) ar en nytt vardefullt tillskott
vid diagnostik och prognostisering av MDS. Nya variabler som ror NGS lade till registret under 2020 sa
data vad géller NGS ingar inte i denna rapport men kommer att kunna presenteras framover.

+ IPSS och IPSS-R kunde berédknas for 83 respektive 76% av patienterna med MDS. Nytt for denna rap-
port ar att riskscore-systemet CPSS for KMML presenteras och for 67% av dessa patienter kunde CPSS
anges. Berdkningarna sker automatiskt i registret om samtliga ingaende variabler finns rapporterade.
Vad gaéller patienter dar riskklassificering inte kunde utforas ar forklaringen till allra storsta delen att
kromosomanalys, vilken ingdr i samtliga riskscore, inte var utford. Av patienterna med MDS dar risk-
grupp kunde berdknas hade 69% "Lagrisk-MDS” och 31% "Hogrisk-MDS” enligt IPSS.

+ Innan MDS-diagnos rapporterades 10% av patienterna ha haft foregdende hematologisk sjukdom. En
del 6verrapportering forekommer da "anemi” och trombocytopeni” angavs relativt ofta som tidigare
diagnos. Vanligaste sékra diagnoserna var lymfom och myeloproliferativ neoplasi. Tidigare behand-
ling med cytostatika och/eller stralning fanns rapporterat for 16% av patienterna med MDS och 7% for
MDS/MPN.

* Transfusionsbehov av erytrocyter vid diagnos forekom hos 44 respektive 31% av patienterna med
MDS och MDS/MPN. Andel patienter i behov av trombocyttransfusioner vid diagnos var 6%.
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« Ett-ars uppfoljning ar utskickat for patienter med diagnosar 2012-2018. Gladjande nog har tacknings-
graden for 1-ars uppfdljningen patagligt 6kat sedan féregaende rapport och nar nu 91% for anmalda pa-
tienter med diagnosar 2012-2017. Fér de patienter som det fanns 1-ars uppfdljning for hade 12% trans-
formerat till akut leukemi.

« Vanligaste givna behandlingarna vid 1-arsuppféljningen var erytropoetin och azacytidin, 37% av pa-
tienterna hade behandlats med erytropoetiin och lika stor andel med azacytidin. Det finns inga stora
skillnader mellan regionerna vad géller anvandning av lakemedel. Allogen stamcellstransplantation var
utfort for 14% av patienterna <75 ar i hela riket med en viss variation mellan de olika regionerna.

- Overlevnaden &r béttre fér MDS jamfért med MDS/MPN, den absoluta 3-ars éverlevnaden &r 44 re-
spektive 37%. Inte bara absoluta men aven relativa 6verlevnaden ar betydligt battre for yngre patienter
jamfort med aldre. Kvinnor har en tendens till battre overlevnad @n man. Patienter med blodtransfu-
sionsbehov vid diagnos har dalig prognos, absoluta 3-arséverlevnaden var 23% jamfort med 58% for
de utan behov av transfusioner. Riskgruppering enligt IPSS-R fér MDS samt CPSS for KMML korrelerar
starkt till 6verlevnad.

Interaktiv arsrapport

Nu finns dven en interaktiv online rapport som komplement till denna arsrapport i PDF-format. Den in-
teraktiva rapporten hittas under https://statistik.incanet.se/MDS/. Inloggning kradvs ej utan rapporten
ar oppen for allmanheten. Har presenteras utvald data fran MDS-registret som t.ex. antal anmalda fall,
fordelning av deldiagnoser samt utford diagnostik. Man kan sjélv vélja ut data for specifika deldiagno-
ser samt vélja olika tidsperioder och regioner. Data i den interaktiva arsrapporten uppdateras tva gang-
er per ar.

Bakgrund och historik

Myelodysplastiska syndrom (MDS) omfattar en grupp neoplastiska hematopoetiska stamcellssjukdo-
mar som kdnnetecknas av mognadsstorningar i benmarg och blod, cytopenier och risk fér 6vergang
till akut leukemi. Myelodysplastiskt syndrom/myeloproliferativ neoplasi (MDS/MPN) som har drag av
bade MDS och myeloproliferativ neoplasi inrapporteras ocksa till MDS-registret. | Sverige diagnostise-
ras cirka 350 patienter med MDS eller MDS/MPN per ar. Sjukdomen forekommer i alla aldersgrupper
men incidensen 6kar mycket kraftigt med alder. Prognosen varierar men &r ofta allvarlig. Registrering
av MDS i Cancerregistret har inte utforts lika lange som for andra blodcancersjukdomar da MDS forst
ar 2000 enligt WHO blev klassat som en cancersjukdom.

Pa senare ar har nyare behandlingar som hypometylerande terapi 6kat i omfattning samt fler patien-
ter genomgar allogen stamcellstransplantation (SCT). Ett nordiskt vardprogram for MDS finns sedan
2003 publicerat on-line (www.nmds.org samt www.sfhem.se/riktlinjer) som uppdateras regelbundet.
Det &r angelaget att félja hur diagnostik och behandling for MDS ser ut i landet och hur den I6pande
forandras i svensk sjukvard. Det ar darfor viktigt med valfungerade praktiska behandlingsriktlinjer samt
system som kvalitetsregister for uppfoljning och utvardering av dessa. Ett huvudsyfte med nationella
MDS-registret ar att med utgangspunkt fran registerdata forbattra kvaliteten i utredning och behandling
av patienter med MDS samt att analysera om det foreligger ojamlikheter i varden.

Svenska kvalitetsregistret for MDS startades januari 2009 av den svenska delen av Nordiska MDS-
gruppen (NMDSG) dér vald representation finns fran alla sjukvardsregioner i Sverige. MDS-registret
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har utvecklats i samverkan med Regionalt cancercentrum(RCC) i Uppsala-Orebroregionen. Registret
ar webbaserat och ingar i INCA-databasen (informationsnéatverk i cancervard) (www.incanet.se). MDS-
registret omfattar anmélan med data fran diagnos samt for patienter med diagnosar 2012 eller senare
uppfoljningsformulér ett samt tre ar efter diagnos och darefter var 3;e ar.

Malsattning med MDS-registret

+ Att kartlagga hur MDS utreds och behandlas i Sverige och att 6ka kunskapen om epidemiologi
och forlopp utifran ett populationsbaserat material

- Att med utgangspunkt fran registrets data forbattra kvaliteten i utredning och behandling av pati-
enter med MDS.

+ Att skapa forutsattningar for utvardering av nationella riktlinjer

+ Att ge enskilda kliniker och regioner mojligheter till att jamféra epidemiologi, handlaggande och
behandlingsresultat lokalt med regional och nationell data

« Att fa en nationell databas som underlag for att bedriva studier for patienter med MDS samt att
kunna koppla kliniska patientuppgifter med biobanksmaterial

Organisation och nationell styrgrupp

Ansvariga for registrets utformning, uppdatering och utformande av rapporter ar en styrgrupp som
bestar av en registeransvarig ledamot fran varje region som godkanns av svenska delen av NMDS-
gruppen. Ett nationellt stodteam for MDS-registret finns vid Regionalt cancercentrum Uppsala-Orebro.
Det nationella stodteamet forvaltar registret och samordnar registerarbetet med 6vriga regionala can-
cercentra.

- Registerhallare; Elisabeth Ejerblad, Hematologiska kliniken, Uppsala Akademiska sjukhus

+ Norra regionen; Fryderyk Lorenz, Hematologisektionen, Cancercentrum, Norrlands universitets-
sjukhus.

« Uppsala-Orebroregionen; Elisabeth Ejerblad, Hematologiska kliniken, Uppsala Akademiska sjuk-
hus, Bengt Rasmussen, Medicinska kliniken, Orebro universitetssjukhus.

+ Stockholm-Gotlandsregionen; Eva Hellstrom-Lindberg, Hematologiskt centrum, Karolinska univer-
sitetssjukhuset Huddinge.

+ Sydostra regionen; Petter Willner Hjelm, Hematologiska kliniken, Link&pings universitetssjukhus.

+ Vastra regionen; Hege Garelius, Sektionen for hematologi, Sahlgrenska universitetssjukhuset,
Goteborg.

+ Sodra regionen; Lars Nilsson, Sektionen for hermatologi-och koagulation, Skanes universitets-
sjukhus.

Nationellt stédteam RCC Uppsala/Orebro;
+ Karin Olsson Koordinator
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MYELODYSPLASTISKT SYNDROM (MDS) - NATIONELL KVALITETSRAPPORT FOR 2009-2019

+ Marit Holmqvist Statistiker
+ Carina Bodin Registeradministrator
+ Magdalena Eriksson Registeradministrator

+ Anna Hedstrom Registerproduktagare

Denna rapport

Foreliggande rapport omfattar 4250 patienter som fatt diagnos MDS eller MDS/MPN 1 januari 2009

- 31 december 2019 och som har inrapporterats till MDS-registret t.o.m. 20 augusti 2020. | rapporten
ingar data fran diagnostillfallet for samtliga patienter samt fran 1-arsuppfoljningen for patienter med
diagnosar 2012-2018. Overlevnad &r matchad mot befolkningsregistret 20 augusti 2020. Rapporten &r
sammanstalld av Elisabeth Ejerblad (Elisabeth.Ejerblad@akademiska.se) i samarbete med styrgruppen
fér MDS-registret och stoédteam fran RCC. Marit Holmqvist RCC Uppsala-Orebro, gjorde sammanstall-
ning och statistisk bearbetning av data.

Eftersom tackningsgraden 6kat markant for 1-arsuppfoljningen presenteras i denna rapport mer robus-
ta data &n i féregaende rapport vad géller uppfoljningsdata som t.ex. behandlingar. Nytt fér denna rap-
port ar att riskgrupp enligt CPSS for patienter med KMML redovisas samt att performance status pre-
senteras. Kvalitetsindikatorer med definierade mal redovisas, ny kvalitetsindikatorer har lagts till. Rap-
porten finns publicerad pa Regionala Cancercentra (RCC) och ar dven tillganglig pa webbsida for Nor-
diska MDS-gruppen samt Svensk hematologisk forening (SHF), www.sfhem.se/blodcancerregistret.
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Forkortningar

CPSS CMML-specific scoring system

cl Konfidensintervall

FBR Folkbokforingsregistret

Hb Hemoglobin

INT-1 Intermediar-1

INT-2 Intermediar-2

IPSS International prognostic scoring system

IPSS-R International prognostic scoring system revised
JMML Juvenil myelomonocytleukemi

KMML Kronisk myelomonocytleukemi

LPK Leukocytpartikelkoncentration

MDS Myelodysplastiskt syndrom

MDS-RS MDS med ringsideroblaster

MDS-SLD MDS single lineage dysplasia (en linjes dysplasi)
MDS-MLD MDS multi-lineage dysplasia (flera linjers dysplasi)
MDS/MPN Myelodysplastiskt syndrom/Myeloproliferativ neoplasi
MDS/MPN-RS-T MDS/MPN med ringsideroblaster och trombocytos
MDS/MPN-U MDS/MPN oklassificerbar

MDS-U Myelodysplastiskt syndrom oklassifierbar
MDS-EB-1 MDS med blastéverskott (5-9%)

MDS-EB-2 MDS med blastoverskott (10-19%)

PAD Patologisk-anatomisk diagnos

RCC Regionalt cancercentrum

TPK Trombocytpartikelkoncentration

WHO World Health Organisation

Inrapportering av data och datakvalite’

Inklusionskriterier for registrering

- Nydiagnostiserade patienter med MDS enligt WHO-klassifikation fran 2016.

- Nydiagnostiserade patienter med myelodysplastiska/myeloproliferativa neoplasier (MDS/MPN)
enligt WHO-klassifikationen fran 2016.

« Aldersgrupp >=16 ar (férutom de 16—19 -aringar som handlaggs vid pediatrisk klinik). Obduktions-
upptackta fall skall ej anmalas

+ Patienten ska vara mantalsskriven i Sverige for att kunna registreras

« Patienten ska vara informerad om att uppgifter lagras i dataregister, men skriftligt samtycke
kravs inte
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Variabler som registreras

Vid anmaélan registreras kon, alder, hemort, diagnosdatum, diagnos enligt WHO-klassifikation, tidiga-
re cytostatika och stralbehandling, tidigare hematologisk sjukdom, resultat av laboratorieprover och
benmargsprov inklusive cytogenetisk analys, transfusionsbehov, deltagande i kliniska studier, plane-
rad behandling samt WHO performance status. Sedan januari 2020 registreras dven mutationer. Risk-
score-systemen IPSS och IPSS-R réaknas ut automatiskt for MDS och CPSS for KMML i samband med
att anmalningsformularet fylls i. | uppfoljningsformularen som géller for patienter med diagnosar 2012
eller senare registreras dven vilka behandlingar som givits, om transformation till akut leukemi skett
samt data som ror stamcellstransplantation. Logiska kontroller vid inrapportering av variabler finns
utarbetade for att oka kvalitén pa data.

Arbetsmetod

| samband med att ett nytt fall av MDS eller MDS/MPN diagnostiseras ska rapportering ske till MDS-
registret via ett elektroniskt anmalningsformulér i INCA-portalen. Anmalan géaller &ven som klinikens
canceranmalan och vidarebefordras till Cancerregistret. | de fall dar anmaélan inkommit fran patolo-
giskt laboratorium och dar klinisk anmalan saknas i INCA, skickar respektive RCC ut en paminnelse
som laggs i klinikens inkorg pa INCA. Om slutlig diagnos MDS inte kan faststéllas av patolog vid ben-
margsgranskning utan diagnos stélls av en kliniker efter sammanvagd klinisk och utredningsmassig
bedomning, kommer en anmalan till MDS-registret vara beroende av att den kliniker som stallt diagno-
sen initierar en anmalan.

Elektroniska formuléar for uppfoljning vid 1 ar och 3 ar efter diagnos skickas ut av RCC till den kliniker
som anmalt patienten i INCA, darefter sker uppfoljning var 3;e ar. Om patienter med MDS transformerar
till akut leukemi skall de dven registreras i nationella registret for akut leukemi. Om patienten vid trans-
formation @nnu inte ar anmald till MDS-registret skall anmalan inte ske om tiden mellan diagnos MDS
och akut leukemi understiger 2 manader. Det kan i en sadan situation finnas svarigheter att avgéra om
den initiala diagnosen var MDS eller primar akut leukemi.

Inrapporterande sjukhus

MDS utreds och behandlas pa en stor mangd kliniker i Sverige vilket framgar av fig. 1. Totalt &r 4250
patienter inrapporterade fran sammanlagt 70 sjukhus for aren 2009-2019. De atta universitetskliniker-
na rapporterade sammanlagt 44% av patienterna dar Karolinska sjukhuset Huddinge med god margi-
nal rapporterar in flest patienter. Flera sjukhus har ett fatal inrapporterade patienter.
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KS Huddinge
SU/Sahlgrenska
Skanes universitetssjukhus Lund
Blekingesjukhuset i Karlskrona
Sodersjukhuset
Akademiska sjukhuset
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Universitetssjukhuset Orebro
Centralsjukhuset i Karlstad
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Skénes universitetssjukhus Malmé
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Capio S:t Gorans sjukhus
Maélarsjukhuset Eskilstuna

Vastmanlands sjukhus Koping

8

]

3

&

2

1

=)

1

@

1

@

1

d % 8 8§ BE BE B B B

~
>

P w W o r s &2 0 g @ 2 @ 9 @ @ 2 o N N
X 8 B ® &8 &5 % & & 3 2 2 R 3 I = 3

@
L

3

o

200 400 600 800

Figur 1. Antal fall av MDS och MDS/MPN per anmélande sjukhus diagnosar 2009-2019. Sjukhus med farre &n 5 anmélda fall

under perioden har grupperats till Ovriga.
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Tackningsgrad

Med tdckningsgrad avses andelen patienter som &r inrapporterade till MDS-registret i forhallande till
Cancerregistret. Till Cancerregistret inkommer fall dar canceranmélan gjorts fran patolog eller annan
klinik. Fall som ar inrapporterade till MDS-registret pa INCA-plattformen men saknas i Cancerregistret
overfors automatiskt till Cancerregistret. Det finns en mycket tydlig tidsmassig efterslapning av anma-
lan till registret men tackningsgraden blir slutligen god. Foér diagnosaren 2009-2017 ar den genomsnitt-
liga tackningsgraden 97%.

Tabell 1. Antal fall och téckningsgrad i procent (%) per sjukvardsregion och diagnosar 2009-2019.

Sthim/Got. Uppsala/0. Sydéstra Sédra Vistra Norra Totalt
2009 68 (100) 43 (100) 31 (100) 68 (96) 65 (100) 15 (100) 200 (99)
2010 94 (99) 47 (100) 40 (100) 72 (100) 67 (100) 37 (100) 357 (100)
2011 75 (100) 47 (92) 53 (100) 67 (100) 71 (100) 39 (100) 352 (99)
2012 83 (95) 55 (95) 54 (100) 82 (99) 86 (99) 20 (100) 380 (98)
2013 9% (97) 37 (93) 35 (100) 69 (100) 90 (100) 39 (100) 366 (98)
2014 107 (98) 64 (93) 53 (93) 110 (96) 71 (100) 31 (100) 436 (97)
2015 79 (99) 68 (91) 52 (95) 96 (95) 89 (100) 40 (100) 424 (97)
2016 90 (96) 69 (91) 44 (100) 9 (93) 81 (99) 25 (100) 405 (97)
2017 92 (85) 67 (87) 45 (87) 83 (85) 89 (100) 39 (93) 415 (90)
2018 138 (90) 55 (79) 42 (72) 106 (82) 72 (96) 30 (80) 443 (83)
2019 127 (77) 47 (66) 43 (68) 79 (75) 64 (93) 22 (59) 382 (73)
Totalt 1049 (94) 599 (90) 492 (92) 928 (93) 845 (99) 337 (94) 4250 (93)

Aven om tackning gentemot Cancerregistret skulle vara fullstandig finns det risk fér underrapportering.
Om slutdiagnos ar MDS i patologens PAD-svar rapporteras patienten automatiskt till Cancerregistret
och darefter skickas fran RCC ett anmalningsformulér till ansvarig patientklinik fér inrapportering till
MDS-registret. Diagnos MDS stélls dock inte alltid utifran ett benmargsprov utan kan vara en samman-
vagd klinisk bedémning utifran laboratorievarden, benméargsundersdkning och genetiska avvikelser. |
dessa fall kravs en anmalan av kliniker for att patienten skall inga i registret. Ambitionen &r darfor att
alla kliniker som skoter MDS-patienter ska anméla nya patienter med MDS direkt till MDS-registret sa
snart som mojligt efter att diagnos stéllts.

Epidemiologi

Incidens

Den arliga incidensen for MDS och MDS/MPN &r 4.2 /100.000 invanare och baseras pa data fran re-
gionala cancerregister. Incidensen har varit relativt stabil under aren 2009-2019, dock sags en nagot
lagre incidens for forsta diagnosaret. Incidensen i registret dverensstammer relativt val med vad som
tidigare rapporterats saval i Sverige som internationellt [2]- [4]. Det finns dock indikationer pa att MDS
underrapporteras [2]. Orsak till detta kan vara svarigheter att stélla slutlig MDS-diagnos trots att stark
misstanke foreligger samt att en del dldre patienter med lindriga cytopenier inte alltid utreds.

17



Konsfordelning

Av anmalda fall utgjorde mannen 60% och kvinnorna 40%, en konsférdelning som &verensstammer
val med vad som rapporteras internationellt [3]. Det féreldg ingen storre regional variation vad géller
konsfordelning. Uppdelat i undergrupperna MDS och MDS/MPN var andelen man 59 respektive 61%.

Tabell 2. Konsfordelning- antal och andel (%) av MDS och MDS/MPN, uppdelat pa sjukvardsregion, diagnosar 2009-2019.

Man Kvinnor Totalt

Sthim/Got 608 (58.0) 441 (42,0 1049

( )
Uppsala/O 358 (59.8) 241 (40.2) 599
Syddstra 300 (61.0) 192 (39.0) 492
Sédra 546 (58.8) 382 (41.2) 928
Vistra 517 (61.2) 328 (38.8) 845
Norra 198 (58.8) 139 (41.2) 337
Totalt 2527 (59.5) 1723 (40.5) 4250

Tabell 3. Konsfordelning- antal och andel (%) av MDS och MDS/MPN, uppdelat pa diagnos, diagnosar 2009-2019.

Man Kvinnor Totalt
MDS 2014 (59.2) 1390 (40.8) 3404
MDS/MPN 513 (60.6) 333 (39.4) 846
Totalt 2527 (59.5) 1723  (40.5) 4250

Aldersfb'rdelning

Den yngste patienten i registret var 16 ar och den dldsta 97 ar. Medianaldern var 75 ar for hela gruppen
och skiljde sig ej signifikant fér MDS och MDS/MPN. For kvinnor och mén var medianaldern 75 respek-
tive 76 ar. Fordelning av antal fall per aldersgrupp i 10-arsperioder visas per region i Tabell 4 och Figur
2. Ingen storre regional skillnad ses vad géller aldersfordelning. Majoriteten av patienterna aterfinns i
de hogre aldersklasserna, 72% av patienterna &r 70 ar eller dldre och endast 3% av patienterna ar yngre
an 50 ar.

Tabell 4. Antal och andel (%) av MDS och MDS/MPN, uppdelat pa aldersgrupp, diagnosar 2009-2019.

Sthim/Got Uppsala/O Sydéstra Sédra Vistra Norra Totalt
<40 18 (17) 4 (07) 6 (12) 10 (11 11 (13) 4 (12) 53 (1.2)
40-49 21 (20) 13 (22) 4 (08) 14 (15) 9 (11) 4 (12) 65 (1.5)
50-59 64 (6.1) 36 (6.0) 25 (5.1) 51 (5.5) 51 (6.0) 21 (6.2) 248 (5.8)
60-69 189 (18.0) 139 (23.2) 109 (22.2) 160 (17.2) 167 (19.8) 74 (22.0) 838 (19.7)
70-79 381 (36.3) 228 (38.1) 192 (39.0) 368 (39.7) 328 (38.8) 132 (39.2) 1629 (38.3)
80-89 340 (32.4) 159 (26.5) 141 (28.7) 202 (315) 250 (29.6) 99 (29.4) 1281 (30.1)
>90 36 (3.4) 20 (3.3) 15 (3.0) 33 (3.6) 29 (3.4) 3 (0.9) 136 (3.2)
Totalt 1049 (100.0) 599 (100.0) 492 (100.0) 928 (100.0) 845 (100.0) 337 (100.0) 4250 (100.0)
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Antal fall

Norra 337
Sthim/Got 1049
Sydostra 492
Sodra 928
Uppsala/O 599
Vastra 845

RIKET 4250

Procent

W <40 Wo60-69 M >=90
40-49 [ 70-79
W 50-59 [T 80-89

Figur 2. Andel (%) av MDS och MDS/MPN per aldersgrupp och sjukvardsregion 2009-2019.

Diagnosgrund och diagnosdatum

Vid MDS ger oftast morfologisk undersokning av benmargsprov diagnos. | vissa fall ar det dock ac-
cepterat att sdtta diagnos pa basen av typiska cytogenetiska avvikelser och 6vriga kliniska och labo-
ratoriemdassiga parametrar utan att det férekommer sa uttalade morfologiska férandringar sa att MDS
enbart kan stéllas utifrdn PAD-svar fran benméargsprov. Aven flédescytometri och f.a mutationsanalys
kan ge stod for MDS-diagnos. Fr.om ar 2020 rapporteras dven mutationer till registret.

Vid anmaélan efterfragas vad diagnosen grundas pa och fér 96% av patienterna rapporterades att di-
agnos MDS kunde séttas direkt utifran morfologin pa benmargsprov, for vriga patienter baserades
diagnosen mer pa blodprover och resultat av cytogenetisk analys.

Om benmargsprov gav saker diagnos ar diagnosdatum det datum benmargsprovet togs. | 6vriga fall
det datum MDS-diagnosen stélls av en kliniker genom en sammanvagd bedémning utifran klinik, resul-
tat av laboratorieprover, morfologi och genetisk utredning.
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Patient- och sjukdomskarakteristika vid diagnos

Diagnosfordelning enligt WHO-klassifikationen

| registret anvands sedan 2018 WHO-klassifikation for MDS och MDS/MPN fran 2016, innan dess an-
vandes en tidigare version fran 2008. Andelen av patienterna i MDS-registret med diagnos MDS/MPN
var 20% och varierade nagot i regionerna mellan 15-23%.

Tabell 5. Antal och andel (%) fall av MDS och MDS/MPN uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

MDS MDS/MPN Totalt
Sthim/Got 891 (84.9) 158 (15.1) 1049
Uppsala/O 457 (76.3) 142 (23.7) 599
Sydostra 413 (83.9) 79 (16.1) 492
Sodra 715 (77.0) 213 (23.0) 928
Vistra 662 (78.3) 183 (21.7) 845
Norra 266 (78.9) 71 (21.1) 337
Totalt 3404 (80.1) 846 (19.9) 4250

De vanligaste undergrupperna av MDS var MDS-MLD som utgjorde 31% av fallen f6ljt av MDS-EB-2
(18%). Patienter med isolerad deletion 5g- utgjorde 4% av registrerade fall. En viss variation sags mel-
lan regionerna vad géller antal fall av MDS per subgrupp, storst variation sags fér MDS-MLD (9-39%)
och MDS-U (5-23%).

Tabell 6. Antal och andel (%) fall av MDS enligt WHO-klassifikationen 2016, uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

Sthim/Got Uppsala/O Sydéstra Sédra Vistra Norra Totalt
MDS-SLD 64 (7.2) 34 (7.5) 42 (102) 33 (4.6) 67 (10.1) 17 (6.4) 257 (7.6)
MDS-MLD 350 (39.3) 137 (30.2) 94 (22.8) 222 (31.0) 220 (33.2) 25 (9.4) 1048 (30.8)
MDS-RS 100 (11.2) 54 (11.9) 30 (7.3) 105 (14.7) 80 (12.1) 46 (17.4) 415 (12.2)
MDS-EB-1 156 (17.5) 63 (13.9) 78 (18.9) 113 (15.8) 81 (12.2) 48 (18.1) 539 (15.9)
MDS-EB-2 148 (16.6) 68 (15.0) 78 (18.9) 151 (21.1) 106 (16.0) 55 (20.8) 606 (17.8)
MDS med isol.del(5q) 26 (29) 2 (48) 15 (3.6) 2 (3.1) 28 (4.2) 13 (4.9) 126 (3.7)
MDS-U 46 (5.2) 76 (16.7) 76 (18.4) 69 (9.7) 80 (12.1) 61 (23.0) 408 (12.0)
Totalt 890 (100.0) 454 (100.0) 413 (100.0) 715 (100.0) 662 (100.0) 265 (100.0) 3399 (100.0)
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Antal fall

Norra 265
Sthim/Got 890
Sydostra 413
Sodra 715
Uppsala/O 454
Vastra 662

RIKET 3399
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Figur 3. Antal och andel (%) fall av MDS enligt WHO-klassifikationen 2016 uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

Av patienterna med MDS/MPN hade 73% diagnos KMML. En viss variation mellan regionerna sags vad
géller rapportering av undergrupperna MDS/MPN-U (oklassificerbar) och atypisk KML. D& antalet rap-
porterade fall dock &r litet gar det inte att dra nagra storre slutsatser av den observerade variationen.

Tabell 7. Fordelning av MDS/MPN-fall enligt WHO-klassifikationen 2016 -andel (%), diagnosar 2009-2019.

Sthim/Got Uppsala/O Syddstra Sédra Vistra Norra Totalt
KMML 114 (72.2) 103 (73.0) 64 (82.1) 152 (71.4) 124 (68.1) 60 (84.5) 617 (73.2)
Atypisk KML 3 (19) 7 (5.0) 2 (2.6) 6 (2.8) 18 (9.9) 2 (28) 38 (45)
JMML 1 (06) 1 (07) 0 (0.0) 1 (05) 0 (0.0) 0 (0.0) 3 (0.4)
MDS/MPN-U 33 (20.9) 22 (15.6) 12 (15.4) 40 (18.8) 32 (17.6) 8 (11.3) 147 (17.4)
MDS/MPN-RS-T 7 (a4) 8 (5.7) 0 (0.0) 14 (6.6) 8 (44) 1 (14) 38 (45)
Totalt 158 (100.0) 141 (100.0) 8 (100.0) 213 (100.0) 182 (100.0) 71 (100.0) 843 (100.0)

Antal fall

Norra 71

Sthim/Got 158

Sydostra 78

Sodra 213

Uppsala/® 141

Vastra 182

RIKET 843

0 20 40 60 80 100
Procent
B KMML W JvmL M MDS/MPN-RS-T
Atypisk KML M MDS/MPN-U

Figur 4. Fordelning av MDS/MPN-fall enligt WHO-klassifikationen 2016 -andel (%), diagnosar 2009-2019.



Laboratoriedata

Andel patienter med cytopenier, indelade enligt kategorier som ingar i IPSS-R, visas i Figur 5-10 for
MDS och MDS/MPN totalt samt for olika regioner. En storre andel patienter med MDS i jamforelse med
MDS/MPN har mer uttalad anemi; 54 respektive 39% av patienterna hade Hb<100 vid diagnos. Dére-
mot var trombocytopeni med TPK-varde < 50 lika vanligt i bada grupperna (16 respektive 14%) medan
neutropeni ar mer vanligt forekommande bland patienter med MDS.

Antal fall

Norra 266

Sthim/Got 891

Sydostra 413

Sodra 715
Uppsala/O 457
Vastra 662

RIKET 3404

Procent

M <80 80-<100 M >=100

Figur 5. Hb < 80, Hb 80-<100 respektive Hb >= 100 fér MDS-
andel (%) uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

Antal fall

Norra 266

Sthim/Got 890
Sydostra 413
Sédra 714
Uppsala/O 457
662

Vastra

RIKET 3402

Procent

M <50 50-<100 [ >=100

Figur 7. TPK <50, 50-<100 respektive TPK >=100 for MDS- an-
del (%) uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.
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Antal fall

Norra 71
Sthim/Got 158
Sydostra 79

Sédra 213
Uppsala/® 142
Vastra

183

RIKET 846
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W <80 80-<100 M >=100

Figur 6. Hb < 80, Hb 80-<100 respektive Hb >= 100 for
MDS/MPN- andel (%) uppdelat pa region, diagnosar
2009-2019.

Antal fall

Norra 71
Sthim/Got 158
Sydostra 79

Sédra 213
Uppsala/® 142
183

Vastra

RIKET 846

I

o
N
=]

40
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60 80

i
o
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M <50 50-<100 [ >=100

Figur 8. TPK <50, 50-<100 resp. TPK >=100 for MDS/MPN- an-
del (%) uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.
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Antal fall Antal fall

Norra 258 Norra 67

Sthim/Got 882 Sthim/Got 156
Sydéstra 390 sydostra 78
Sodra 700 Soédra 209
Uppsala/O 451 Uppsala/® 138
Vastra 646 Vastra 183

RIKET 3327 RIKET 831

0 20 40 60 80 100 0 20 40 60 80 100
Procent Procent

W<08 [1>=08 W<08 [1>=08

Figur 9. Neutrofila <0.8 resp. Neutrofila >=0.8 fér MDS- andel Figur 10. Neutrofila <0.8 resp. Neutrofila >=0.8 for MDS/MPN-
(%) uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019. andel (%) uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

En annan skillnad mellan MDS och MDS/MPN vad galler laboratorievarden ar ett hogre LPK-véarde vid
diagnos for patienter med MDS/MPN jamfért med MDS. Undergruppen KMML kan utifran LPK-varde
delas in i tva riskgrupper, 40% hade LPK <13 x 109/l och 60% >13 x 10°/I d&r det &r kant att den senare
gruppen med hogre LPK-varde har samre prognos.
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Transfusionsbehov vid diagnos

Vid diagnostillfallet var 44% av patienterna med MDS och 31% av MDS/MPN transfusionsberoende av
erytrocyter. Rapporterat transfusionsbehov vid diagnos varierade mellan 40-50 % respektive 24-35 % i

de olika regionerna.

Antal fall
Sodra 357 av 712 _ 50 %
Norra 127 av 266 _ 48 %
RIKET 1503 av 3394 |:| 44 %
Vastra 288 av 658 _ 44 %
Uppsala/O 193 av 456 _ 42%
Sthim/Got 372 av 889 _ 42 %
Syddstra 166 av 413 _ 40 %

Figur 11. Andel (%) fall av MDS med transfusionsbehov av erytrocyter uppdelat pa region, diagnoséar 2009-2019.
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Antal fall
Vastra 63 av 182 - 35%
Sodra 72 av 213 - 34 %
Sthim/Got 53 av 157 - 34 %
RIKET 263 av 843 |:| 31%
Sydostra 23av78 - 29%
Uppsala/O 35av 142 - 25%
Norra 17av71 - 24%

o

20

40

60
Procent

80 100

Figur 12. Andel (%) fall av MDS/MPN med transfusionsbehov av erytrocyter uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

Transfusionsbehov utifran IPSS riskgrupp visas i Tabell 8 dar man ser att ett betydligt fler patienter
med hdgsta risk-gruppen av IPSS &r transfusionskrévande vid diagnos (65%) jamfort med lagsta (24%).
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Tabell 8. Antal och andel (%) fall av MDS med transfusionsberoende av erytrocyter uppdelat pa IPSS-grupp, diagnosar 2009-

2019.
Ja Nej Uppgift saknas Totalt
Lig 230 (24.1) 722 (75.7) 2 (02) 954
INT-1 408 (41.1) 583 (58.7) 2 (02) 993
INT-2 400 (64.5) 219 (35.3) 1 (0.2) 620
Hog 161 (65.2) 85 (34.4) 1 (04) 247
Uppgift saknas 304 (51.5) 282 (47.8) 4 (0.7) 590
Totalt 1503 (44.2) 1891 (55.6) 10 (0.3) 3404

Av samtliga patienter var 6% i behov av trombocyttransfusioner vid anmalan. Ingen skillnad sédgs mel-
lan grupperna MDS och MDS/MPN.

Antal fall

Sodra 56 av 710 . 8%
Norra 17 av 266 l 6 %
RIKET 213 av 3382 D 6 %
Uppsala/O 28 av 455 l 6%
Sthim/Got 53 av 885 I 6 %
Vastra 39 av 653 I 6 %
Sydostra 20 av 413 I 5%

0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 13. Andel (%) fall av MDS med transfusionsbehov av trombocyter uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

Antal fall

Sydostra 1lav78 - 14 %
Sthim/Got 12 av 156 . 8%
Norra S5av71 . 7%
RIKET 54 av 841 D 6 %
Sodra 1lav213 I 5%
Uppsala/O 7 av 142 I 5%
Vastra 8av 181 I 4%

0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 14. Andel (%) fall av MDS/MPN med transfusionsbehov av trombocyter uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.
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Benmargsprov- morfologi

Utifran anmalningsblankettens tidigare utformning var det svart att avgora fér en mindre del av pati-
enterna om benmargsprov inte var utfort eller om undersokningen ej var konklusiv for diagnos. For
patienter med diagnosar 2013-2019 &r det rapporterat att benmargsaspirat och/eller benmargsbiopsi
utforts for 99,8% av patienterna, for 0,2% saknades undersokning.

Fordelningen av andel blaster i benmargen vid diagnos visas for MDS och MDS/MPN i tabell 9-10.

Mer dn 10% blaster i benmargen vid diagnos sags for 15 respektive 9% av patienterna med MDS och
MDS/MPN, en viss regional variation ses. Nar det géller undergruppen KMML hade 42% <2 % blaster
(KMML 0), 18% 5- <10 % (KMML 1) samt 9% av patienterna >10 % blaster (KMML 2), uppgift saknas for
8% av patienterna.

Tabell 9. Fordelning av blaster i klasser (antal och %) for MDS, uppdelat per region, diagnosar 2009-2019.

<=2 >2<5 5-10 >10 Uppgift saknas Totalt
Sthim/Got 323 (36.3) 255 (28.6) 181 (20.3) 121 (13.6) 11 (1.2) 891
Uppsala/O 191 (41.8) 93 (20.4) 86 (18.8) 69 (15.1) 18  (3.9) 457
Syddstra 168 (40.7) 60 (14.5) 88 (21.3) 71 (17.2) 26 (6.3) 413
Sadra 292 (40.8) 120 (16.8) 149 (20.8) 121 (16.9) 33 (4.6) 715
Vistra 308 (46.5) 101 (15.3) 105 (15.9) 85 (12.8) 63 (9.5) 662
Norra 85 (32.0) 28 (10.5) 74 (27.8) 55 (20.7) 24 (9.0) 266
Totalt 1367 (40.2) 657 (19.3) 683 (20.1) 522 (15.3) 175 (5.1) 3404

Tabell 10. Fordelning av blaster i klasser (antal och %) for MDS/MPN, uppdelat per region, diagnosér 2009-2019.

<=2 >2<5 5-10 >10 Uppgift saknas Totalt
Sthim,/Got 50 (31.6) 44 (27.8) 46 (29.1) 3 (82) 5 (3.2) 158
Uppsala/0 65 (45.8) 31 (21.8) 27 (19.0) 12 (85) 7 (4.9) 142
Sydastra 25 (31.6) 15 (19.0) 13 (16.5) 17 (21.5) 9 (11.4) 79
Sédra 94 (44.1) 48 (22.5) 35 (16.4) 13 (6.1) 23 (10.8) 213
Vistra 93 (50.8) 38 (20.8) 19 (10.4) 15 (8.2) 18 (9.8) 183
Norra 31 (437) 13 (18.3) 12 (16.9) 9 (12.7) 6 (85) 71
Totalt 358 (42.3) 189 (22.3) 152 (18.0) 79 (9.3) 68 (8.0) 846

Fibrosgrad >2 i benmarg fanns rapporterat hos 172 patienter (4 %) med en viss regional variation, upp-
gift saknas for 22% av patienterna. Man kan dock spekulera i att om fibrosgrad inte fanns angivet i
PAD-svar sa forelag inte hog fibrosgrad.

Tabell 11. Fibros grad>=2 vid diagnos av MDS och MDS/MPN uppdelat pa region, diagnosar 2009-2019.

) Ej
& Nej bedém./Uppg.sak. fctalt
Sthim/Got 47 (45) 939 (89.5) 63 (6.0) 1049
Uppsala/O 12 (2.0) 457 (76.3) 130 (21.7) 599
Sydéstra 14 (2.8) 354 (72.0) 124 (25.2) 492
Sédra 44 (47) 480 (51.7) 404 (43.5) 928
Vistra 30 (3.6) 672 (79.5) 143 (16.9) 845
Norra 25 (7.4) 222 (65.9) 90 (26.7) 337
Totalt 172 (4.0) 3124 (73.5) 954  (22.4) 4250
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Cytogenetik

Kromosomanalys utfordes pa 81% av patienterna med MDS och 76% av de med MDS/MPN i genom-
snitt for hela perioden 2009-2019. Det foreligger en regional skillnad dar Stockholm/Gotland har utfort
kromosomanalys for 91% av fallen med MDS och Syddstra regionen for 65%. FOr gruppen av patienter
med MDS/MPN foreldg dven har en regional variation, kromosomanalys rapporterades ha utforts for
52-85 % av patienterna i olika regioner. | hela materialet var medianaldern for de patienter dar kromo-
somanalys utférdes 74 ar och for patienter dar analysen ej utfordes 82 ar.

Tabell 12. Antal och andel (%) fall dar kromosomanalys ar utford for patienter med MDS uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2019.

Cytogenetik Cytogenetik €j .
ft saki
utford utford Uppeift saknas jotalt
Sthim/Got 808 (90.7) 82  (9.2) 1 (0.1) 891
Uppsala/O 378 (82.7) 76 (16.6) 3 (0.7) 457
Syddstra 268 (64.9) 144 (34.9) 1 (0.2) 413
Sadra 522 (73.0) 182 (25.5) 11 (1.5) 715
Vistra 547 (82.6) 114 (17.2) 1 (0.2) 662
Norra 224 (84.2) 42 (15.8) 0 (0.0) 266
Totalt 2747 (80.7) 640 (18.8) 17 (0.5) 3404

Tabell 13. Antal och andel (%) fall dar kromosomanalys &r utford for patienter med MDS/MPN uppdelat pa region, diagnosar

2009-2019.
Sthim /Got 135 (85.4) 23 (14.6) 0 (0.0) 158
Uppsala/® 111 (78.2) 28 (19.7) 3 (21) 142
Sydéstra 41 (51.9) 35 (44.3) 3 (3.8) 79
Sédra 161 (75.6) 50 (23.5) 2 (0.9) 213
Vistra 142 (77.6) 41 (22.4) 0 (0.0 183
Norra 55 (77.5) 15 (21.1) 1 (1.4) 71
Totalt 645 (76.2) 102 (22.7) 9 (L1) 846

Av de patienter med MDS dar kromosomanalys var utford uppvisade 49% normal karyotyp, motsvaran-
de siffra for MDS/MPN var 66%. Typ av kromosomavvikelse var inte angivet for 4 respektive 7% av pati-
enterna dar cytogenetik rapporterades vara utford. Komplex karyotyp med >3 avvikelser sdgs i 16% av
fallen med MDS. | svenska MDS-registret ses en storre andel hogrisk-cytogenetik jamfort med t.ex. den
ursprungliga population som Iag till grund for cytogenetiska indelningen i IPSS-R. En bidragande orsak
kan vara att patienterna i det svenska MDS-registret ar aldre samt att det dven ingar terapi-relaterad
MDS dar det ar valkant att hogrisk-cytogenetik oftare forekommer.
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Tabell 14. Antal och andel (%) fall uppdelat pa cytogenetik, uppdelat pa diagnos MDS eller MDS/MPN, diagnosar 2009-2019.

MDS MDS/MPN Totalt
Normal 1356 (49.4) 426 (66.0) 1782 (52.5)
y 107 (39) 30 (47) 137 (4.0)
del(11q) 12 (0.4) 0 (0.0) 12 (0.4)
del(5q) 126 (4.6) 2 (0.3) 128 (3.8)
del(12p) 8 (0.3) 3 (0.5) 11 (0.3)
del(20q) 68  (2.5) 9 (14) 77 (2.3)
+19 3 (01) 2 (03) 5 (0.1)
i(17q) 8 (0.3) 3 (0.5) 11 (03)
+8 117 (43) 41 (6.4) 158 (4.7)
del(7q) 17 (0.6) 0 (0.0) 17 (0.5)
7 58 (2.1) 9 (14) 67 (2.0
inv(3), t(3q), del(3q) 10 (0.4) 0 (0.0) 10 (0.3)
1 dvrig avvikelse 153 (5.6) 40 (6.2) 193 (5.7)
2 avvikelser inklusive del(5q) 36 (1.3) 2 (0.3) 38 (1.1)
2 avvikelser inklusive -7 eller del(7) 41 (1.5) 6 (0.9) 47 (1.4)
2 avvikelser inklusive inv(3), t(3q), del(3q) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
2 dvriga avvikelser 90 (3.3) 15 (2.3) 105  (3.1)
Komplex med 3 avvikelser 90 (3.3) 3 (0.5) 93  (2.7)
Komplex med >3 avvikelser 330 (12.0) 1 (1.7) 341 (10.1)
Uppgift saknas 117 (4.3) 43 (6.7) 160 (4.7)
Totalt 2747 (100.0) 645 (100.0) 3392 (100.0)

| Figur 15 visas kromosomavvikelser indelat i de riskgrupper som ingar i IPSS-R.

Antal fall

Norra 221

Sthim/Got 790

Sydostra 259

Sodra 462

Uppsala/O 365

Vastra 533

RIKET 2630

il i 1 L

20 40 60 80 100
Procent

M mycketgod M Intermediar B Mycket dalig
God M Dalig

Figur 15. Fordelning av karyotyp for MDS enligt IPSS-R cytogenetik, andel (%), diagnosar 2009-2019.

Performance status

Sedan 2015 rapporteras performance status enligt WHO-gradering. Andel rapporterade patienter med
Performance status 0-1 &r 78%.
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Antal fall

Norra 135
Sthim/Got 492
Sydostra 205
Sodra 379
Uppsala/O 284
Vastra 354

RIKET 1849
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N
[}
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Figur 16. Fordelning av Performance status for MDS och MDS/MPN, -andel (%), diagnosar 2015-2019.

Risk-score system; International Prognostic Scoring System(IPSS) och IPSS-
R(revised) for MDS

IPSS och IPSS-R riskgrupper grundar sig pa antal cytopenier, blastférekomst i benmérg och kromo-
somavvikelser. IPSS-R ar ett reviderat nyare scoresystem dar det bl.a. inkluderas fler antal kromoso-
mavvikelser. Internationella samarbeten pagar for att inom en snar framtid lagga till mutationsdata i
riskscore-systemen. | kliniska vardagen anvands numera f.a IPSS-R men ofta aven IPSS parallellt. Pa-
tienter med IPSS Iagrisk och intermediar 1 riskgrupp betraktas oftast i klinisk praxis ha "lagrisk-MDS”
medan intermediar 2 och hogrisk medfor "hogrisk-MDS”.

IPSS och IPSS-R berdknas automatiskt i registret om samtliga variabler som ingar i score-systemet
inrapporteras. For de 3404 patienterna i registret med diagnos MDS finns IPSS beréknat for 83% av
patienterna. Variationen var stor i landet; i regionen Stockholm Gotland saknades IPSS endast for 8%
medan siffran var 28% i Syddstra regionen. Forklaringen till storsta delen av bortfallet &r att kromoso-
manalys, som kravs for berdakning av IPSS, utfors i varierande omfattning i landet. Andel patienter med
"Hogrisk-MDS" enligt IPSS var 31% i riket med en viss regional variation.

Tabell 15. IPSS for MDS- antal och andel (%) for de fall dér IPSS kunde beraknas samt uppgift saknas, uppdelat pa region, dia-
gnosar 2009-2019.

5 INT-1 INT-2 e Uppgift Totalt
saknas

Sthim/Got 312 (35.0) 202 (328) 158 (17.7) 60 (6.7) 69 (7.7) 891
Uppsala/O 125 (27.4) 142 (31.1) 94 (206) 39 (85) 57 (12.5) 457
Sydsstra 127 (30.8) 79 (19.1) 65 (157) 27 (65) 115 (27.8) 413
Sl 158 (221) 210 (204) 112 (157) 52 (7.3) 183 (25.6) 715
Vistra 174 (263) 201 (30.4) 126 (19.0) 45 (6.8) 116 (17.5) 662
Mg 58 (21.8) 69 (25.0) 65 (244) 24 (9.0) 50 (188) 266
Totalt 954 (28.0) 993 (20.2) 620 (182) 247 (7.3) 590 (17.3) 3404
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Antal fall

Norra 216

Sthim/Got 822

Sydostra 298

Sodra 532

Uppsala/O 400

Vastra 546

RIKET 2814

Procent

Wiag  EINT-2
INT-1 [ Hog

Figur 17. Férdelning av IPSS score for MDS-andel (%) for de fall dar IPSS kunde beréknas, uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2019.

IPSS-R kunde beréknas for 76% av patienterna, fordelningen av IPSS-R riskgrupper for patienter med
MDS visas totalt sett samt regionvis i tabell 16 och figur 18.

Tabell 16. IPSS-R score for MDS- antal och andel (%) for de fall dar IPSS-R kunde berdknas samt uppgift saknas, uppdelat pa
region, diagnosar 2009-2019.

Mycket lag Lag INT Hog Mycket hog Uppgift Totalt
saknas
Sthim/Got 168 (18.9) 282 (31.6) 136 (15.3) 101 (11.3) 100 (11.2) 104 (11.7) 891
Uppsala/O 65 (14.2) 115 (25.2) 74 (16.2) 64 (14.0) 59 (12.9) 80 (17.5) 457
Sydbdstra 68 (16.5) 66 (16.0) 49 (11.9) 48 (11.6) 31 (7.5) 151 (36.6) 413
Sédra 74 (10.3) 125 (17.5) 87 (12.2) 75 (10.5) 82 (11.5) 272 (38.0) 715
Vistra 119 (18.0) 153 (23.1) 86 (13.0) 90 (13.6) 70 (10.6) 144 (21.8) 662
Norra 24 (9.0) 50 (18.8) 45 (16.9) 38 (14.3) 46 (17.3) 63 (23.7) 266
Totalt 518 (15.2) 791 (23.2) 477 (14.0) 416 (12.2) 388 (11.4) 814 (23.9) 3404
Antal fall

Sthim/Got

Sydostra
Sodra
Uppsala/O
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Figur 18. Fordelning av IPSS-R fér MDS-andel (%) for de fall dar IPSS-R kunde berédknas, uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2019.
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CMML-specific prognostic scoring system (CPSS) for KMML

Merparten av patienter med MDS/MPN utgdrs av patienter med KMML. For dessa patienter r inte
IPSS och IPSS-R optimala scoringsystem och for KMML med LPK >13 x 109/l rekommenderas inte att
IPSS och IPSS-R anvands. Specifikt scoringsystem for CMML har inte tidigare redovisats i rapporter
frdn MDS-registret. Nytt i registret ar att CPSS, det numera mest anvédnda score-systemet for CMML,
nu berdknas automatiskt om ingdende variabler inrapporteras. CPSS baseras pa leukocytantal, blast-
andel i benmarg, kromosomavvikelser samt transfusionsbehov av erytrocyter. Nyligen har det dven
kommit ett scoringssystem som inkluderar mutationer, "CPSS molecular”. Eftersom MDS-registret un-
der 2020 lagt till mutationsdata vid inrapportering berdknas d@ven CPSS molecular automatiskt fr.o.m.
ar 2020 och kommer att redovisas i kommande rapporter.

For KMML-patienter kunde CPSS berdknas for 67%, for merparten av patienter dar CPSS inte kunde be-
raknas var orsaken avsaknad av utférd cytogenetik. En stor variation sags mellan regionerna huruvida

CPSS var mojlig att berakna. Patienter med riskscore Int 2 eller hdgrisk utgor totalt 37% av patienterna
med KMML.

Tabell 17. CPSS score for CMML- antal och andel (%) for de fall dar CPSS kunde berdknas samt uppgift saknas, uppdelat pa regi-
on, diagnosar 2009-2019.

Uppgift

Lag Intermediar 1 Intermediar 2 Hog Totalt
saknas
Sthim/Got 30 (26.3) 32 (281) 26 (22.8) 8 (7.0) 18 (15.8) 114
Uppsala/O 21 (20.2) 34 (32.7) 21 (20.2) 3 (29) 25 (24.0) 104
Sydbstra 5 (7.8) 10 (15.6) 10 (15.6) 0 (0.0) 39 (60.9) 64
Sédra 21 (13.8) 36 (23.7) 29 (19.1) 4 (26) 62 (40.8) 152
Vistra 22 (17.6) 27 (21.6) 34 (27.2) 4 (32 38 (30.4) 125
Norra 8 (13.3) 17 (28.3) 13 (21.7) 2 (33) 20 (33.3) 60
Totalt 107 (17.3) 156 (25.2) 133 (21.5) 21 (3.4) 202 (32.6) 619

Antal fall

Norra 40

Sthim/Got 96

Sydostra 25

Sédra 90

Uppsala/O 79

Vastra 87
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Figur 19. Fordelning av CPSS for CMML-andel (%) for de fall dar CPSS kunde berdknas, uppdelat pa region, diagnosér 2009-2019.
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Tidigare hematologisk sjukdom

Innan MDS-diagnos stélldes rapporterades att 10% av patienterna haft annan hematologisk sjukdom.
Som annan hematologisk diagnos anges dock i ett relativt stort fall oklar trombocytopeni eller anemi

vilket i en del fall skulle kunna tolkas som uppseglande MDS-sjukdom. Vanligast forekommande klar

hematologisk diagnos innan MDS utvecklades var lymfom vilket forekom i 97 fall, MGUS/myelom i 55
fall medan 46 patienter hade en myeloproliferativ sjukdom sen tidigare.

Tabell 18. Antal och andel (%) fall av MDS och MDS/MPN med tidigare hematologisk sjukdom uppdelat pa region, diagnosar

2009-2019.

Ja Nej Totalt
Sthim/Got 97 (9.3) 951 (90.7) 1048
Uppsala/O 59 (9.9) 538 (90.1) 597
Sydéstra 52 (10.9) 425 (89.1) a77
Sédra 75 (81) 851 (91.9) 926
Vastra 85 (10.1) 754 (89.9) 839
Norra 35 (10.4) 301 (89.6) 336
Totalt 403 (9.5) 3820 (90.5) 4223
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Figur 20. Typ av tidigare hematologisk sjukdom- andel (%) av MDS och MDS/MPN diagnosér 2009-2019.

Tidigare cytostatikabehandling eller strdlbehandling

Totalt sett hade 16% av patienterna med MDS behandlats med cytostatika och eller stralbehandling
tidigare och 7% av patienterna med MDS/MPN. Cytostatika hade givits till 12% av patienterna med MDS
och till 7% av MDS/MPN medan 7 respektive 4% hade fatt stralbehandling. Dessa patienter betraktas
ha en terapirelaterad sjukdom vilket generellt innebar en sdmre prognos.
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Antal fall

Sthim/Got 161 av 891 - 18 %
Uppsala/O 79 av 457 - 17%
RIKET 545 av 3404 |:| 16 %
Norra 42 av 266 - 16 %
Vastra 102 av 662 - 15%
Sydostra 62 av 413 - 15 %
Sodra 99 av 715 - 14%

0 20 40 60 80 100

Figur 21. Andel (%) av MDS med tidigare stralbehandling och eller cytostatikabehandling uppdelat pa region, diagnosar 2009-

2019.
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Antal fall

Sydostra 9av79 . 11 %
Sthim/Got 13 av 158 . 8%
Sédra 15 av 213 . 7%
RIKET 59 av 846 D 7%
Vastra 12 av 183 . 7%
Norra 4av7l I 6 %
Uppsala/O 6 av 142 I 4%
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Figur 22. Andel (%) av MDS/MPN med tidigare stralbehandling och eller cytostatikabehandling uppdelat pa region, diagnosar
2009-2019.

Planerad behandling

| anmalningsblanketten efterfragas vilken behandling som planeras, bland annat om allogen stamcell-
stransplantation planeras redan vid diagnos. Endast for 8% av patienterna finns planer pa transplanta-
tion vid diagnostillfallet.
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Ettarsuppfoljning (diagnosar 2012-2018)

Tackningsgrad mot anmalan

Na&r registret startade 2009 fanns inte planer pa uppfdljningsblanketter. Dessa togs fram ar 2013 och
beslut togs da att inte skicka ut uppfoljningsblanketter i efterhand for patienter med diagnosar 2009-
2011. Ettarsuppfoljning och ovriga uppfoljningar finns saledes for patienter med diagnosar 2012 och
senare.

Andel inskickade 1-arsuppféljningar har gladjande nog 6kat markant sedan foregaende rapport. For
anmalda patienter till MDS-registret med diagnosar 2012-2016 &r tackningsgraden i snitt 92%. D& inrap-
portering tidsmassigt sldpar efter ar tdckningsgraden lagre for diagnosar 2017-2018.

Tabell 19. Antal patienter med rapporterad ettarsuppfoljning samt tackningsgrad i procent (%) fér de som har anmélan rapporte-
rad, per sjukvardsregion och diagnosar, 2012-2018.

Sthim/Got. Uppsala/0. Sydéstra Sédra Vistra Norra Totalt
2012 78 (96) 52 (95) 50 (93) 73 (89) 84 (99) 20 (95) 357
2013 90  (96) 35 (97) 34 (97) 59  (88) 89  (99) 36 (95) 343
2014 98 (92) 61 (100) 51 (96) 92 (87) 69  (99) 28 (93) 399
2015 76 (95) 64 (98) 50 (96) 86  (90) 81 (93) 28 (85) 385
2016 81 (87) 67 (97) 33 (75) 81 (87) 67 (83) 22 (88) 351
2017 80 (87) 60  (90) 32 (71) 71 (86) 64 (72) 35 (88) 342
2018 125 (93) 35 (62) 33 (79) 91  (86) 31 (43) 23 (77) 338

Ny diagnostik

Nytt benmargsprov sedan anmalan hade utforts pa 40% av patienterna och ytterligare cytogenetisk
undersokning var utférd pa 16% av fallen. Normal karyotyp forekom hos 42% av patienterna déar ny cy-
togenetik var utford.

Transfusionsbehov

Vid 1-arsuppféljningen var 49 % av patienterna med MDS och 43% av MDS/MPN transfusionskrdavande
av erytrocyter. Andel patienter med behov av regelbundna trombocyttransfusioner hade 6kat till nu 18%
for bada grupperna.
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Figur 23. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av erytrocyter enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region, diagnosar 2012-

2018.
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Figur 24. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av erytrocyter enligt ettarsuppfdéljningen, uppdelat pa region, diagnosar

2012-2018.

Antal fall

191 av 341

66 av 121

127 av 256

851 av 1736

159 av 337

213 av 470

95 av 211

Antal fall

44 av 85

38 av 83

189 av 436

54 av 126

12 av 30

14 av 38

27 av74

(=}

=}

20 40
Procent

20 40
Procent

35

60

60

80

80

56 %

55 %

50 %

49 %

47 %

45 %

45 %

100

52%

46 %

43 %

43 %

40 %

37%

36 %

100



Antal fall

Norra 30av 121 - 25 %
Uppsala/O 56 av 256 - 22%
Vastra 70 av 341 - 21%
RIKET 317 av 1736 |:| 18 %
Sthim/Got 83 av 470 - 18%
Sydostra 35av 211 - 17 %
Sodra 43 av 337 - 13%

Figur 25. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av trombocyter enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region, diagnosar

2012-2018.
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Antal fall
Sthim/Got 26 av 85 - 31%
Sydostra 7 av 38 - 18 %
RIKET 80 av 436 |:| 18 %
Uppsala/O 12 av74 - 16 %
Sodra 20 av 126 - 16 %
Norra 4 av 30 - 13%
Vastra 11 av 83 - 13 %

Figur 26. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av trombocyter enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region, diagno-

sar 2012-2018.
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De behandlingar som var vanligast férekommande vid 1-arsuppféljningen var erytropoetin respektive
azacytidine som 37% av patienterna anvant under nagon period sedan diagnos, medan 13% hade fatt
hydroxeurea. Man ser inga stora skillnader mellan regionerna vad géller lakemedelsanvandning.
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Tabell 20. Givna behandlingar enligt ettarsuppféljningen for MDS och MDS/MPN- andel (%), en patient kan férekomma flera
ganger, uppdelat pa region.

Sthim/Got Uppsala/O Sydéstra Sédra Vistra Norra Totalt
Induktionskemoterapi 30  (7.5) 18 (8.2) 8 (53) 21 (71) 18 (66) 13 (10.8) 108 (7.4)
Azacytidine 148 (36.8) 65 (20.7) 65 (42.8) 124 (41.8) 96 (35.3) 41 (342) 539 (36.9)
Hydroxyurea 32 (80) 34 (155) 15 (9.9) 47 (158) 46 (16.9) 16 (13.3) 190 (13.0)
Erytropoetin 175 (435) 83 (37.9) 56 (36.8) 94 (31.6) 89 (32.7) 42 (35.0) 539 (36.9)
Immunsuppressiv 2 (0.5) 4 (1.8) 0 (0.0 1 (0.3) 3 (11) 1 (0.8) 11 (0.8)
Lenalidomid 1 (02) 3 (14) 0 (0.0) 2 (07) 2 (07) 2 (17) 10 (0.7)
Kelerande 2 (0.5) 0 (0.0) 0 (0.0) 2 (0.7) 1 (0.4) 1 (0.8) 6 (0.4)
GCSF 2 (05) 1 (05) 1 (0.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 4 (03)
Annan 10 (25) 11 (5.0 7 (4.6) 6 (20) 17 (62 4 (33) 55 (3.8)
Totalt 402 (100.0) 219 (100.0) 152 (100.0) 207 (100.0) 272 (100.0) 120 (100.0) 1462 (100.0)

Erytropoeitin och azacytidine anvands mer till patienter med MDS medan patienter med MDS/MPN
betydligt oftare behandlas med hydroxyurea.
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Figur 27. Givna behandlingar enligt ettarsuppfoljningen for MDS - andel (%), en patient kan férekomma flera ganger.
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Figur 28. Givna behandlingar enligt ettarsuppféljningen fér MDS/MPN- andel (%), en patient kan férekomma flera ganger.

Allogen stamcellstransplantation hade utforts pa 177 av 1250 patienter < 75 ar (14%) vid uppféljning
1 ar efter diagnos. Har ser man en regional variation, Stockholm-Gotland regionen hade hégst andel
transplanterade patienter (20%).

Antal fall
Sthim/Got 60 av 306 - 20%
RIKET 177 av 1250 |:| 14 %
Norra 14 av 100 - 14 %
Uppsala/O 29 av 208 - 14%
Sydostra 19 av 143 - 13 %
Sodra 33 av 263 - 13%
Vastra 22 av 230 . 10 %
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Figur 29. Andel(%) med genomférd stamcellstransplantation enligt ettarsuppfoljningen for patienter <=75 ar vid diagnos, uppde-
lat pa region, diagnosar 2012-2018.

| genomshnitt utfordes transplantationen 224 dagar efter diagnos.
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Antal fall Median

Uppsala/O 33 177 () c—
Norra 19 191 B ———

Vastra 22 212 ) e—

RIKET 191 224

Sodra 35 238 () e—
Sthim/Got 62 239.5 () c—

Sydostra 20 273 ———C) e—
0 100 200 300 400

Median samt kvartilavstand

Figur 30. Antal dagar mellan diagnosdatum och datum for allogen stamcellstransplantation, per sjukvardsregion, diagnosér
2012-2018.

Studiedeltagandet uppgavs vara 3% under forsta aret efter diagnos.

Antal fall

Sthim/Got 41 av 680 6%

RIKET 82 av 2589 3%
Uppsala/O 10 av 393 3%
Vastra 7 av 476 1%
1%

Norra 2 av 196

Sydostra 0av 280 0%

Sodra 22 av 564 I 4%
0

20 40 60 80 100
Procent

Figur 31. Andel (%) studiedeltagande enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region, diagnosar 2012-2018.
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Transformation till leukemi

Inom 1 ar efter diagnos hade 295 patienter (12%) transformerat till akut leukemi, uppgift saknades for
61 patienter. Andel transformerade patienter varierade mellan 7-17 % i olika regioner.

Antal fall

Vastra 79 av 473 - 17 %
Norra 29 av 187 - 16 %
Uppsala/O 55 av 367 - 15%
RIKET 295 av 2454 |:| 12 %
Sodra 62 av 533 . 12%
Sydostra 29 av 277 . 10 %
Sthim/Got 41 av 617 l 7%

0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 32. Andel (%) som transformerat till AML enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region, diagnosér 2012-2018.
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Overlevnad

Overlevnad for diagnos MDS och MDS/MPN

Samtliga patienter rapporterade till registret ingar i 6verlevnadsanalyser (n=4250). Vid avstamning mot
Folkbokforingsregistret 19 augusti 2020 var 1335/4245 patienter (31%) i livet, 5 patienter kunde ej fol-
jas upp pga. utvandring. Uppfoljningstiden i registret ar 21 manader i median fér samtliga patienter
samt for 6verlevande 38 manader. | figurer redovisas bade absolut och relativ éverlevnad, den sena-

re forsoker skatta 6verlevnaden for patienter med MDS vid avsaknad av andra dédsorsaker. Relativa
overlevnaden definieras som kvoten mellan den observerade éverlevnaden bland MDS-patienter och
den férvantade Overlevnaden baserad pa befolkningsdata givet samma kén, alder och kalenderperiod

MDS och MDS/MPN ar sjukdomsgrupper med varierande prognos men totalt sett med hég dodlighet.
Absoluta 3-ars Gverlevnaden for MDS &r 37% och fér MDS/MPN 31% medan den relativa verlevnaden
ar 50 respektive 41%.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) MDS b) MDS/MPN M a) MDS b) MDS/MPN
No. at risk No. at risk
a) 3401 2398 1611 1119 800 587 a) 3401 2398 1611 1119 800 587
b) 844 574 363 229 135 91 b) 844 574 363 229 135 91
Figur 33. Total 6verlevnad uppdelat pa diagnos, diagnosar Figur 34. Relativ 6verlevnad uppdelat pa diagnos, diagnosar
2009-2019. 2009-2019.

Tabell 21. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), uppde-
lat pa diagnos, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Diagnos intervall No. at risk 0os Cl RS Cl
(&r)

MDS 1 2398 73.3 71.8-74.8 75.9 74.4-775
MDS/MPN 1 574 70.1 67.1-73.3 72.9 69.8 - 76.2
MDS 3 1119 44.4 42.7 - 46.2 49.6 47.6 - 51.6
MDS/MPN 3 229 36.6 33.3-40.3 41.1 37.4-452
MDS 5 587 30.7 28.9 - 32.5 37.2 35.1-39.4
MDS/MPN 5 91 20.6 17.6 - 24.1 25.1 21.5-29.4
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Overlevnad férdelat pa kon

Efter 1 ar var den relativa 6verlevnaden for mén 75% och for kvinnor 76%. Déarefter borjar kurvorna vika
av nagot fran varandra och efter 5 ar finns det en liten skillnad i 6verlevnad mellan kénen dar den relati-
va Overlevnaden ar 32 respektive 38%. Orsak till denna lilla kdnsskillnad &r oklar.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) Man b) Kvinnor M a) Man b) Kvinnor
No. at risk No. atrisk
a) 2524 1743 1142 780 525 380 a) 2524 1743 1142 780 525 380
b 1721 1229 832 568 410 298 b 1721 1229 832 568 410 208

Figur 35. Total 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN, diagnosar Figur 36. Relativ 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, diagnosar
2009-2019 uppdelat pa kon. 2009-2019 uppdelat pa kon.

Tabell 22. Observerad (0S) och relativ (RS) éverlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), upp-
delat pa kon, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Kén intervall No. at risk oS Cl RS Cl
(&r)

Man 1 1743 71.9 70.1 - 73.7 74.6 72.8-76.4
Kvinnor 1 1229 73.8 71.7 -75.9 76.4 74.3 - 78.6
Man 3 780 41.3 39.3-43.4 46.2 43.9 - 48.5
Kvinnor 3 568 45.2 42.7 - 477 50.4 47.7 - 53.3
Mén 5 380 26.7 24.8 - 28.8 325 30.1-35.0
Kvinnor 5 298 315 29.1-34.1 38.3 35.3-414

Overlevnad per aldersgrupp

Total och relativ 6verlevnad i olika aldersgrupper visas i Figur 37-38. Alder &r en stark faktor for verlev-
nad vid diagnos. Dock ser man att inte bara absoluta 6verlevnaden men aven den relativa éverlevhaden
ar betydligt battre for yngre patienter. Efter 3 ar &r den relativa 6verlevnaden 62% for patienter < 50 ar
jamfort med 40% for patienter >80 ar. En forklaring kan vara att aldre patienter i storre utstrackning
oftare har "hogriskMDS” an yngre, t.ex ar hogriskgenetik mer vanligt, en annan att yngre patienter trans-
planteras i storre omfattning.
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Antal &r efter diagnos Antal ar efter diagnos
Ma)<s0 Mc)70-79 Ma)<s0  Mc)70-79
b) 50-69 M d) >=80 b)50-69 [l d) >=80
No. at risk No. at risk
a) 118 92 72 56 43 33 a) 118 92 72 56 43 33
b) 1084 845 612 455 348 269 b) 1084 845 612 455 348 269
c) 1628 1174 777 511 349 248 c) 1628 1174 777 511 349 248
d) 1415 861 513 326 195 128 d) 1415 861 513 326 195 128

Figur 37. Total 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, diagnosar Figur 38. Relativ 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, diagnosar
2009-2019 uppdelat pa aldersgrupp. 2009-2019 uppdelat pa aldersgrupp.

Tabell 23. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), upp-
delat pa aldersgrupp, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Aldersgrupp -l No. at risk 0s e RS d
(ar)

<50 1 92 820  754-893 821  755-89.3
50-69 1 845 809  78.6-833 816  79.2-84.0
70-79 1 1174 75.2 73.1-77.3 77.0 74.9 - 79.2
>80 1 861 626  60.1-65.2 679  65.2-70.7
<50 3 56 61.9  533-718 620  53.5-719
50-69 3 455 55.0  52.0- 582 56.4  53.3-59.7
70-79 3 511 443 418-47.0 478 45.1-50.7
>80 3 326 303 27.8-329 395  36.4-43.0
<50 5 33 527  43.6-63.8 53.0  43.9-641
50-69 5 269 43.7 40.5-47.1 45.8 42.4-49.4
70-79 5 248 274 24.9-30.0 317  28.8-348
>80 5 128 166  145-19.0 272 237-311
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Overlevnad beroende pa transfusionsbehov

Saval transfusionsbehov av blod som trombocyter vid diagnos &r starkt korrelerat till sdmre overlev-
nad.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a)Ja b) Nej M a)Ja b) Nej
No. at risk No. at risk
a) 1762 953 543 325 211 155 a) 1762 953 543 325 211 155
b) 2470 2010 1429 1021 722 522 b) 2470 2010 1429 1021 722 522

Figur 39. Total 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat Figur 40. Relativ dverlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat
pa om transfusionsbehov av erytrocyter fanns vid pa om transfusionsbehov av erytrocyter fanns vid
diagnos eller ej 2009-2019. diagnos eller ej 2009-2019.

Tabell 24. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (CI), upp-
delat pa transfusionsbehov av erytrocyter, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Diagnos intervall No. at risk oS Cl RS Cl
(&r)

Ja 1 953 56.0 53.7-58.3 58.4 56.0 - 60.8
Nej 1 2010 84.6 83.1-86.0 87.4 85.9 - 88.9
Ja 3 325 22.9 21.0 - 25.1 26.1 23.8 - 285
Nej 3 1021 57.6 55.5 - 50.7 63.8 61.6 - 66.2
Ja 5 155 13.3 11.6 - 15.2 16.6 14.5 - 19.0
Nej 5 522 40.2 38.0 - 42.6 48.3 456 - 51.1
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a)Ja b) Nej M a)Ja b) Nej
No. at risk No. at risk
a) 267 105 a) 267 105

55 32 18 14 55 32 18 14
b) 3952 2848 1912 1310 912 661 b) 3952 2848 1912 1310 912 661

Figur 41. Total 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat Figur 42. Relativ 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat
pa om transfusionsbehov av trombocyter fanns vid pa om transfusionsbehov av trombocyter fanns vid
diagnos eller j 2009-2019. diagnos eller ej 2009-2019.

Tabell 25. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), upp-
delat pa transfusionsbehov av trombocyter, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Transfusionsbehdv av trombocyter intervall No. at risk oS Cl RS Cl
(ar)

Ja 1 105 41.4 35.8 - 47.7 42,6 36.9 - 49.1
Nej 1 2848 74.7 73.4 - 76.1 77.5 76.1 - 78.9
Ja 3 32 15.9 11.9 - 21.2 17.1 12.8 - 22.8
Nej 3 1310 44.8 43.1-46.4 50.1 48.3 - 52.0
Ja 5 14 9.5 6.2 - 14.6 10.6 7.0-16.1
Nej 5 661 30.0 28.4 - 31.7 36.5 34.5-38.6

Overlevnad férdelat pa riskgrupper
IPSS-R

Séaval absolut som relativ 6verlevnad for MDS ar starkt korrelerad till riskgrupper av IPSS-R. Efter 3 ar
var den absoluta och relativa dverlevnaden for den lagsta riskgruppen 80 respektive 89% och for hogs-
ta riskgruppen endast 10 respektive 11%. | figuren ar d@ven 6verlevnadskurvan for de patienter dar IPSS-
R saknas inlagd.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) Mycket Iag M d) Hog M a) Mycket lag M d) Hog
b) Lag M e) Mycket hég b) L&g M e) Mycket hég
W) INT f) Uppgift saknas W) INT f) Uppgift saknas
No. at risk No. at risk
a) 518 476 368 274 211 151 a) 518 476 368 274 211 151
b) 790 670 509 380 273 204 b) 790 670 509 380 273 204
o 4 353 223 141 o1 67 o 477 353 223 141 o1 67
d 416 237 112 67 37 24 d 416 237 112 67 37 24
e 388 158 68 28 15 12 e) 388 158 68 28 15 12
f) 812 504 331 229 173 129 f) 812 504 331 229 173 129

Figur 43. Total 6verlevnad fér MDS, uppdelat pa IPSS-R 2009- Figur 44. Relativ 6verlevnad for MDS, uppdelat pa IPSS-R 2009-
2019. 2019.

Tabell 26. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa IPSS-R,
diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

IPSS-R intervall No. at risk 0s cl RS c
()

Mycket 13g 1 476 953  935-972 983  96.5- 100.2
Lig 1 670 895  87.4-917 02.6 90.4-9438
INT 1 353 767 73.0-806 78.8 75.0 - 82.8
Hog 1 237 591  54.5-64.0 60.6 55.9 - 65.6
Mycket hog 1 158 421  375-474 43.2 38.5-48.6
Uppgift saknas 1 504 635  60.2-66.9 67.2 63.8-70.8
Mycket lig 3 274 80.5  76.8-84.4 89.0 84.9-933
Lag 3 380 635  60.0-67.2 705 66.7 - 74.6
INT 3 141 376  332-425 40.7 36.0 - 46.0
Hog 3 67 236  19.6-28.4 25.4 21.1-305
Mycket hog 3 28 103 7.5-14.2 10.9 8.0-15.0
Uppgift saknas 3 229 347  315-383 414 37.5- 456
Mycket l3g 5 151 614  56.3-66.9 73.6 67.5 - 80.2
Lig 5 204 442 40.4-484 532 48.6-583
INT 5 67 238  19.8-28.6 27.1 22.6 - 32.4
Hog 5 24 129 9.5-175 14.4 10.6 - 19.4
Mycket hog 5 12 73 48-11.0 78 52-1138
Uppgift saknas 5 129 233 203-267 31.4 27.4 - 36.0

46



MYELODYSPLASTISKT SYNDROM (MDS) - NATIONELL KVALITETSRAPPORT FOR 2009-2019

CPSS

Olika riskgrupper for CPSS korrelerar val till 6verlevnad, dock &r antal analyserbara patienter 5 ar ef-
ter diagnos begransat. Absoluta 1-arsoverlevnaden for lagriskgruppen ar 92% och for hogriskgruppen
48%.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) Lag M d) Hog M a) Lag M d) Hog
b) Intermediar 1 M e) Uppgift saknas b) Intermediar 1 M e) Uppgift saknas
M ) Intermediar 2 M c) Intermediar 2
No. at risk No. at risk
a 107 95 77 51 33 20 a) 107 95 7 51 33 20
b) 156 119 81 57 32 24 b) 156 119 81 57 32 24
o 133 70 37 18 11 10 o 13 70 37 18 11 10
d) 21 10 4 3 3 2 d) 21 10 4 3 3 2
e) 201 122 73 46 23 16 e) 201 122 73 46 23 16

Figur 45. Total 6verlevnad for CMML, uppdelat pa CPSS 2009-  Figur 46. Relativ 6verlevnad for CMML, uppdelat pa CPSS
2019. 2009-2019.

Tabell 27. Observerad (OS) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for CMML med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa CPSS,
diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

CPSS intervall No. at risk 0s Cl RS Cl
(ar)

Lag 1 95 91.5 86.4 - 97.0 93.8 88.5-99.3
Intermediar 1 1 119 78.7 72.5-854 81.2 74.8 - 88.1
Intermediar 2 1 70 53.9 46.1 - 63.2 55.4 47.3 - 64.7
Hog 1 10 47.6 30.4 - 74.6 48.4 31.4-74.6
Uppgift saknas 1 122 63.1 56.7 - 70.1 67.4 60.7 - 74.9
Lag 8 51 68.3 59.3 - 78.6 74.3 64.6 - 85.4
Intermediar 1 3 57 46.0 38.5-55.1 50.1 41.9 - 59.9
Intermediar 2 3 18 19.4 13.4-283 21.0 14.5 - 30.4
Hog 3 3 14.3 5.0 - 40.7 14.9 5.7-38.7
Uppgift saknas 3 46 29.3 23.4-36.7 35.2 28.2 - 44.0
Lag 5 20 38.6 28.4 - 52.4 45.2 33.4-61.0
Intermediar 1 5 24 26.1 19.3-35.4 29.7 22.0 - 40.0
Intermediar 2 5 10 119 7.0-20.1 13.2 7.9-221
Hog 5 2 9.5 25-35.6 10.5 3.3-333
Uppgift saknas 5 16 12.9 8.5-19.6 17.6 11.7 - 26.6
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Overlevnad i relation till terapirelaterad MDS

Patienter med tidigare cytostatikabehandling och/eller strdlbehandling betraktas ha terapirelaterad
MDS (t-MDS). Overlevnaden fér t-MDS var markant samre &n fér "de novo MDS”, absoluta 3-&rséverlevnaden
var 25 respektive 47%. Aven for MDS/MPN ségs sdmre dverlevnad for terapi-relaterad sjukdom.
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Figur 47. Total 6verlevnad for MDS, uppdelat pa de novo och
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Figur 48. Relativ 6verlevnad for MDS, uppdelat pa de novo och

Tabell 28. Observerad (0OS) och relativ (RS) éverlevnad (procent) for MDS med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa de novo
och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Typ intervall No. at risk oS Cl RS Cl
(&)

De novo 1 2191 75.6 74.1-77.2 78.5 76.9 - 80.1
Terapirelaterad 1 207 55.7 51.1 - 60.8 57.1 52.4 - 62.3
De novo 3 1052 46.9 45.0 - 48.8 52.5 50.4 - 54.7
Terapirelaterad 3 67 25.4 21.2-30.5 27.4 22.8-32.8
De novo 5 561 325 30.6 - 34.4 39.6 37.3-420
Terapirelaterad 5 26 16.4 12.4 - 21.7 18.8 14.3-2438
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) De novo b) Terapirelaterad M a) De novo b) Terapirelaterad
No. at risk No. at risk
a) 785 542 346 220 129 86 a) 785 542 346 220 129 86
b) 59 32 17 9 6 5 b) 59 32 17 9 6 5

Figur 49. Total 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pd de novo  Figur 50. Relativ 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pa de
och terapirelaterad sjukdom. novo och terapirelaterad sjukdom.

Tabell 29. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa de
novo och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Typ intervall No. at risk oS Cl RS Cl
(ar)

De novo 1 542 71.0 67.8 - 74.2 73.8 70.6 - 77.2
Terapirelaterad 1 32 58.7 47.2-729 60.6 48.9 - 75.0
De novo 3 220 37.7 34.3-415 42.4 38.5 - 46.7
Terapirelaterad 3 9 21.7 12.8 - 36.7 23.7 142 -394
De novo 5 86 20.9 17.8 - 245 25.6 21.8 - 30.0
Terapirelaterad 5 5 16.9 9.0 - 31.7 19.2 10.5-35.2

Overlevnad i relation till diagnosperiod

Det sags ingen saker skillnad i 6verlevnad for patienter med MDS uppdelade i diagnosar 2009-2014
och 2015-2019.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) 2009-2014 b) 2015-2019 M a) 2009-2014 b) 2015-2019
No. at risk No. at risk
a) 1754 1271 938 757 622 524 a) 1754 1271 938 757 622 524
b) 1647 1127 673 362 178 63 b) 1647 1127 673 362 178 63

Figur 51. Total 6verlevnad for MDS, uppdelat pa diagnosperiod.  Figur 52. Relativ 6verlevnad for MDS, uppdelat pa diagnosperi-
od.

Tabell 30. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS med S95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa dia-
gnosperiod, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Diagnosperiod intervall No. at risk 0os Cl RS Cl
(ar)

2009-2014 1 1271 725 70.5-74.6 75.2 73.0-77.4
2015-2019 1 1127 74.1 72.0-76.3 76.8 74.6 - 79.0
2009-2014 3 757 43.2 409 - 45.6 48.2 45.7 - 50.9
2015-2019 3 362 45.8 43.1-48.7 51.1 48.1-54.4
2009-2014 5 524 29.9 27.8 - 32.1 36.2 33.7-38.9
2015-2019 5 63 31.5 28.1-35.3 38.7 34.5-43.4
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For patienter med MDS/MPN sags en tendens till battre verlevnad i den senare perioden, skillnaden
nadde dock inte riktigt statistik signifikans.
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I 2) 2009-2014 b) 2015-2019 I a) 2009-2014 b) 2015-2019
No. at risk No. at risk
a) 425 281 195 137 101 82 a) 425 281 195 137 101 82
b) 419 293 168 92 34 9 b) 419 293 168 92 34 9

Figur 53. Total 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pa diagnos-  Figur 54. Relativ 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pa dia-
period. gnosperiod.

Tabell 31. Observerad (OS) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS/MPN med S95 % konfidensintervall (CI), uppdelat pa
diagnosperiod, diagnosar 2009-2019.

Overlevnads-

Diagnosperiod intervall No. at risk (o} Cl RS Cl
(an)

2009-2014 1 281 66.1 61.8 - 70.8 68.9 64.3 - 73.7
2015-2019 1 293 74.2 70.1-78.6 77.1 72.8 - 81.6
2009-2014 3 137 322 28.1-37.0 36.3 31.6 - 41.6
2015-2019 3 92 42.1 36.9 - 47.9 47.1 41.4 - 53.6
2009-2014 5 82 19.3 15.9 - 23.4 23.6 19.4 - 28.6
2015-2019 5 9 20.1 14.7 - 27.6 24.3 17.8-33.2

Utifran overlevnadssiffror ar det tydligt att det finns ett stort behov av nya lakemedel och behandlings-
regimer for patienter med MDS och MDS/MPN. | nuldget ar endast allogen stamcellstransplantation
den enda botande behandlingen vilket endast kan erbjudas en mindre del av patienterna med tanke pa
alder och comorbiditet.
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Kvalitetsindikatorer

Nedan foljer aktuella kvalitetsindikatorer for MDS-registret. Specifika indikatorer for registret har uto-
kats fran tva till fyra under 2020. Vad géller den fjarde kvalitetsvariabeln har dock mutationsdata borjat
insamlas forst 2020 sa denna indikator redovisas inte i den aktuella rapporten.

Specifika kvalitetsindikatorer for MDS-registret

+ Andel patienter med cytogenetisk analys vid diagnos. Malvarde>90%.

+ Andel 6verlevande patienter med IPSS hogrisk och intermediar-2 ("Hogrisk-MDS") ett ar efter dia-
gnos. Malvarde > 50%.

+ Andel patienter<70 ar med transplantationsintention vid diagnos. Malvarde >25%.

+ Andel patienter <75 ar med utférd next generation sequencing(NGS) vid diagnos . Malvarde >80%.

| figur 55-56 ses andel patienter dar cytogenetik ar utford for patienter med MDS och MDS/MPN under
aren 2016-2018 regionvis och i hela riket. Cytogenetik utfors i stérre utstrackning fér MDS &n MDS/MPN.
Under ar 2018 utfordes analysen pa 85% av patienterna och darmed borjar malet >90% narma sig. | re-
gion Stockholm/Gotland utférdes cytogenetik pa hela 97% av patienter med MDS. Andelen patienter
med utford cytogenetik har 6kat under senare ar, i forsta registerrapporten for MDS med diagnosar
2009-2010 var cytogenetik utfort pa 71% av patienterna med MDS.
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Figur 55. Andel (%) av MDS dar kromosomanalys utférts uppdelat pa region, diagnosér 2016-2018.
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Figur 56. Andel (%) av MDS/MPN dé&r kromosomanalys utforts uppdelat pa region, diagnosar 2016-2018.
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Figur 57. Andel(%) med planerad allogen stamcellstransplantation enligt anmélan for patienter <70 ar vid diagnos, uppdelat pa
region, diagnosar 2016-2018.
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Figur 58. Andel 6verlevande patienter med IPSS hogrisk och intermediar-2 ("Hogrisk-MDS") ett ar efter diagnos. Malvarde > 50%,
diagnosar 2016-2018.

Andel patienter < 70 ar med transplantationsintention vid diagnos utgjorde 30% och uppnar malet pa
25%. Vad géller andel 6verlevande 1 ar efter diagnos for "HOgrisk-MDS” uppnas malet, 66% levde 1 ar
efter diagnos.

Gemensamma kvalitetsindikatorer for samtliga delregister i Blodcancerregist-

ret

+ Andel patienter registrerade i INCA inom 3 manader. Malvéarde >70%.

+ Andel patienter registrerade i INCA inom 12 manader. Malvarde >95%.
| Figur 59-60 ses andel inrapporterade fall i MDS-registret vid dessa tva tidpunkter fér aren 2016-2018.
Endast 15% hade anmalts inom 3 manader och 58% inom 12 manader. Inrapporteringshastigheten har

inte 0kat under senare ar. Det &r tydligt att det finns en betydande tidsmassig eftersldpning nar det gal-
ler anmalan till registret.
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Figur 59. Andel patienter av MDS och MDS/MPN registrerade i INCA inom 3 manader (malvarde 70%), diagnosar 2016-2018.
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Figur 60. Andel patienter av MDS och MDS/MPN registrerade i INCA inom 12 manader (malvérde 95%), diagnosar 2016-2018.

Vantetider

Ledtider vid MDS &r svarvarderade i jamforelse med ledtider vid en del andra blodsjukdomar. Vid MDS
kravs ofta en observationstid och flera benmargsprov innan definitiv diagnos kan stéllas. Det ar dess-
utom ofta inte brattom att starta behandling sdsom fallet &r vid t.ex. akuta leukemier. Vi har darfor fo-
kuserat pa ledtider som rér hur snabbt patienter med misstankt MDS far ett forsta besok vid kliniker
som utreder MDS. Ledtider inkluderades for MDS- registret 2015.

+ Nar skrevs remiss till inrapporterande enhet?

« Nar skedde forsta patientbesok pa inrapporterande enhet?

Antal dagar mellan att remiss skrevs till forsta besok for utredning illustreras fér dren 2016-218 i Figur
61 for de olika regionerna. For ar 2018 var vantetiden i median 23 dagar.
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Figur 61. Antal dagar mellan nar remiss skrevs och forsta besok hos specialist, per sjukvardsregion, diagnosar 2016-2018.

Slutsatser och planering av fortsatt registerarbete

Tackningsgraden for anmalan till registret nar slutligen mycket hoga siffror men med viss tidsméssig
efterslapning. Nu liksom i tidigare rapporter har vi darfor kunna presentera valid data vad galler patient-
och sjukdomskaraktéristika vid diagnos samt éverlevnad. Med tanke pa att uppféljningar endast finns
for patienter med diagnosar 2012 och senare samt att tdckningsgraden for 1-ars uppfdljningen varit
I14g, har registret inte tidigare kunnat presentera robust data vad géller t.ex. given behandling. Gladjan-
de nog har tackningsgraden for 1-arsuppféljning kraftigt 6kat och nar nu 91% for patienter med diagno-
sar 2012-2017. Detta medfor att registret nu borjar fa in tillrdcklig méangd data for att analysera given
behandling och regionala variationer av lakemedelsanvandning och transplantation. Nar ytterligare
uppféljningsdata inkommit planeras mer detaljerade analyser men redan nu kan vi konstatera att det
verkar finns en tendens till skillnad mellan regioner vad galler andel transplanterade patienter.

Cytogenetisk analys &r viktig for diagnos och prognos av MDS och MDS/MPN och &r en av kvalitetsin-
dikatorerna for registret. Andel patienter med utférd cytogenetik har 6kat under aren och enstaka regi-
on uppnar nu malet >90%, det ses dock en relativt stor regional variation. Cytogenetisk undersokning
krévs i sin tur for att kunna berékna risk-score fér MDS och KMML, saledes finns det dven en variation
mellan regioner hur ofta patienterna kan riskklassificeras. Prognostiska scores &r av stor betydelse
for att vagleda om behandlingsval som t.ex. transplantation. Nytt for denna rapport &r att dven risk-
klassificering enligt CPSS beraknats och presenteras for patienter med KMML.
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Under 2020 har anmalnings-och uppfoljningsformular uppdaterats. Bland annat kan nu detaljerad mu-
tationsdata fran sekvensering rapporteras. Mutationer har under senaste aren fatt stor klinisk bety-
delse for att diagnosticera MDS men har &ven inverkan pa prognos. For KMML finns redan mutationer
tillagda i riskklassificering ("CPSS molecular”) som fr.o.m. 2020 kan berédknas i MDS-registret. Fér MDS
forvantas inom snar framtid ett vedertaget scoresystem dar mutationsdata inkluderas vara klart. Ut-
ford mutationsanalys pa patienter < 75 ar har nu lagts till som kvalitetsindikator. Andra genomférda
uppdateringar i formularen ar mer detaljerad rapportering av comorbiditet samt fragor om huruvida
MDS-sjukdomen bedoms var arftlig.

Data fran MDS-registret konfirmerar att MDS &r en allvarlig sjukdom, endast cirka halften av patienter-
na med "hogrisk-MDS” lever efter 1 &r. Trots 6kad anvandning av allogen stamcellstransplantation och
hypometylerande behandling under senare ar visar data fran tva olika tidsperioder ingen s&kerstalld
statistiskt sett forbattrad éverlevnad dven om en tendens till detta finns, f.a for MDS/MPN. Det ar ange-
laget med nya typer av behandlingar for denna patientgrupp samt att patienter som inte ar aktuella for
eller inte svarar pa géngse behandlingar om majligt deltar i kliniska studier.

Under inlogg i INCA finns rapportmallar som ger online-rapportering sa att varje enskild klinik kan se
resultat av kvalitetsindikatorer och annan aktuell data fran MDS-registret. Jamférelse kan ske mellan
regionens resultat och hela landets. Utdatafunktionen "Koll pa laget” finns nu ocksa for MDS-registret
dar inrapportérer och huvudman snabbt kan f& en 6verblick av egna data jamfort med regionens och
rikets. Under hésten 2020 implementeras &dven en interaktiv rapport med deskriptiv data fran MDS-
registret utan att inlogg i INCA kravs, denna uppdateras 2 ganger arligen.

Fortsatt registerarbete;
« Oversyn och validering av de férdndringar som utférdes i anmalan-och uppféljningsformuléren
under 2020. Eventuell smarre justeringar 2021 med t.ex. tillagg av nya lakemedel.

+ Uppfoljning och validering av "Interaktiv rapport” och "Koll pa laget” som implementeras hosten
2020.

+ Leverera data till "Vard i siffror”.

« Oversyn av datakvaliteoch 6ka antal logiska kontroller vid inrapportering
+ Fortsatt arbete for att forsoka oka inrapporteringshastigheten

+ Ny oversyn av kvalitetsindikatorer

« Forskning utgdende fran databasen MDSBaSe dér data fran MDS-registret lankats med ett flertal
register pa Socialstyrelsen och SCB.
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Forskning utgaende fran MDS-registret

Planerade projekt;

« Flera epidemiologisk projekt utgdende fran MDSBaSe

« Planer finns dven for gemensamma nordiska epidemiologiska projekt utgdende fran MDS-register,
f.a samarbete med Danmark dar populationsbaserat MDS-register finns.

- | ett pagaende internationellt samarbete for att utveckla score-system dar dven mutationsstatus
ingar ("IPSS-R molecular”) har data fran MDS-registret anvénts tillsammans med biobanksdata
fran svenska MDS-biobanken.
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