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Forord

Norsk vaskulittregister & biobank (NorVas) er et nasjonalt kvalitetsregister som har som mal a sikre
kvaliteten pa behandling som gis ved systemiske vaskulitter. Hvert sykehus skal derved kunne holde
oversikt over egne resultater og kunne sammenligne seg med landsgjennomsnittet. Malet er a sikre
kvalitet og enhetlig utredning, behandling og oppfaglging av pasienter med systemiske vaskulitter i hele
landet.

o Malgruppen er per 2021 pasienter over 16 ar med storkarsvaskulitt eller ANCA-assosiert vaskulitt
som fglges ved revmatologiske avdelinger i Norge. For @ bedre komplettheten i registerert, har
man per 27.10.21 valgt a ekskludere gvrige systemiske vaskulitter fra registeret inntil videre.

J Fagradet til NorVas bestar av sentrale personer tilknyttet fagmiljget fra alle helseregioner i
Norge, samt pasientrepresentant. Fagradet har det faglige ansvaret for registeret.
Dette innebaerer blant annet a definere hvordan registerdata skal bearbeides og presenteres, og
ta stilling til spknader om bruk av data til forskning.
Dataansvarlig er Universitetssykehuset Nord-Norge HF. Daglig ledelse er lagt til
Revmatologisk seksjon , avd for Nevrolog, Hud og Revmatologi, Universitetssykehuset Nord-
Norge HF.

NorVas- Registerbeskrivelse 3



Innholdsfortegnelse

Side
REGISTERBESKRIVELSE 5
Innledning 5
Bakgrunn 5
Formal 5
Malgruppe 6
Faglig design 7
Inklusjonskriterier 7
Eksklusjonskriterier 7
Endepunktsvariabler 7
Biobank 7
Datafangst 8
Rutiner for a ivareta registerets datakvalitet 8
Rutiner for datafangst/kontroller 8
Registeret skal veere samtykkebasert 8
Faglig forankring 9
Generell beskrivelse av registeret 9
Registerorganisering 10
Databehandlingsansvarlig 10
Databehandler 10
Faglig radgivningsgruppe 10
Daglig ledelse av registeret 10
IT-relatert personal og drift 10
Annen drift 10
Analyse og rapportering 10
Personvern/etikk 11
Referanser 12
Notater 13
Nasjonalt servicemiljg for medisinske kvalitetsregistre 14

4 NorVas - Registerbeskrivelse



REGISTERBESKRIVELSE

Innledning

Vaskulitt en samlebetegnelse pa tilstander hvor det finnes inflammasjon (betennelse) i blodarevegg.
Vaskulitter deles inn i ulike diagnoser basert pa hvilke typer av blodarer som er affisert, og pa type av be-
tennelsesreaksjon. Ved bodarebetennelsen vil organer som far blodforsyning av affiserte blodarer kunne
skades. Symptomene som oppstar vil avhenge av hvilke blodarer og organer som blir mest skadet.

Felles for alle vaskulitter er at det er sjeldne sykdommer (1-4), slik at erfaringsgrunnlaget for den enkelte
kliniker eller avdeling som behandler pasienter, kan vaere relativt lite. Sykdommene behandles ogsa av
mange ulike spesialister avhengig av hvilket organ som er mest affisert. Slik vil noen pasienter fglges i
generell indremedisin, andre av lungeleger eller ®NH leger, men de fleste blir fulgt av revmatologer og
nefrologer. Bade diagnostisk utredning og behandlingsopplegg varierer rundt om i landet og noen enhet-
lig behandlingsprotokoll finnes ikke. Sykdommene er alvorlige, med 2-4 ganger gkt dgdelighet i forhold
til generell befolking. Permanent nyresvikt sees hos ca. 20% av hovedgruppen av vaskulitter (de ANCA-
assosierte vaskulitter, se under) .

Fra 1987 har man ved Revmatologisk avd., Universitetssykehuset Nord-Norge, interessert seg spesielt for
vaskulitter, og avdelingen har hatt mange pasienter til behandling. 1 2002 ble Nord-Norsk Vaskulittregis-
ter opprettet. NorVas er etablert etter initiativ fra fagmiljget i revmatologi og nyremedisin. Man gnsker
en stgrre oversikt over vaskulitter i hele landet, med oversikt over forekomst, behandling og forlgp av
sykdommene, og eventuelle ulikheter i landet. Data vil bl.a. kunne danne grunnlag for forskning pa fore-
komst, hvilke behandlingsopplegg som fungere best, og forlgp av de ulike vaskulitter.

J Evaluere praksis mhp utredning, behandling, oppfalgning, resultater og sikkerhet for pasienter
med vaskulittsykdommer i Norge.

o Pa bakgrunn av registrerte data, bidra til malrettet kvalitetsforbedring bade lokalt og
nasjonalt.

J Dokumentere behandlingseffekt og komplikasjoner

J Gi oversikt over bruk av biologiske legemidler ved vaskulitter
o Gi data pa effekt og komplikasjoner ftil slik behandling
o Gi oversikt over bruken av biologiske legemidler i landet, ulik fordeling?

J Gi den enkelte behandlende enhet mulighet til 3 evaluere sin virksomhet og sammenligne seg
med nasjonale data.

o Bidra til gkt kunnskap om vaskulitter og behandlingen av disse tilstander ved a gi grunnlagsdata
for epidemiologisk og klinisk forskning pa behandlingseffekt og utfallsmal, inklusiv livskvalitet.
Biobank vil ogsa gi mulighet for studere genetiske forhold.

J Spre kunnskap bade i fagmiljg og befolkningen om vaskulitter.

J Gi data pa hvordan tilbudet til vaskulittpasienter er fordelt i landet og tilstrebe at tjenesten er
rettferdig fordelt
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Malgruppe

Per tid skal alle pasienter som har fylt 16 ar og fglges ved en revmatologisk avdeling i Norge grunnet en
systemisk vaskulittsykdom i en av de to hovedgruppene definert under, og som samtykker til det, inklud-
eres og registreres i NorVas:

ANCA-assosierte vaskulitter

Granulomatose med polyangitt (GPA), tidligere kalt Wegeners granulomatose, gir hyppigst
sykdom i gvre og nedre luftveier, men nyreaffeksjon ses hos 80%. Sykdommen gir bade vaskulitt
og granulomdannelse (betennelsesknute) som kan vaere lokalt destruktiv og gi nekrose i brusk og
bein. Alle organer i kroppen kan affiseres, debutalder ca 50 ar, men finnes i alle aldre.
Sykdommen gir ofte residiv.

Mikroskopisk polyangitt (MPA) ligner GPA, men det ses ikke granulomer. MPA gir mest lunge- og
nyreaffeksjon. Rammer noe eldre personer enn GPA og har hgyere dgdelighet.

Eosinofil granulomatose med polyangitt (EGPA), tidligere kalt Churg Strauss syndrom, oppstar
hos personer som fra fgr har astma/allergi. Lunge- og bihuleaffeksjon er hyppig, men stgrst
skade sees ved affeksjon av perifere nerver og hjertet.

o] De 3 overnevnte tilstander, GPA, MPA og EGPA, har det til felles at de i hovedsak affiserer
sma og mellomstore kar, og 50-100% av pasientene har et autoantistoff, antineutrofilt
cytoplasma antistoff, kalt ANCA. Disse tre tilstander grupperes derfor som ANCA
assosierte vaskulitter (AAV) Overdgdelighet er, i Igpet av de siste 10 ar, redusert fra en
standardisert mortalitetsratio pa 4 til 2,5, som et resultat av bedret behandling
og oppfelgingsrutiner (5,6). Ca. 20% utvikler nyresvikt. Det ses ogsa utvikling av annen
organskade (7). Selv om dagens behandling kan fa pasienten i remisjon (uten tegn pa aktiv
sykdom), ser man ofte residiv (8).

Storkarsvaskulitt

Kjempecellearteritt (KCA) eller temporalisarteritt, rammer personer over 50 ar. Alvorlig
konsekvens av sykdommen er blindhet, men sykdommen gir ogsa arteritt i aorta og dens
hovedgreiner, spesielt arteria axillaris.

Takayasus arteritt (TAK), gir affeksjon av aorta og dens hovedgreiner. De fleste personer er under
40 ar ved debut. Diagnosen og oppfelging kan vaere vanskelig pga diskrepans mellom kliniske/
laboratoriemessige funn, og den inflammasjon som pagar i karvegg.

Aortitt, med betennelse kun i hovedpulsaren og som ikke kan diagnostiseres som TAK eller KCA,
vil ogsa bli registrert i NorVas

Andre systemiske vaskulitter som Polyarteritis Nodosa, Behcets sykdom, Kryoglobulinemi og Allergisk
purupura kan bli aktuelt a ta inn igjen i registeret pa et senere tidspunkt
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Faglig design

Vaskulitter er kroniske sykdommer og det er viktig at man ved et kvalitetsregister ser pa endringer over
tid. Vaskulittregisteret skal i hovedsak male prosessvariabler i form av utredning og behandling, og
resultat i form av behandlingseffekt som sykdomskontroll, overlevelse, permanent organskade,
komplikasjoner til behandling og sykdom. For @ kunne male disse forhold, kreves en jevnlig oppfglging av
pasientene med standardiserte malinger. Pasienter med ny diagnose inkluderes pa diagnosetidspunkt,
og registreres 3, 6 og 12 mndr etter behandlingsoppstart, og tilsvarende etter residiv, for blant annet a
male tid til remisjon, deretter minimum arlig registrering.

For pasienter som inkluderes ut i forlgpet av sin sykdom, er det gnskelig at man far registrert data fra
debut og antall residiv, samt utvikling av organskade.

i registeret vil veere basert pa at man stiller diagnosen systemisk vaskulitt,
klassifisert i aktuelle ICD-10 diagnoser basert pa American College of Rheumatology Criteria (ACR) fra
1990, Chapel Hill Consensus Definition fra 2012 og EMEA algoritme fra 2007 (9-11).

Manglende samtykke (eget eller verges)
Alder <16 ar

o Variasjon i utredning og behandling.
o Effekt av behandling i form av
o Sykdomsaktivitet (males ved validert skar, BVAS = Birmingham Vasculitis Activity Score
for ANCA-assosiert vaskulitter og Kerrs kriterier for storkarsvaskulitter) (12)
o Oppnaelse av remisjon, tid til remisjon (definert ved BVAS eller Kerrs)
o Antall residiv (definert ved BVAS eller Kerrs)
o Variasjon i bruk, effekt og sikkerhet av biologisk behandling,
J Varig organskade, som f.eks. nyresvikt med dialysebehov/transplantasjon
0 Organskade males ved validert skar for organskade (VDI = Vasculitis Damage Index) (13)
] Andre komplikasjoner til sykdom og behandling, som eksempel
o Kreftsykdom (kobling mot Kreftregisteret)
o Alvorlige infeksjoner rapporteres ved hvert besgk(evt kobling mot NPR/ MSIS)
o} Hjerte-kar sykdom (kobling mot Hjerte- og karregisteret, HKR)
] Livskvalitet for pasienten (malt ved RAND-12), arbeidsufgrhet (Kobling mot FD-Trygd)
. Overlevelse, dgdsarsaker (kobling mot D@gdsarsaksregisteret)

Etablering av biobank for nedfrysing av biologisk materiale er godkjent. Det er aktuelt med vevsprgver
fra biopsier, serum, fullblod, plasma, bl.a. for DNA analyser.
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Datafangst

Rutiner for a ivareta registerets datakvalitet

Registrering av data i databasen vil bli utfgrt av medisinsk kompetent person med spesialkunnskap om
feltet. Det vil bli tatt systematiske stikkprgver for a undersgke om registrerte data er i samsvar med
skjema og om det foreligger intern konsistens. Dekningsgrad vil bli undersgkt mot uttrekk av relevante
diagnoser fra NPR

Rutiner for datafangst / kontroller

Journalhjelpeverktgyet GoTreatIT (GTI) har en Vaskulittmodul hvor aktuelle registerdata registreres
direkte mens pasienten er til kontroll. Pasientrapportering av livskvalitet, komorbiditet med mer vil skje
i samme dataverktgy. Det skal registreres ved debut og ved residiv pa tid 0, 3 mndr, 6 mndr, 12 mndr og
senere minimum arlig.

Registrering utfgres av pasient, behandlende lege, evt sykepleier med spesialkunnskap. GTI har pasient-
tavle som gir oversikt over diagnose, behandling, sykdomsaktivitetsskar, organskadeskar og laboratorie-
data med kurveframstilling. Data overfgres fra GTI til nasjonal database via Norsk Helsenett.

Web-basert registrering for de som ikke har GTI er utarbeidet av Helse Midt IKT (Hemit) i Trondheim.
Denne bygger pa MRS plattform pa tilsvarende mate som NorArtritt (nasjonalt kvalitetsregister for artritt-
sykommer).

Registeret skal vaere samtykkebasert.

Samtykket vil bli skannet inn i egen forskningsserver pa de ulike HF. | det elektroniske register anfgres
dato for skriftlig samtykke.
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Faglig forankring

Registeret er utviklet etter en faglig samarbeidsmodell der bade geografisk representasjon, faglig
kompetanse og faglig legitimitet er ivareta ved:

o Fagrad: tverrfaglig sammensatt med representanter bade fra det revmatologiske og nefrologiske
fagmiljp og fra alle helseregioner, samt representant for brukere. Det er utarbeidet egne statutter
for fagradet.

Pa bakgrunn av tilgjengelig kunnskap og egne data vil registeret pata seg a levere konsensusrapporter,
faglige anbefalinger og arlige oppdateringer fra registeret bade for det enkelte HF og nasjonalt.

Fagradet forvalter datamaterialet og tar stilling til hvordan disse skal bearbeides og presenteres. Fagradet
har tilgang til statistisk og epidemiologisk kompetanse ved SKDE.

o Malgruppen er pasienter over 16 ar som behandles for storkarsvaskulitt eller systemisk vaskulitt
ved revmatologiske avdelinger i Norge

o En systematisk nasjonal datainnsamling er en forutsetning for a fa ny kunnskap om feltet hvor det
na i gkende grad brukes biologiske medikamenter.

° De ulike systemiske vaskulitter har lav insidens, ivaretas av flere spesialiteter, til dels etter lokale
tradisjoner, og med noe ulik tilneerming, diagnostikk og behandling.

. Registeret skal bidra til 3 gi informasjon bade om pasientene far likeverdig behandling og om
behandlingskvaliteten er god.

o Det nasjonale fagmiljg innen feltet er lite og et nasjonalt register vil bidra til 8 samle miljget.

o Registeret bgr vaere faglig forankret i de mest relevante fagmiljg ved representasjon i fagradet,
som ogsa bgr ha representasjon fra alle RHF.

o Denne pasientgruppen far sa langt vites ikke behandling i privatfinansierte institusjoner.

o Det finnes ingen andre tilsvarende kvalitetsregistre nasjonalt eller i de nordiske land.
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Registerorganisering

Dataansvarlig og eier av registeret er Universitetssykehuset Nord-Norge HF v/adm. direktgr. Ved en
eventuell nedleggelse av registrert vil dataene forvaltes av dataansvarlig.

Revmatologisk seksjon, Avdeling for Nevrologi, Hud, og Revmatologi ved Universitetssykehuset Nord-
Norge HF er faglig ansvarlig, og kun ansatte i registerenheten ved Universitetssykehuset Nord-Norge HF
vil ha tilgang til data i registeret.

Statistiker fra SKDE vil kunne bli involvert i analysearbeid. SKDE og Universitetssykehuset Nord-Norge HF
har saerskilt databehandleravtale.

Fagradet skal vaere representativt sammensatt med representanter fra HF i alle helseregioner og fra
relevante fagmiljger (revmatologi og nefrologi) i tillegg til brukerrepresentant.
Gruppen har tilgang til statistisk og epidemiologisk kompetanse ved SKDE.

Det daglige ansvar for registeret er lagt til Revmatologisk seksjon, Avd for Nevrologi, Hud og Revmatologi,
Universitetssykehuset Nord-Norge HF.

Helse-Midt IKT (HEMIT)og SKDE.

Fagradets utgifter vil dekkes av registeret.

o Registeret vil arlig utgi en aggregert fellesrapport for hele landet og for de ulike RHF,
og institusjon/avdelingsbaserte rapporter.

o Aggregerte data for hele landet og de ulike RHF vil ogsa ga til nasjonale myndigheter og
RHF ledelse.

o Det gnskes videre at registeret over tid skal gi data til forskning blant annet pa:
o Beskrivende og analytisk epidemiologi, som:

- Forekomst i landet, ulikhet i regioner?
- Endring over tid
- Utlgsende faktorer for sykdom og tilbakefall
- Prediksjon av behandlingsresultat
- Genetiske forhold
o Overlevelsesanalyser, dgdsarsak — kobling mot Dgdsarsaksregisteret/SSB
o Overlevelsesanalyse for nyresvikt, andre alvorlige permanente organskader
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o Faktorer som pavirker utvikling av organskade, deriblant behandling gitt.

o Utvikling av alvorlige komplikasjoner, som alvorlige infeksjoner, cancer, hjerte-kar-
sykdom — ved kobling mot etablerte registre.
o) Livskvalitet.

o Arbeidsdeltagelse ved kobling mot FD-Trygd

Personvern/etikk

° Begrunnelse for variabelvalg og design

Jfr. registerets formal og generelle beskrivelse ovenfor.

. Registeret vil vaere basert pa informert samtykke

° Rutiner for informasjon om registeret til pasienter

Slik informasjon gis gjennom samtykkeerklaeringen samt registerets egen nettside.

° IKT-sikkerhet

Ivaretas av Helse-Midt IKT (Hemit) etter gjeldende rutiner.

NorVas- Registerbeskrivelse
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Notater
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Nasjonalt servicemiljp for
medisinske kvalitetsregistre

Nasjonalt servicemiljg for medisinske kvalitetsregistre har sitt oppdrag fra Helse- og omsorgs-
departementet og drives av de regionale helseforetakene. Servicemiljget skal understgtte og

koordinere innsatsen for etablering av landsdekkende og komplette medisinske kvalitetsregistre i Norge.
Servicemiljget skal bidra med kunnskap og veiledning til alle med interesse for utvikling av medisinske
kvalitetsregistre.

Servicemiljget bestar av et interregionalt nettverk med knutepunkt i Senter for klinisk
dokumentasjon og evaluering (SKDE, Helse Nord).

SKDEs formal er a bidra til kvalitetsforbedring av helsetjenesten i Helse Nord. Gjennom forsknings-
baserte metoder og prosjekter analyseres helsetjenesten basert pa virksomhetstall som bidrag til
styringsinformasjon for bedre kvalitet og prioritering.

SKDE
Postboks 6428
9294Tromsg
Tif.nr. 777 55 800
E-post post@skde.no

Internett www.kvalitetsregistre.no
www.skde.no

Nasjonalt servicemilje for
medisinske kvalitetsregistre
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Kontaktinformasjon

Postadresse

Norsk Vaskulittregister & Biobank
Postboks 20
Universitetssykehuset Nord-Norge
9038 Tromsg

E-post
norvas@unn.no

Internett
WWW.NOorvas.no

Kontaktpersoner

Faglig leder

Syngve Kalstad

E-post: synove.kalstad@helse-nord.no
Faglig leder

Julianne Elvenes

E-post: julianne.elvenes@unn.no
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