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Forord

Norsk narkolepsiregister er opprettet pa oppfordring fra Helse- og
omsorgsdepartementet som en del av satsingen pa fagomradet etter svineinfluensa
(H1IN1)-pandemien og Pandemrix-vaksinasjonen i Norge. Registerets formal er a
overvake forekomsten av og beskrive utviklingsforlgp og kvaliteten av diagnostisering,
behandling og psykososiale hjelpetilbud for narkolepsi og relaterte CNS-hypersomnier i
Norge.

Det er en stor glede for oss 4 nd kunne presentere denne fgrste arsrapporten fra Norsk
narkolepsiregister (NNR).

H1N1-pandemien og Pandemrix-vaksinasjonene i 2009/10 ble etterfulgt av en kraftig
gkning av antall narkolepsitilfeller i Norge og andre land. Parallelt med at registeret ble
etablertble det opprettet et nasjonalt oppfglgings- og forskningsprosjekt kalt «Fenotype
og patogenese ved narkolepsi etter HIN1-vaksinasjon i Norge» ved Nasjonalt
kompetansesenter for nevroutviklingsforstyrrelser og hypersomnier (NevSom). Dette
prosjektet ble ogsa opprettet pa oppfordring av departementet med det formal a
individuelt fglge opp og hjelpe disse mange nye «post-H1N1»-narkolepsipasientene og
deres familier, samt prospektivt kartlegge sykdomskarakteristika, sykdomsarsaker og
annet knyttet til disse sykdomstilfellene av narkolepsi som startet etter
svineinfluensapandemien/vaksinasjonene. Pa grunn av denne situasjonen med flere
store arbeidsoppgaver besluttet vi a prioritere datainnsamling til registeret fra de
pasienter som har deltatt i oppfglgnings- og forskningsprosjektet, det vil si post-H1N1
narkolepsipasienter. Vi har derfor samlet inn samtykker til registeret parallelt med at
pasientene blitt fulgt opp i prosjektet, og pasientdata har blitt samlet inn og validert av
prosjektets ansatte og deretter overfgrt til registret. Denne fremgangsmaten for
datainnsamling til registeret medfgrer at nesten alle pasienter som er inkludert i
registeret per nd, har sykdomsdebut i 2009 eller senere.

Registerets database har siden den ble opprettet veert gjennomarbeidet og oppgradert
til den naveaerende registerdatabasen som vi tok i bruk i 2020. Denne fgrste arsrapporten
er derfor en oppsummering av flere drs informasjon og data fra de norske post-H1N1
narkolepsipasientene som har samtykket til & delta i registeret i arene 2015 til 2020.

Registrets fagrad ble etablert for noen ar siden, og man kan lese om medlemmene pa
neste side. Det er en stor styrke for videre drift & ha sa dyktige medlemmer i fagradet,
fordi registeret i arene som kommer skal videreutvikles i samrad med fagradet.

Vi vil takke alle narkolepsipasienter som har samtykket til a delta i registeret.
Pasientenes deltagelse er helt avgjgrende for a utvikle et godt og nyttig register. Vi vil
ogsa takke alle fagpersoner som hittil har bidratt til 8 opprette registret, blant dem Knut
H. Bronder, Egil Midtlyng, Kaare M. Gautvik og Yusman Kamaleri. En seerlig takk rettes til
Mona Morgenstierne Heier for hennes store arbeid med utvikling av de fgrste settene
med registervariabler og spgrreskjemaer. Takk ogsa til landets barneavdelinger og
nevrologiske avdelinger samt fastleger for assistanse med a skaffe journaldata, og takk
til Sgvnforeningen for stgtte og for innspill til registeret.



Registret er i sin startfase og det er mye som skal laeres og videreutvikles. Fordi registret
i hgy grad har synergi med, og bygger videre pa erfaringene fra NevSoms pagdende
oppleerings- og oppfalgningsprosjekt, ser vi positivt pa a fa et godt register opp a sta
innenfor en overskuelig fremtid. Det er vart hap at registret skal gi ny le&erdom om
hjernesykdommen narkolepsi og veere et viktig verktgy for a kunne tilby gode
helsetjenester til narkolepsipasientene i Norge nd og i fremtiden.

Vi hdper at denne fgrste arsrapporten blir nyttig a lese for bade pasienter, pargrende,
fagfolk og beslutningstakere i helse-Norge.

Oslo, 13. desember 2021

Stine Knudsen Heier Martin Aker
Leder for Norsk narkolepsiregister Seksjonsleder, NevSom



Fagrad for Norsk narkolepsiregister

Norsk narkolepsiregisters fagrad bestar av fagpersoner fra alle landets helseregioner,
fra Nasjonalt kompetansesenter for nevroutviklingsforstyrrelser og hypersomnier
(NevSom), fra Nasjonal kompetansetjeneste for sgvnsykdommer (SOVno), og en
brukerrepresentant fra Sgvnforeningen.

Det fgrste fagradsmgtet ble avholdt 17. januar 2017. Deretter gikk det noen ar uten
fagradsmgter. I den perioden har NevSom innhentet registersamtykker, samlet inn og
kvalitetssikret data, videreutviklet registerdatabasen, og fgrt inn dataene som
presenteres i denne rapporten. Et nytt fagradsmgte ble avholdt 22. oktober 2021.

De viktigste sakene pa mgtet hgsten 2021 var a gjennomga utkastet til arsrapporten,
diskutere videreutvikling av registrets variabler for farstegangsregistrering og videre
oppfelging, diskutere hva som er gode kvalitetsindikatorer for
narkolepsipasientgruppen, og hvordan arbeide med pasientrapporterte data.

Fagradet bestar av fglgende personer:

Havard Skeidsvoll (SOVno)

Marit Aschehoug (Sgvnforeningen)

Kaare M Gautvik (Oslo universitetssykehus, prof. emeritus)
Kristian B. Nilsen (Oslo universitetssykehus)

Nils Olav Aanonsen (Oslo universitetssykehus)

Martin Heier (Helse Sgr-@st RHF)*

Karin Abeler (Helse Nord RHF)

Guttorm Eldgen (Helse Midt RHF)

Michaela Gjerstad (Helse Vest RHF)

* Martin Heier er nytt medlem, erstatter Josef Soosai.

Geir Slapg (Norsk Nevrologisk Forening) og Mona Morgenstierne Heier (Oslo
universitetssykehus) har i 2021 gnsket a tre ut av fagradet.



Forkortelser

EDS: ekstrem sgvnighet pa dagtid/ekstrem dagtidstrgtthet (engelsk: Excessive Daytime
Sleepiness)

ESS: Epworth sgvninghetsskar

CNS-hypersomnier: CNS: engelsk: Central Nervous System = pad norsk:
sentralnervesystemet (dvs.hjernen m/ tilhgrende strukturer)

MSLT: multippel sgvnlatenstest (engelsk: Multiple Sleep Latency Test)
MSLT-sl: gjennomsnittlig sgvnlatens fra multippel sgvnlatenstest

NEVSOM: Nasjonalt kompetansesenter for nevroutviklingsforstyrrelser og
hypersomnier

OUS: Oslo universitetssykehus HF (HF=helseforetak)

NT1: narkolepsi type 1

NT2: narkolepsi type 2

PSG: polysomnografi

REM-sgvn: hurtig gyebevegelse-sgvn (engelsk: Rapid Eye Movement sleep)

RHF: regionalt helseforetak

SOREM: REM-sgvn innen 15 minutter etter innsovning (engelsk: Sleep Onset REM-sleep)
SYSVAK: nasjonalt vaksinasjonsregister

ICSD-3: International Classification of Sleep Disorders, 3 utgave [1]



Metode for fangst av data

Norsk narkolepsiregister er et medisinsk kvalitetsregister som er utviklet ved Nasjonalt
kompetansesenter for nevroutviklingsforstyrrelser og hypersomnier (NevSom) ved Oslo
universitetssykehus HF (OUS). Databasen som brukes er Medinsight. Alle data som per
2021 er lagt inn i registret er innsamlet mens pasientene deltok i NevSoms nasjonale
oppleerings- og oppfalgningsprosjekt «Fenotype og patogenese ved narkolepsi etter
H1N1-vaksinasjon i Norge» som er initiert av Helse- og omsorgsdepartementet. NevSom
har kvalitetssikret data og fgrt dataene inn i Norsk narkolepsiregister for de pasientene
som har samtykket til dette.

Innsamling av legerapporterte data og pasientrapporterte data til registret startet i
februar 2015. Registeret er som nevnt samtykkebasert og registersamtykkene ble utdelt
underveis til projektdeltakerne fra og med mai 2017 og til dags dato. Registersamtykker
til pasientene som ble inkludert i prosjektet fra februar 2015 til april 2017 ble sendt ut
per postilgpet forsommeren 2021. P4 den maten har alle projektdeltakerne na ogsa fatt
tilbud om a delta i registret. | midten av 2021 var 80 av 148 inkludert i registeret (se
figur 1). I tillegg til disse 80 pasientene har ytterligere 31 projektpasienter samtykket til
a delta i registeret.. Som fglge av kapasitetsbegrensninger og pandemirelaterte
utfordringer vil data fra disse 31 pasientene fgrst bli inntastet og inkludert i neste
arsrapport. Arsrapporten for 2021 er derfor basert pa de fgrste 80 register-inkluderte
pasientene med diagnosen narkolepsi.

Figur 1: Innsamlingsar for data om de 80 narkolepsipasientene som er inkludert i denne
rapporten.
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Diagnosevalidering i henhold til internasjonale Kriterier
Diagnosen narkolepsi inndeles i narkolepsi type 1 (NT1) og narkolepsi type 2 (NT2).
Alle de 80 pasientene i registeret hadde i fgrste omgang fatt stilt sin diagnose enten av
behandlende lege i spesialisthelsetjenesten (barn var diagnostisert av barnelege og
voksne av nevrolog) og/eller pasienten hadde fatt malt lav hypokretin-1-verdi i
spinalvaesken i forkant av deltakelsen i oppfalgningsprosjektet ved NevSom.

Lav hypokretin-1-verdi i spinalveesken er ensbetydende med diagnosen NT1 (se tabell
1). Analyser av hypokretin-1 i spinalveesken utfgres i Norge kun av Hormonlaboratoriet
ved Oslo universitetssykehus. NevSoms oppfglgingsprosjekt har REK-dispensasjon fra
taushetsplikten til & fa opplysninger om hypokretin-1-navnelistene.

Diagnosen ble deretter ytterligere validert og verifisert av NevSoms overlege, nevrolog
og sertifisert ekspert i sgvnmedisin Stine Knudsen Heier etter gjeldende kriterier
oppfart i «International Classification of Sleep Disorders, 3 utgave» (ICSD-3, se tabell

1)[1].

Tabell 1: Diagnostiske kriterier for NT1 i henhold til ICSD-3

Kriterium A og enten B1 eller B2 ma vaere innfridd for a sette diagnose NT1

A. Minst tre maneder med daglige perioder med uimotstaelig sgvntrang eller
sgvnanfall

B. Forekomst av et eller begge fglgende kriterier:
1. Katapleksi og positive funn pa MSLT, dvs. gjennomsnittlig innsovningstid < 8
minutter og to eller flere SOREM-perioder
2. Hypokretin-1-niva i spinalvaesken lavere enn 1/3 av gjennomsnittsverdien
malt i normalbefolkningen (i Norge er det < 150 pg/ml)

NT1 = narkolepsi type 1; ICSD-3 = International Classification of Sleep Disorders, 3.
utgave; MSLT = multippel sgvnlatenstest; SOREM = REM-sgvn innen 15 minutter etter
innsovning

Alle de 80 pasientene oppfylte ICSD-3 -kriteriene for diagnosen NT1. For 76 av de 80
(95 %) ble diagnosen bekreftet med funn av hypokretinmangel, det vil si at hypokretin-
1-nivaet i spinalvaesken er lavere enn 150 pg/ml [2,3]. Tabell 2 (neste side) viser data
for diagnosevalideringen i kohorten.



Tabell 2: Alle pasientene innfrir de internasjonale ICSD-3 Kkriteriene for narkolepsi type
1, det vil si kriterium A og enten B1 eller B2

Antall A B1 B2
Hypokretin-1
Ekstrem Katapleksi MSLT-sl < 2 esl(l)el:Eﬂl\:re niva i
dagtidstrgtthet P 8.0 [min]* . % spinalvasken
perioder
[pg/ml]
59 ja ja Ja ja <118
8 ja ja Ja ja <85
2 ja nei Ja ja <120
4 ja ja nei ja <77
2 ja ja ja nei <40
4 ja ja ja ja ikke utfgrt
1 Ja** ja ikke utfgrt ikke utfgrt <40

MSLT-sl = gjennomsnittlig sgvnlatenstid fra multippel sgvnlatenstest; SOREM = REM
sgvn innen 15 minutter etter innsovning; PSG = polysomnografi

*data fra validerings PSG/MSLT undersgkelser
**én var ikke umedisinert ved inklusjon, men beskrev uimotstaelig sgvntrang ogsa nar

hun brukte natriumoksybat




Resultater

Demografi

Oppsummert statistikk per august 2021

Tabell 3: Oppsummert statistikk per august 2021

2015-2020 %

Antall inkluderte pasienter med sikker narkolepsidiagnose 80 100
Antall med diagnosen narkolepsi type 1 80 100
Antall kvinner 49 61
Median alder ved inklusjon (ar) 21

Antall barn (< 18.0 ar) ved inklusjon 28 35
Median alder ved sykdomsdebut (ar) 14

Antall barn (< 18.0 ar) ved sykdomsdebut 53 66
Median alder ved diagnosetidspunkt (ar) 18

Antall som har fatt malt hypokretin i spinalvaeske 76 95
Antall som har positive funn pa MSLT og PSG registreringene* 72 90
Antall som er HIN1-vaksinert med Pandemrix™ vaksinen** 66 83

MSLT = multippel sgvnlatenstest; PSG = polysomnografi; SOREM = REM sgvn innen 15

minutter etter innsovning

*positive funn pa MSLT og PSG innebzerer < 8.0 minutters gjennomsnittlig
innsovningstid pa MSLT og to eller flere SOREM perioder til sammen fra MSLT og PSG;

**inkludert i dette antallet er ogsa to stykker som ikke star oppfert i det nasjonale

vaksinasjonsregisteret (SYSVAK), men som hevder at de ble vaksinert enten pa

arbeidsplassen eller som elev i grunnskolen
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Alder ved sykdomsdebut, ved diagnose og ved inklusjon i oppfglgingsprosjektet

Flertallet av pasientene i gruppen fikk sine fgrste symptomer pa narkolepsi innen
utgangen av 2010 (figur 2).

Median alder ved sykdomsdebut var 14 ar; yngste pasient var 4,5 ar ved sykdomsdebut
og den eldste var 54 ar. 53 personer (66 %) var 18 ar eller yngre da de fikk symptomer
pa narkolepsi (se figur 3 og figur 4). Median alder ved diagnosetidspunkt var 18 ar (se
figur 5).

Ved tidspunkt for datainnsamling til registeret var median alder 21 ar; yngste pasient
inkludert var 8.3 ar og den eldste var 62 ar (se figur 6). 28 personer (35 %) var 18 ar
eller yngre ved dato for inklusjon.

Figur 2: Fordeling av arstall for sykdomsdebut i kohorten
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Figur 3: Aldersfordeling ved sykdomsdebut visti 10-ars intervall
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Figur 4: Aldersfordeling ved sykdomsdebut gruppert etter barn, ungdom og voksne

® Barn (0-12 ar)
m Ungdom (> 12-18 ar)

m Voksne (> 18 ar)

e

Figur 5: Aldersfordeling ved diagnose visti 10-ars intervall
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Figur 6: Alder ved datainnsamling til register, visti 10-ars intervall
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Tidsperiode fra H1N1-vaksinasjon med Pandemrix™ til sykdomsdebut

I Norge ble vaksinasjon mot influensa A(H1N1)-viruset (svineinfluensaviruset) utfgrt i
perioden fra oktober 2009 til mars 2010 (https://legemiddelverket.no/nyheter/
bivirkninger-av-vaksiner-hva-lerte-vi-av-pandemien-i-2009). I det nasjonale
vaksineregisteret (SYSVAK) star 64 av 80 pasienter oppfgrt med vaksinasjonsdato for
H1N1-vaksinen Pandemrix™ (PANO02). Blant disse ble 29 vaksinert i november 2009 og
35idesember 2009. To av de inkluderte pasientene hadde sykdomsdebut fgr HIN1-
vaksinasjonen (sykdomsdebut henholdsvis 5,5 maneder og 5 ar fgr vaksinasjon), og er
ekskludert fra nedenstdende beregninger av tid fra vaksinasjon til sykdomsdebut. To
pasienter som ikke star oppfgrt i SYSVAK, men som forteller at de ble vaksinert pa
arbeidsplassen eller pa skolen, er heller ikke inkludert i beregningene fordi det mangler
eksakt vaksinasjonsdato for disse.

Tabell 4 og figur 7 viser tidsperioden fra vaksinasjon til sykdomsdebut for de 62
pasientene med vaksinasjonsdato etter sykdomsdebut. De fleste pasientene (44/62)
hadde sykdomsdebut innenfor de fgrste 1 %2 ar etter vaksinasjon og 47 av 62 innenfor
de fgrste 2 arene. 15 av 62 hadde sykdomsdebut mer enn 2 ar etter
vaksinasjonstidspunktet.

Tabell 4: Tid fra HIN1-vaksinasjon med Pandemrix™ til sykdomsdebut

Antall* | Gjennomsnitt | Minimum | Median | Maksimum

Maneder 62 20 0 9 126

9

Ar 62 1.6 0 0.75 10.5

*to pasienter som ikke oppfgrt i SYSVAK og to med sykdomsdebut fgr vaksinasjon er
ekskludert
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Figur 7: Tid fra H1N1-vaksinasjon med Pandemrix™ til sykdomsdebut for 62* pasienter
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Fordeling pa regionalt helseforetak (RHF)
Figur 8: Antall pasienter per 100.000 innbygger, fordelt pa helseregion.
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Innbyggertallene er hentet fra statistisk sentralbyra, inngangen av 4. kvartal 2020. Den totale norske

befolkningen var da: 5.384.576
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Forekomst av kliniske narkolepsisymptomer
Ekstrem sgvnighet pa dagstid

Et sentralt symptom ved narkolepsi er den ekstreme sgvnigheten pa dagtid (engelsk:
excessive daytime sleepiness). Pasientene kan oppleve a ha en uimotstaelig trang til a
sove eller legge seg ned for a ta en lur, eller at de rammes av sgvnanfall. Graden av
subjektiv dagtidstrgtthet i registret er malt ved det validerte spgrreskjemaet: «<Epworth
sgvnighetsskala» (ESS)[4]. ESS beskriver atte dagligdagse situasjoner, og pasientene skal
beskrive pa en skala fra 0 til 3 hvor sannsynlig det er at han/hun sovner eller dgser av i
den gitte situasjonen. Maksskar er 24 poeng. Et skar fra 11 og hgyere brukes som
indikasjon pa sikker gkt dagtidstrgtthet. Gjennomsnittlig ESS-skar for kohorten i
umedisinert tilstand, var 18 (se tabell 5), noe som er en veldig hgy skar og pa lik linje
med det man ser i andre lands NT1-kohorter [5]. Figur 9 viser fordelingen av ESS-
skdrene i registerets pasientgruppe.

Tabell 5: Skar pa Epworth sgvnighetsskala i umedisinert tilstand

Antall* | Gjennomsnitt | Minimum | Median | Maksimum

ESS skar 79 18 8 18 24

ESS = Epworth sgvnighetsskala

*én pasient var ikke medisinfri (tabell 2)

Figur 9: Fordeling av skar fra Epworth sgvnighetsskala for 79* pasienter
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X-aksen viser fordelingen av skdrene. Maks skar er 24. Ingen pasienter skaret lavere enn
8.

*én pasient var ikke medisinfri (tabell 2)
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Katapleksi, sgvnrelaterte hallusinasjoner og sgvnparalyse

Andre karakteristiske narkolepsisymptomer er de sakalte dissosierte rapid eye
movement (REM)-sgvns-symptomer. REM-sgvn er drgmmesgvn, og man er normalt sett
lammet i musklene mens man drgmmer.

Dissosierte REM-sgvns-symptomer er drgmmelignende opplevelser og lammelser i
overgangen mellom sgvn og vakenhet og i vaken tilstand pa dagtid: katapleksi
(forbigdende muskelsvakhet eller muskellammelse ofte utlgst av emosjoner/ fglelser),
hallusinasjoner (i forbindelse med innsovning (hypnagoge) eller oppvakning
(hypnapompe)) og sgvnparalyse (i forbindelse med innsovning eller oppvakning).

Forekomsten av disse symptomene i registerets narkolepsi-kohort er identifisert
gjennom en norsk versjon av det validerte spgrreskjemaet: «Stanford spgrreskjema om
sgvn» [6] samt semistrukturerte intervjuer som er spesifikt rettet inn mot
sgvnforstyrrelser og narkolepsisymptomer. Fordelingen av symptomene er vist i figur
10. Alle de 80 inkluderte NT1-pasientene har opplevd minst ett av disse symptomene
minst en gang i livet, og majoriteten har opplevd to eller alle tre dissosierte REM-sgvns-
symptomer.

Figur 10: Forekomst av katapleksi, sgvnrelaterte hypnagoge hallusinasjoner og
sgvnrelatert sgvnparalyse minst én gang i livet
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Resultat fra polysomnografi (PSG) og multippel sgvnlatenstest (MSLT)

Symptomet dagtidstrgtthet skal ifglge de internasjonale diagnosekriterier ogsa males
objektivt. Dette gjgres som gjennomsnittlig innsovningstid malt med en sakalt multippel
sgvnlatenstest (MSLT) (se diagnosekriterier i tabell 1). Tabell 6 og figur 11 viser
resultatene fra registerkohortens valideringssgvntester utfgrt ved NevSom. Validerings-
MSLTene har den fordel at de er utfgrt pA samme mate, med samme utstyr og i
umedisinert tilstand for alle pasientene. Det betyr at de er direkte sammenlignbare.
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Diagnostisk positive funn fra MSLT-ene er gjennomsnittlig innsovningstid < 8 minutter
og REM sgvn innen 15 minutter etter innsovning (SOREM) pa = 2 av deltestene. Dersom
polysomnografien (PSG) utfgrt natten fgr MSLT-en ogsa viser SOREM skal denne telles
med i totalt antall SOREM-perioder.

Registerets NT1-gruppe hadde en gjennomsnittlig sgvnlatens pa 2.8 minutter, noe som
er uttrykk for ekstrem sgvnighet. Dette er pd samme niva som utenlandske NT1-grupper

5].

Tabell 6: Gjennomsnittlig innsovningstid pa MSLT og antall SOREM-perioder for
umedisinerte pasienter

Antall* | Gjennomsnitt | Minimum | Median | Maksimum
Inn.sovningstid MSLT 79 28 0.1 29 16
(minutt)
SOREM; kun MSLT 79 43 0 5 c
(antall)
SOREM; MSLT + PSG 79 48 0 5 6
(antall)

MSLT = multippel sgvnlatenstest; PSG = polysomnografi; SOREM = REM-sgvn innen 15
minutter etter innsovning

*én pasient har ikke utfgrt sgvntest (tabell 2)

Figur 11: Antall SOREM-perioder fra MSLT og PSG sammenlagt for 79* umedisinerte
pasienter
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*én pasient har ikke utfgrt sgvntest (tabell 2)
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Hypokretin i spinalvaesken

Lavt hypokretinniva i spinalveesken (<150 pg/ml i Norge) utgjgr et av
diagnosekriteriene (kriterium B2, se tabell 1) for NT1. I den norske registergruppen er
hypokretinnivdet malt for 76 /80 (95 %) pasienter. For 5 av disse 76 pasienter var det
ikke angitt en eksakt verdi, kun at nivaet er lavere enn 150 pg/ml. De 71/76 prgvene
med eksakt verdi for hypokretinnivaet er alle lavere enn 150 pg/ml, det vil si at alle er
lavere enn den diagnostiske grensen. 50 pasienter har umalelig lavt hypokretinniva, det
vil si lavere enn analysemetodens minimumsniva, som er 40 pg/ml. Fordelingen er vist i
figur 12.

Figur 12: Hypokretin-1 i spinalveaesken for 76* pasienter

M < 40 pg/ml
H 40-150 pg/ml
 Lav (eksakt verdi ikke tilgjengelig)

Ikke malt

*fire pasienter har ikke malt hypokretin-1 nivaet (tabell 2)

Diagnostisk forsinkelse

Diagnostisk forsinkelse er tidsperioden (antall ar) fra debut av den ekstreme
sgvnigheten og/eller katapleksi til diagnosen blir satt. Informasjon om diagnosear
mangler for 8 pasienter, det vil si at det inngdr 72 pasienter i oversiktene vist i tabell 7
og figur 13.

Tabell 7: Diagnostisk forsinkelse, det vil si antall ar fra symptomdebut til diagnosen NT1
ble gitt

Antall F9r51.nke}se Minimum | Median | Maksimum
personer | gj.snitt (ar)
Dolagnostlsk forsinkelse 72 36 0 4 9
(ar)

*informasjon om diagnosedr mangler for 8 pasienter
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Figur 13: Diagnostisk forsinkelse vist i antall ar for 72* pasienter
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*Informasjon om diagnosear mangler for 8 pasienter

Medisinsk oppfelging

Figur 14 viser hvilke faggrupper som ivaretar pasientenes medisinske oppfglging.

Figur 14: Oppfelgende faggruppe og instans
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Medikamentell behandling

Pasientene ble i varierende grad behandlet med sentralstimulerende legemidler (typisk;
metylfenidat, modafinil og amfetaminer) rettet mot den ekstreme sgvnigheten,
antikataplektiske legemidler (typisk: venlafaxin, klomipramin og imipramin) mot
katapleksi og de andre REM-sg@vns dissosierte symptomene, samt natriumoksybat
(Xyrem) som har effekt pa alle symptomene ved NT1, inkludert den fragmentert
nattesgvnen som NT1-pasientene ofte lider av.

Ved tidspunkt for datainnsamling fikk 69 av 80 pasienter medikamentell
narkolepsibehandling. Figur 15 viser type legemiddel disse fikk, inndelt i
medisinkategorier. Det er ogsa angitt om de ble behandlet med kun ett legemiddel
(monoterapi) eller kombinasjon av flere legemidler (kombinasjonsbehandling). Elleve
pasienter fikk ingen medikamenter for sin narkolepsi.

Nesten alle (68/69) medisinerte pasienter fikk sentralstimulerende medikamenter for
sgvnighet pa dagtid enten i monoterapi eller kombinasjonsbehandling, mens en lavere
andel (25/69) pasienter fikk antikataplektisk behandling (17 fikk venlafaxin,
klomipramin eller imipramin; 12 fikk natriumoksybat). Til sammenligning hadde 67 av
de 69 symptomet katapleksi, og 58 av 69 hadde andre dissosierte REM-sgvns-
symptomer (hallusinasjoner eller sgvnparalyse). Det vil si at 63 % av kohorten med
katapleksi og andre REM-sg@vns dissosierte symptomer hadde ikke medikamentell
behandling for disse symptomene.

Figur 15: Medikamentell behandling ved tidspunkt for datainnsamling.
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Kategorien «sentralstimulantia» inneholder legemidlene modafinil, metylfenidat og
amfetaminer, og kategorien «antikataplektika» inneholder legemidlene venlafaxin,
klomipramin og imipramin. Natriumoksybat (Xyrem) har ogsa antikataplektisk
virkning, men er satt i egen kategori fordi legemidlet har innvirkning pa flere forskjellige
symptomer ved narkolepsi, inkludert ogsa sgvnighet, konsentrasjon og fragmentert
nattesgvn.
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Arbeidsstatus, sysselsetting og mottak av gkonomiske ytelser

Figur 16: Arbeidsstatus, sysselsetting og mottak av gkonomiske ytelser*
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Oppsummering
Denne rapporten inneholder registerdata for 80 norske pasienter med sikker diagnose
narkolepsi type 1 (NT1).

Likt som i andre lands NT1-kohorter [5] var det i denne gruppen langt flere barn og
ungdommer (< 20 ar) (71 %) enn voksne pasienter (29 %) ved sykdomsdebut, mens ved
diagnosetidspunktet var dette endret til 63 % barn og ungdommer (< 20 ar) og 37 %
voksne. Det er derfor viktig 8 bemerke at selv om den typiske norske
narkolepsipasienten er et barn eller en ungdom/ung voksen nar de fgrste symptomene
oppstar, sa kan ogsa voksne fa narkolepsi. Videre ses at narkolepsi fortsatt er en sykdom
med betraktelig diagnostisk forsinkelse. Pasientene diagnostiseres i gjennomsnitt
naermere fire ar etter symptomdebut, og noen av registerets pasienter fgrst opp til ni ar
etter at sykdommen startet.

Registeret gir god oversikt over det typiske symptombildet, alvorlighetsgrad og
oppfyllelse av de diagnostiske kriterier for NT1, med funn som er sammenlignbare med
det man finner i andre land [5]. Narkolepsi er regnet som en alvorlig sykdom med stor
innvirkning pa pasienten, pasientens familie og samfunnet [7-9]. Registeret viser at
narkolepsi i Norge — som i andre land - kjennetegnes av hgy alvorlighetsgrad.
Sammenholdt med at over halvparten av pasientene er studenter eller skoleelever, blir
det viktig a fglge opp utviklingen av symptomer og alvorlighetsgrad for pasientene, samt
hvordan de gjennomfgrer utdanning og arbeidsliv videre.
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Hva angdr medisinsk behandling sa er den ekstreme sgvnigheten det symptomet
pasientene hyppigst og mest intensivt far medikamentell behandling for. I motsetning til
dette bemerkes det at katapleksi og de andre REM-assosierte symptomene, som er
hyppige symptomer i gruppen, kun i beskjeden grad er medikamentelt behandlet. Det
bemerkes at 11 pasienter (14 %) var medikamentelt helt ubehandlet. Det bemerkes
ogsa at kun et fatall pasienter (15 %) var i behandling med legemidlet natriumoksybat
(Xyrem®), som er kjent for a veere en god kombinasjonsbehandling med
sentralstimulantia, og som gir synergistisk effekt overfor blant annet sgvnighet og
konsentrasjonsevne pa dagtid samt bedrer fragmentert nattesgvn, katapleksi og
dissosierte REM-symptomer. Natriumoksybat er i trad med dette i en ny europeisk
retningslinje for behandling av narkolepsi (European guideline and expert statements
on the management of narcolepsy in children and adults)[10] anbefalt som
farstelinjebehandling ved narkolepsi med symptomer utover dagtidssgvnighet. [
NevroNEL [11], som er den norske elektroniske legehandboken for nevrologiske
sykdommer, anbefales ogsa medikamentell behandling i henhold til de nye europeiske
retningslinjene. Det blir derfor viktig i drene fremover a fglge utviklingen i behandlingen
av pasientene.

Registeret har forelgpig sparsom informasjon om ikke-medikamentell behandling og om
tverrfaglig behandling, men det er et fremtidig mal at ogsa denne delen av
narkolepsibehandlingen skal kunne belyses via registeret.

Det er pa det navaerende tidspunkt ikke mulig a se pa forskjeller i behandling,
oppfelgning samt prevalens i de forskjellige helseregioner, fordi gruppestgrrelsen
fortsatt er under utvikling.

Videreutvikling av registeret

Siden registeret kun nylig er tatt i bruk i sin ndvaerende form, er det mange omrader
som man fortsatt ma jobbe med for a utvikle og forbedre registerets kvalitet, dets
innhold og datatekniske lgsninger. Dette vil gjgres internt i registergruppen og i samrad
med fagradet.

[ samrdd med fagradet vil registergruppen ogsa i det videre arbeidet velge ut noen fa
viktige kvalitetsindikatorer, samt legge til pasientrapporterte resultat- og erfaringsmal. I
farste omgang pasientrapporterte utfallsmal: PROM (Patient related outcome
measures), som handler om livskvalitet og fungering i hverdagslivet.

Oppfelgingsdata er ogsa et viktig satsingsomrade.

Nar det er oppnadd tilstrekkelig oversikt og erfaring med post-H1N1-
narkolepsipopulasjonen, er det registerets visjon pa sikt d inkludere pre-H1N1-
narkolepsi og beslektede CNS-hypersomnier i Norge.

Forskningsprosjekter tilknyttet registeret

Det er forsket pa data fra pasientgruppen via prosjektet «Fenotype og patogenese ved
narkolepsi etter HIN1-vaksinasjon i Norge», og flere artikler er publisert (se NevSoms
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hjemmeside for publikasjonsliste [12]). Forelgpig er det ingen forskningsprosjekter
knyttet direkte til registerdata i den form de foreligger i registeret, men det er gnskelig
at deti de kommende arene, i takt med et mer etablert og komplett register, ogsa
defineres relevante registerprosjekter.

Formidling av resultater

Vi vil formidle resultatene fra registeret som er vist i denne arsrapporten tilbake til
pasientene som har deltatt og til relevante fagpersoner ved a sende en papirutgave av
rapporten til alle de inkluderte pasientene og til landets nevrologiske avdelinger og
barneavdelinger. Dette i henhold til vanlig god registerpraksis, og i henhold til gjeldende
veiledere for medisinske kvalitetsregistre.

Resultater vil ogsa bli formidlet til fagmiljgene via NevSoms fagnettverk for narkolepsi
og CNS-hypersomnier. Vi vil dessuten formidle resultatene til den gvrige
pasientgruppen via NevSoms nettsider, NevSoms nyhetsbrev og Sgvnforeningen.

Vivil i tillegg sende rapporten til Helse- og omsorgsdepartementet, Helsedirektoratet, og
fagdirektgrene ved landets fire regionale helseforetak.
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