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Inledning

Foreliggande rapport omfattar 6806 patienter som fatt diagnos MDS eller MDS/MPN 1 januari 2009 -
31 december 2024 och som har inrapporterats till MDS-registret t.o.m. 8 september 2025. I rapporten
ingar data fran diagnostillfdllet for samtliga patienter. Uppfoljningsdata finns for patienter med dia-
gnosar 2012 och senare, i denna rapport presenteras dven data fran 1 och 3-arsuppféljning for patienter

med diagnosdr 2012-2023. Overlevnad dr matchad mot befolkningsregistret 8 september 2025.

Mutationer har pa senare ar blivit allt viktigare for diagnostik och prognostisering av MDS. Sedan
2020 registreras i MDS-registret data fran next generation sequencing (NGS) och mutationsstatus pre-
senteras i denna rapport for patienter med diagnosar 2020-2024. Kvalitetsindikatorer for registret finns

presenterade med definierade mal sist i eget kapitel.

Rapporten finns publicerad pa Regionala Cancercentra (RCC)(www.cancercentrum.se/samverkan)
samt pa hemsidan f6r Svensk hematologisk forening (SHF)(www.sfthem.se/blodcancerregistret/). Den-
na rapport i PDF-format kompletterar den interaktiva online rapporten for MDS-registret som finns
sedan 2020. Den hittas under (https://statistik.incanet.se/mds/), inloggning krévs ej utan rapporten
ar oppen for allmédnheten. Den interaktiva rapporten ger storre flexibilitet vad géller information for
t.ex. olika diagnosgrupper och tidsperioder och man kan sjilv vélja ut data for specifik region samt pa

sjukhusniva for egna jamforelser och forbattringsarbeten.

Rapporten dr sammanstilld av Elisabeth Ejerblad (Elisabeth.Ejerblad@akademiska.se) i samarbe-
te med styrgruppen for MDS-registret och stédteam fran RCC. Marit Holmqvist RCC Mellansverige,

gjorde sammanstéllning och statistisk bearbetning av data.


https://cancercentrum.se/mellansverige/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/myelodysplastiskt-syndrom-mds/kvalitetsregister/rapporter/
https://www.sfhem.se/blodcancerregistret/
https://https://statistik.incanet.se/mds//

Sammanfattning for patienter

Lite om MDS

Myelodysplastiskt syndrom (MDS) &r en grupp av blodcancersjukdomar som utgar fran benmérgens
stamceller. Hos friska personer utvecklas blodstamceller till fardiga blodkroppar i benmérgen, denna
utmognad av blodceller fungerar inte pa ett normalt sidtt vid MDS vilket leder till brist pa roda blod-
kroppar men &ven vita blodkroppar och blodpléttar. Brist pa roda blodkroppar, vilket kallas anemi,
kan leda till trotthet och andfaddhet. Om produktionen av normala vita blodkroppar &r lag kan det ge
Okad infektionskénslighet och brist pa blodplattar kan orsaka blédningsproblem. Ibland férekommer
ocksa andra symtom som t.ex. inflammation i lung-och hjértséick och hudférindringar. Patienter med
MDS har ocksé en okad risk for leukemi vilket cirka 30% slutligen utvecklar.

MDS foérekommer framst hos dldre, den genomsnittliga &dldern vid diagnos ar 75 ar. Sjukdomen fore-
kommer dock i alla aldrar, dven i séllsynta fall hos barn. MDS &r en ovanlig sjukdom, cirka 350 pa-
tienter insjuknar varje ar, lite fler mén dn kvinnor. Orsaken till att man far MDS &r okédnd i de allra
flesta fall men man vet att cellgiftsbehandling eller stralning mot tidigare cancer ckar risken. Cirka
10-15% av patienterna bedoms ha fatt MDS utlost av sadan behandling, dessa patienter har en sa kal-
lad terapi-relaterad MDS. En liten andel av patienterna har arftliga tillstand som utvecklats till MDS.

For att utreda MDS tas blodprover for att utesluta andra orsaker till brist pa blodceller som t.ex. vi-
rusinfektioner eller brist pa vitaminer. Nésta steg &r ett benmérgsprov for att se i mikroskop om det
finns férédndringar som ar typiska for MDS. Prov skickas dven for en sa kallad kromosomanalys for att
se om de sjuka MDS-cellerna i benmérgen har genetiska avvikelser. Det &r viktigt att ta reda pa vilken
undergrupp av MDS som foreligger och vilka eventuella kromosomavvikelser som finns fér att kunna
lamna besked om foérvintad prognos och for att vélja ratt behandling. Ofta anvédnds ett riskklassifice-
ringssystem vid namn IPSS-R (International prognostic scoring system —revised) for att berikna om en
patient har lagrisk-MDS eller hogrisk-sjukdom. Vid hégrisk-MDS ér forvantad 6verlevnad kortare och
risken for 6vergang till akut leukemi storre. Aven olika mutationer har betydelse for hur allvarlig MDS-
sjukdomen &r och pa senare tid undersoks oftast mutationer vid utredning av MDS med hjilp av en
teknik som kallas "next generation sequencing” (NGS). Det finns &ven ett nytt riskklassificeringssystem

som &ven inkluderar mutationer (IPSS-M).

Den enda botande behandlingen vid MDS &r allogen stamcellsbenmérgstransplantation, dvs. transplan-
tation av friska blodstamceller frin en donator. Denna behandling medfér risker och anvinds frémst
till patienter med "hogrisk-MDS”; dvs. patienter med dalig prognos. Dock kan endast en mindre andel
patienter transplanteras dd ménga har andra sjukdomar och/eller dr f6r gamla att klara av en trans-
plantation. En vanlig behandling vid hogrisk-MDS é&r azacitidine som kan forbattra blodvarden och
bromsa upp utvecklingen fran MDS till leukemi. Syftet med behandling vid lagrisk-MDS &r framst att
férbéttra blodvirden och livskvalité t.ex. genom behandling med erytropoietin, ett hormon som stimu-

lerar blodbildning, eller genom transfusioner.

Nationella MDS-registret

Svenska kvalitetsregistret for MDS startades 2009 av den svenska delen av Nordiska MDS-gruppen
(NMDSG) dér en representant ar vald fran alla sjukvardsregioner i Sverige. Det webbaserade MDS-

registret har utvecklats i samverkan med Regionalt cancercentrum Mellansverige. I registret ingar dven
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en beslidktad grupp sjukdomar till MDS som &r en blandform av MDS och en annan typ av blodsjukdo-
mar vid namn myeloproliferativ neoplasi (MDS/MPN). Syftet med registret ar framst att kartligga hur
MDS utreds och behandlas i Sverige samt att forsoka forbattra omhéndertagandet av MDS-patienter.

Ett annat mal &r att underséka om varden ar jamlik fér patienter med MDS i Sverige. Data fran regist-

ret anvinds dven for forskning.

Resultat

o Fran MDS-registret kan vi se att manga kliniker i Sverige utreder MDS, 72 kliniker i landet har rap-
porterat in patienter till MDS-registret.

e Varje ar inrapporteras cirka 450 patienter och sammanlagt finns nu 6806 patienter registrerade, me-
dianaldern for dessa &r 76 ar. Lite fler mén dn kvinnor finns i registret, 60% mén och 40% kvinnor. An-
del MDS ér 78% medan 22% har diagnos MDS/MPN.

e Tackningsgrad mats for MDS-registret, dvs hur stor andel patienter som har registrerats jamfort
med den obligatoriska inrapporteringen till Cancerregistret. Téckningsgraden fér MDS-registret &r god,

totalt sett for hela tidsperioden som registret funnits ar den 95%.

o Cirka 18% av patienterna har en sd kallad terapirelaterad MDS, dvs relaterad till tidigare cytostatika-
eller stralbehandling och 10% har haft en annan hematologisk sjukdom innan MDS-diagnos.

e Inom 3 ar efter diagnos hade 14% overgétt till akut leukemi.

o Kromosomanalys utférdes for 81% av patienter med MDS och for 78% av de med MDS/MPN. Mu-
tationsanalys (NGS) som bérjade rapporteras in 2020 var utfort pa 70% av patienterna och om &ldern

var lagre an 75 ar for 84%.

o Ungefar 40% av patienterna behover regelbundna blodtransfusioner redan vid diagnos. Vanligaste
behandlingarna vid MDS &r erytropoietin och azacitidine. Det finns sparsamt med studier f6r MDS och

endast 4% av patienterna hade deltagit i en behandlingsstudie.

e Inom 3 ar efter diagnos rapporterades att 407 patienter i registret genomgatt allogen stamcellstrans-

plantation. Andel patienter yngre &n 75 ar som transplanterats var 18%.

o Overlevnad beriknas i drsrapporterna, man analyserar d& hur stor andel patienter som lever t.ex. 1
och 3 ar efter MDS- diagnos. Efter 3 ar var 6verlevnaden f6r MDS 46% och for MDS/MPN 39%. Den

skiljer sig mycket beroende pa riskgrupp och alder pa patienten.
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Sammanfattning av resultat for professionen

o Diagnostik och omhéndertagande av MDS-patienter dr decentraliserat i Sverige, 72 sjukhus har un-
der 2009-2024 rapporterat in 6806 fall av MDS eller MDS/MPN varav de atta universitetssjukhusen
anmélt 46% av patienterna. Fordelningen mellan MDS och MDS/MPN &r 78% respektive 22% vilket
innebér att det arligen rapporteras till registret cirka 350 fall av MDS och 100 med MDS/MPN;, i den

senare gruppen utgér KMML majoriteten av fallen.

« Aldersjusterad incidens for MDS for aren 2013-2023 ér enligt Nordcan databas cirka 3.7/100.000 for
mén och 2.1/100.000 for kvinnor.

o Mediandldern i registret ar 76 ar, 27% av patienterna dr yngre an 70 ar. Som forvintat finns det en

Gverrepresentation av mén (60%).

o Téckningsgraden mot Cancerregistret sldpar tidsméssigt efter men blir god i slutdndan. For diagno-
saren 2009-2024 nar tackningsgraden 95%.

o Kromosomanalys utférdes pa 81 respektive 78% av patienterna med MDS och MDS/MPN med regi-
onal variation. Vid MDS och MDS/MPN hade 53 respektive 73% normal karyotyp. Komplex karyotyp
ar mer frekvent forekommande jamfort med andra MDS-populationer (15%), troligtvis pga. hogre me-

dianalder samt att terapi-relaterad MDS ingar i svenska registret.

o Next generation sequencing (NGS) ar ett virdefullt tillskott for diagnostik och prognostisering av
MDS. Mutationsdata fran NGS inrapporteras i MDS-registret sedan 1 jan 2020. For patienter med dia-
gnosar 2020-2024 hade NGS utforts pa 70% och om alder <75 ar for 84%. Minst 1 mutation fanns hos
92% av patienterna, de vanligaste var TET2, ASXL1 och SRSF2.

o IPSS-R kunde berédknas f6r 76% av patienterna med MDS. Andel patienter med hogrisk/mycket ho-
grisk var 30%, intermediérrisk 18% medan 52% grupperades inom mycket lagrisk/lagrisk. For KMML
anvinds riskscore-systemet CPSS och for 73% av dessa patienter kunde CPSS anges. Andel patienter
med intermediér 2 och hogrisk utgjorde 35%. Om riskklassificering inte kunde utforas ar forklaringen

till allra storsta del att kromosomanalys inte var utford.

« Tidigare behandling med cytostatika och/eller stralning fanns rapporterat for 18% av patienterna
med MDS och 12% for MDS/MPN. Det rapporterades att 10% av patienterna innan MDS-diagnos haft
féregaende hematologisk sjukdom. En del éverrapportering forekommer da "anemi” och trombocytope-

ni” ibland anges som diagnos. Vanligaste sdkra diagnoserna var lymfom och myeloproliferativ neoplasi.

¢ Transfusionsbehov av erytrocyter vid diagnos férekom hos 40 respektive 29% av patienterna med
MDS och MDS/MPN. Andel patienter i behov av trombocyttransfusioner vid diagnos var 6%.

o Ett-och trears uppfoljning redovisas for patienter med diagnosar 2012-2023 respektive 2012-2021.
Téckningsgrad for 1-arsuppfoljning mot anmaélan ar 87% for samtliga ar och 96% for diagnosar 2012-2018.

For 3-ars-uppfoljningen var den totala tackningsgraden 80%.

¢ Vanligaste behandlingarna vid 1-arsuppfoljningen var erytropoietin som 29% av patienterna erhal-
lit, f6ljt av azacitidine (25%). Inga stora regionala skillnader finns forutom att andel patienter som be-

handlats med erytropoietin varierar nagot i landet.

o Inom 3 ar efter diagnos var allo-HSCT utfort for 18% av patienterna <75 ar med variation i andel

mellan de olika regionerna (11-26%).
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o I uppfoljningar 1 och 3 ar efter diagnos hade sammanlagt 14% av patienterna transformerat till akut

leukemi.

o Overlevnaden ér béttre for MDS jamfért med MDS/MPN, observerade 3-arséverlevnaden dr 46%
respektive 39%. Kvinnor har en tendens till battre 6verlevnad &n mén. Patienter med blodtransfusions-
behov vid diagnos har dalig prognos, observerade 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 overlevnad.

Bakgrund och kort om MDS

Myelodysplastiska syndrom (MDS) omfattar en grupp neoplastiska hematopoetiska stamcellssjukdo-
mar som kidnnetecknas av mognadsstorningar i benmérg och blod, cytopenier och risk for évergang till
akut leukemi. Myelodysplastiskt syndrom/myeloproliferativ neoplasi (MDS/MPN) som har drag av ba-
de MDS och myeloproliferativ neoplasi inrapporteras ocksa till MDS-registret. I Sverige diagnostiseras
cirka 450 patienter med MDS eller MDS/MPN per ar. Registrering av MDS i Cancerregistret har inte
utforts lika linge som for andra blodcancersjukdomar da MDS forst ar 2000 enligt WHO blev klassad
som en cancersjukdom. Sjukdomen férekommer i alla aldersgrupper men incidensen 6kar mycket kraf-
tigt med alder. Prognosen varierar men &r ofta allvarlig. Riskscore-systemet IPSS-R ger god informa-
tion om prognos for patienter med MDS, pa senare ar &r det dock visat att mutationer &r en mycket
viktig del av diagnostik och prognostisering vid MDS. Mutationsdata ingar i en uppdaterad version av
IPSS-R (IPSS-M) som numera anvénds som rutin om NGS &r utford.

Vanliga behandlingar vid MDS &r erytropoietin och hypometylerande behandling. Enda botande be-
handlingen ir allogen hematopoetisk stamcellstransplantation (allo-HSCT). Fler har under senare ar
kunnat erbjudas allo-HSCT d& mildare férbehandling numera ges till dldre och skérare patienter. Ett
nordiskt vardprogram for MDS finns sedan 2003 publicerat on-line och som har uppdaterats regelbun-
det (Guidelines | NMDS Group) . Under varen 2023 publicerades det forsta nationella vardprogrammet
for MDS enligt mall frain RCC (Vardprogram myelodysplastiskt syndrom - RCC (cancercentrum.se),
detta har nyligen uppdaterats. Det adr angeldget att folja hur diagnostik och behandling fér MDS ser
ut i landet och hur den l6pande fordndras i svensk sjukvard. Det ar darfor viktigt med nationella be-
handlingsriktlinjer samt system som kvalitetsregister for uppfoljning och utvéirdering av dessa. Ett hu-
vudsyfte 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

har utvecklats i samverkan med Regionalt cancercentrum (RCC) Mellansverige (tidigare RCC Uppsala-
Orebro). Registret dr webbaserat och ingar i INCA-databasen (informationsnitverk i cancervird) rcc.incanet.se)

MDS-registret har varit ett delregister i Blodcancerregistret men ar sedan 1 januari 2024 ett eget kva-
litetsregister. Dock fortsdtter nira samarbete med Gvriga register som tidigare ingatt i Blodcancerre-
gistret. MDS-registret omfattar anmélan med data fran diagnos samt for patienter med diagnosar 2012

eller senare uppfoljningsformulér ett samt tre ar efter diagnos och déarefter var 3; e ar.
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https://www.nmds.org/guidelines//
https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/myelodysplastiskt-syndrom-mds/vardprogram///
https://rcc.incanet.se//

Malsattning med MDS-registret

+ Att kartligga hur MDS utreds och behandlas i Sverige och att 6ka kunskapen om epidemiologi

och forlopp utifran ett populationsbaserat material

+ Att med utgdngspunkt fran registrets data forbattra kvaliteten i utredning och behandling av
patienter med MDS.

+ Att skapa forutsattningar for utvirdering av nationella behandlingsriktlinjer

+ Att ge enskilda kliniker och regioner mojligheter till att jamfora 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

Inklusionskriterier for registrering i MDS-registret

* 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 handliggs vid pediatrisk klinik). Obduk-

tionsupptéckta fall skall ej anmélas
+ Patienten ska vara mantalsskriven i Sverige fér att kunna registreras

+ Patienten ska vara informerad om att uppgifter lagras i dataregister, men skriftligt samtycke

kravs inte

Organisation och nationell styrgrupp

*+ Mellansverige; Elisabeth Ejerblad (registerhéllare), Hematologiska kliniken, Uppsala Akademiska

sjukhus. Bengt Rasmussen, Medicinska kliniken, Orebro universitetssjukhus.

+ Stockholm-Gotlandsregionen; Eva Hellstrom-Lindberg (ordférande), Hematologiskt centrum, Ka-
rolinska universitetssjukhuset Huddinge. Magnus Tobiasson, Hematologiskt centrum, Karolinska

universitetssjukhuset Huddinge.

* Norra regionen; Johannes Balfors, Hematologisektionen, Cancercentrum, Norrlands universitets-
sjukhus.

* Sydostra regionen; Johanna Ungerstedt, Hematologiska kliniken, Linképings universitetssjukhus.

*+ Véstra regionen; Hege Garelius, Sektionen for hematologi, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Go-

teborg.

* Sodra regionen; Lars Nilsson, Sektionen for hematologi-och koagulation, Skanes universitetssjuk-

hus.
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Nationellt stodteam RCC Mellansverige;

+ Karin Olsson Koordinator

* Marit Holmqvist Statistiker

* Erik Persson Statistiker

+ Carina Bodin Registeradministrator
* Andrea Back Registeradministrator

* Anna Hedstréom Registerproduktigare

Forkortningar
allo-HCT allogen hematopoetisk stamcellstransplantation
CPSS CMML-specific scoring system
cl Konfidensintervall
CPUA Centralt personuppgiftsansvar
FBR Folkbokforingsregistret
Hb Hemoglobin
INT-1 Intermediar-1
INT-2 Intermediar-2
IPSS International prognostic scoring system
IPSS-R International prognostic scoring system revised
IPSS-M International prognostic scoring system molecular
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 multilineage 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
NGS Next generation sequencing
PAD Patologisk-anatomisk diagnos
RCC Regionalt cancercentrum
MDS-EB-1 MDS med blastéverskott (5-9%)
MDS-EB-2 MDS med blastéverskott (10-19%)
TPK Trombocytpartikelkoncentration
WHO World Health Organisation
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Inrapportering av data och datakvalite’

Arbetsmetod

D4 ett nytt fall av MDS eller MDS/MPN diagnostiseras ska rapportering ske till MDS-registret via ett
elektroniskt anmaélningsformular i INCA-portalen. Anmaélan géller &ven som klinikens canceranmélan
och vidarebefordras till Cancerregistret. I de fall ddr anmélan inkommit fran patologiskt laboratorium
och déar klinisk anmélan saknas i INCA skickar respektive RCC ut en paminnelse som ldggs i klinikens
inkorg pa INCA. Om slutlig diagnos MDS inte kan faststéllas av patolog vid benmérgsgranskning, utan
diagnos stélls av en kliniker efter sammanvigd bedémning av utredning, kommer en anmélan till MDS-

registret vara beroende av att den kliniker som stéllt diagnosen initierar en anmaélan.

Elektroniska formuldr for uppfoljning vid 1 ar och 3 ar efter diagnos skickas ut av RCC, dérefter sker
uppfoljning var 3; e ar. Om patienter med MDS transformerar till akut leukemi skall de dven registre-

ras i nationella registret for akut leukemi.

Variabler som registreras

Vid anmaélan registreras kon, alder, hemort, diagnosdatum, diagnos enligt WHO-klassifikation, tidi-
gare cytostatika och stralbehandling, tidigare hematologisk sjukdom, 6vrig komorbiditet, resultat av
laboratorieprover och benmérgsprov inklusive cytogenetisk analys, transfusionsbehov, deltagande i kli-
niska studier, planerad behandling samt WHO performance status. Sedan januari 2020 registreras dven
mutationer. Risk-score-systemen IPSS och IPSS-R har tidigare riknats ut automatiskt for MDS vid an-
mélan och CPSS samt CPSS molecular for KMML. Sedan maj 2024 sker dock inte denna automatiska
utrdkning utan inrapportorer lidgger in vilken riskgrupp patienten tillhor. I uppféljningsformuléren som
finns 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 och sparrar vid inrapportering av variabler finns utarbetade for att éka kvalitén pa

data. Under 2024 har antalet logiska kontroller setts 6ver och 6kats i antal.

Inrapporterande sjukhus

MDS utreds och behandlas pa en stor méngd kliniker i Sverige vilket framgar av fig. 1. Totalt &r 6806
patienter med diagnosar 2009-2024 inrapporterade fran sammanlagt 72 sjukhus. Anslutningsgraden
bedoms vara 100%. De atta universitetsklinikerna rapporterade sammanlagt 46% av patienterna dér

Karolinska sjukhuset Huddinge med god marginal anmaélt flest patienter.
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Figur 1. Antal fall av MDS och MDS/MPN per anmélande sjukhus diagnosar 2009-2024. Sjukhus med férre dn 10 anmalda fall
under perioden har grupperats till Ovriga.



Tackningsgrad

Med téckningsgrad avses andelen patienter som ar inrapporterade till MDS-registret i féorhallande till
Cancerregistret. Till Cancerregistret inkommer fall dar canceranmélan gjorts fran patolog eller annan
klinik. Fall som &r inrapporterade till MDS-registret pa INCA-plattformen men saknas i Cancerregist-
ret overfors automatiskt till Cancerregistret. Det finns en tidsméssig efterslapning av anmélan till re-
gistret men téckningsgraden blir slutligen god. For diagnosaren 2009-2024 &r den nationella técknings-
graden 95%.

Tabell 1. Antal fall och tackningsgrad i procent (%) per sjukvardsregion och diagnosar 2009-2024.

Stgg;r;zlgn Mellansverige Sydost Syd Vst Norr Totalt
2009 68 (100) 43 (100) 31 (100) 68 (100) 65 (100) 15 (100) 290 (100)
2010 95 (99) 48 (100) 40 (100) 73 (100) 67 (100) 37 (100) 360 (100)
2011 75 (100) 49 (96) 53 (100) 69 (100) 71 (100) 39 (100) 356 (99)
2012 82 (99) 57 (100) 54 (100) 84 (99) 86 (100) 21 (100) 384 (99)
2013 98 (100) 39 (100) 35 (100) 71 (100) 91 (100) 39 (100) 373 (100)
2014 111 (100) 69 (100) 54 (95) 110 (96) 71 (100) 31 (100) 446 (98)
2015 80 (100) 74 (100) 51 (94) 97 (97) 90 (100) 40 (100) 432 (99)
2016 101 (100) 76 (100) 45 (100) 103 (99) 82 (99) 25 (96) 432 (99)
2017 105 (100) 80 (99) 49 (97) 95 (97) 90 (100) 41 (100) 460 (98)
2018 164 (99) 71 (100) 56 (95) 133 (100) 77 (100) 36 (100) 537 (99)
2019 175 (100) 73 (100) 53 (92) 109 (99) 73 (99) 33 (94) 516 (98)
2020 135 (99) 80 (100) 53 (91) 15 (99) 58 (95) 36 (100) 477 (98)
2021 131 (99) 77 (100) 80 (94) 120 (98) 58 (79) 26 (84) 492 (94)
2022 104 (99) 88 (100) 47 (72) 122 (98) 56 (78) 33 (94) 450 (92)
2023 123 (98) 78 (94) 47 (66) 124 (92) 47 (68) 25 (69) 444 (86)
2024 99 (77) 60 (81) 20 (28) 97 (88) 47 (69) 34 (65) 357 (71)
Totalt 1746 (98) 1062 (98) 768 (87) 1590 (97) 129 (93) 511 (93) 6806 (95)

Aven om téckning gentemot Cancerregistret skulle vara fullstindig finns risk fér underrapportering.
Om slutdiagnos ar MDS i patologens PAD-svar sker rapport automatiskt till Cancerregistret och déar-
efter skickas fran RCC ett anmélningsformulér till ansvarig patientklinik f6r inrapportering till MDS-
registret. Diagnos MDS stélls dock inte alltid direkt pa ett benmérgsprov utan efter en sammanvéigd
klinisk bedémning av laboratorieviarden, benmérgsundersokning och genetiska avvikelser. I dessa fall
krévs en anmélan av kliniker for att patienten skall ingd i registret. Ambitionen dr darfor att alla klini-
ker som skoter MDS-patienter ska anméla nya patienter direkt till MDS-registret snarast efter diagnos.

Epidemiologi

Incidens

Varje ar rapporteras i genomsnitt 350 patienter med MDS samt 100 fall av MDS/MPN till MDS-registret.
Antal inrapporterade fall till MDS-registret har varit relativt stabilt under aren 2009-2024, dock nagot
lagre de forsta aren och en viss 6kning kan noteras under senare ar. Viss underrapportering av MDS

kan dock forekomma, 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.

Utifran databasen NORDCAN 2.0 &r den arliga incidensen for aren 2013-2023 for MDS cirka 3.7/100.000
for mén och 2.1/100.000 f6r kvinnor (Figur 2).
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Figur 2. Aldersstandardiserad incidens fér MDS per 100 000 enligt Nordcan 2.0

Konsfordelning

Av anmélda fall utgjorde ménnen 60% och kvinnorna 40% for bade MDS och MDS/MPN. Det forelag

ingen storre regional variation.

Aldersfordelning

Den yngste patienten i registret var 16 ar och den &dldsta 97 ar. Medianaldern var 76 ar och skiljde sig
ej signifikant f6r MDS och MDS/MPN. Fér kvinnor och mén var mediandldern 76 respektive 75 ar.
Ingen storre regional skillnad ses vad géller aldersfordelning. Majoriteten av patienterna aterfinns i de
hogre aldersklasserna, 73% av patienterna ar 70 ar eller dldre och endast 2.5% av patienterna ar yngre
an 50 ar.
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Antal fall

Stockholm-Gotland 1746

Mellansverige 1062

Sydost 768

Syd 1590

Vast 1129

Norr 511

Totalt 6806
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Figur 3. Andel (%) av MDS och MDS/MPN per aldersgrupp och sjukvardsregion 2009-2024.

Diagnosgrund och diagnosdatum

Vid MDS kan morfologisk undersékning av benmérgsprov ofta i sig ge diagnos. I en del fall sétts di-
agnos forst efter en sammanvigd bedémning av morfologi, genetiska avvikelser och 6vriga laboratori-
emaéssiga parametrar. Vid anmélan efterfrdgas vad diagnosen grundas pa och for 95% av patienterna
rapporterades att diagnos kunde sédttas direkt utifran morfologin i benmérgsprov, for 6vriga patienter
efter sammanvégd bedémning av utredning. Om benmérgsprov gav sidker diagnos &r diagnosdatum det
datum benmérgsprovet togs. I 6vriga fall det datum MDS-diagnosen stélls av en kliniker efter slutlig

bedémning av utredning.

Patient- och sjukdomskarakteristika vid diagnos

Diagnosfordelning enligt WHO-klassifikationen

I registret anvinds sedan 2018 WHO-klassifikation for MDS och MDS/MPN fran 2016, innan dess an-
vindes en tidigare version fran 2008. Det har under senare ar kommit nya forslag pa klassificeringar,
dels WHO 2022 samt International Consensus Classification of MDS (ICC). Dessa har &nnu inte bor-
jat anvandas i registret d&ven om justeringar genomforts i anmélningsformuldr for att kunna mojliggora

dessa klassifikationer framover.

Andelen patienter i MDS-registret med diagnos MDS/MPN var 22% och varierade négot i regionerna
mellan 17-25%.
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Tabell 2. Antal och andel (%) fall av MDS och MDS/MPN uppdelat pé region, diagnosar 2009-2024.

MDS MDS/MPN Totalt
Stockholm-Gotland 1442 (82.6) 304 (17.4) 1746
Mellansverige 802 (75.5) 260 (24.5) 1062
Sydést 636 (82.8) 132 (17.2) 768
Syd 1205 (75.8) 385 (24.2) 1590
Vst 868 (76.9) 261 (23.1) 129
Norr 382 (74.8) 129 (25.2) 511
Totalt 5335 (78.4) 1471 (21.6) 6806

De vanligaste undergrupperna av MDS var MDS-MLD som utgjorde 32% av fallen foljt av MDS-EB-2
(17%). Patienter med isolerad deletion 5q- utgjorde 3.7% av registrerade fall. En variation sags mellan
regionerna vad géller antal fall av MDS per subgrupp, storst skillnad sags for MDS-MLD (7-37%) och
MDS-U (7-24%).

Tabell 3. Antal och andel (%) fall av MDS enligt WHO-klassifikationen 2016, uppdelat pa region, diagnosar 2009-2024.

Stockholn: Mellansverige Sydost Syd Vst Norr Totalt

Gotland
MDS-SLD 105 (7.3) 52 (6.5 29 (77 51 (42) 80 (9.2) 22 (5.9) 359 (6.7)
MDS-MLD 534 (37.0) 263 (32.8) 185 (29.1) 407 (33.8) 267 (30.8) 28 (7.3) 1684 (31.6)
MDS-RS 199 (13.8) 119 (14.8) 58 (9.1) 178 (14.8) 114 (13.1) 64 (16.8) 732 (13.7)
MDS-EB-1 238 (16.5) 108 (13.5) 12 (17.6) 176 (14.6) 99 (11.4) 69 (18.1) 802 (15.0)
MDS-EB-2 224 (15.5) 17 (14.6) 97 (15.3) 234 (19.4) 144 (16.6) 87 (22.8) 903 (16.9)
MDS med isol.del(5q) 38 (2.6) 32 (4.0) 22 (3.5) 42 (3.5) 44 (5.0) 19 (5.0) 197 (3.7)
MDS-U 104 (7.2) 11 (13.8) 13 (17.8) 17 97 120 (13.8) 93 (24.3) 658 (12.3)
Totalt 1442 (100.0) 802 (100.0) 636 (100.0) 1205 (100.0) 868 (100.0) 382 (100.0) 5335 (100.0)

Av patienterna med MDS/MPN hade 70% diagnos KMML. En viss variation mellan regionerna sigs
vad géller rapportering av undergrupperna for MDS/MPN men dé antalet rapporterade fall i de flesta
grupper ar relativt litet kan inga storre slutsatser dras av detta.

Tabell 4. Fordelning av MDS/MPN-fall enligt WHO-klassifikationen 2016 -andel (%), diagnosar 2009-2024.

Stockholm-

Mellansverige Sydost Syd Vast Norr Totalt
Gotland
KMML 201 (66.1) 182 (70.0) 105 (79.5) 259 (67.3) 177 (67.8) 103 (79.8) 1027 (69.8)
Atypisk KML 12 (3.9 mn 4.2 5 (3.8) 15 (3.9 22 (8.4) 3 (23) 68 (4.6)
JMML 1 (0.3 1 (0.4) 0 (0.0 1 (0.3 0 (0.0 0 (0.0 3 (0.2
MDS/MPN-U 71 (23.4) 45 (17.3) 22 (16.7) 78 (20.3) 49 (18.8) 17 (13.2) 282 (19.2)
MDS/MPN-RS-T 19 (6.2 21 (8.1) 0 (0.0 32 (8.3) 13 (5.0 6 (47) 91 (6.2)
Totalt 304 (100.0) 260 (100.0) 132 (100.0) 385 (100.0) 261 (100.0) 129 (100.0) 1471 (100.0)
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Laboratoriedata

Andel patienter med cytopenier, indelade enligt kategorier som ingar i IPSS-R, visas i Figur 4-6 for
MDS och MDS/MPN. En storre andel patienter med MDS i jamférelse med MDS/MPN har mer ut-
talad anemi, 52 respektive 39% av patienterna hade Hb <100 vid diagnos. Trombocytopeni med TPK

<50 var ungefir lika vanligt i bada grupperna (16 respektive 13%) medan neutropeni ar mer vanligt

forekommande vid MDS.

Antal fall

MDS 5332

MDS/MPN 1470

Totalt 6802

0

20 40 60 80 100
Procent

M <80 80-<100 [ >=100

Figur 4. Hb < 80, Hb 80-<100 respektive Hb >= 100 for MDS-
andel (%) uppdelat pa MDS och MDS/MPN, diagnosar
2009-2024.

Antal fall

MDS 5175

MDS/MPN 1439

Totalt 6614

S}
N
o
IS
S
o
o
©
S
i
Q
=3

Procent

W <08 >=0.8

Figur 6. Neutrofila <0.8 resp. neutrofila >=0.8 for MDS- andel
(%) uppdelat pd MDS och MDS/MPN, diagnosar 2009-
2024.

Antal fall

MDS 5326

MDS/MPN 1469

Totalt 6795
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Figur 5. TPK <50, TPK 50-<100 respektive TPK >=100 for MDS-
andel (%) uppdelat pa MDS och MDS/MPN, diagnosar
2009-2024.

En annan skillnad vad géller laboratorievirden ar ett hogre LPK hos patienter med MDS/MPN jam-
fort med MDS. Undergruppen KMML kan utifran LPK-véirde delas in i tva riskgrupper, 40% hade
LPK <13 x 10/1 och 60% hade LPK >13 x 10%/1 dér det ér kéint att den senare gruppen med hégre

LPK-vérde har simre prognos.
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Transfusionsbehov vid diagnos

Vid diagnostillfillet var 40% av patienterna med MDS och 29% av MDS/MPN transfusionsberoende av

erytrocyter

Norr

Syd

Vast

Totalt
Mellansverige
Stockholm-Gotland

Sydost

Antal fall

188 av 382

502 av 1196

348 av 864

2133 av 5317
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551 av 1438

235 av 636
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Figur 7. Andel (%) fall av MDS med transfusionsbehov av
erytrocyter uppdelat pa sjukvardsregion MDS, dia-

gnosar 2009-2024.

Stockholm-Gotland
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Totalt

Syd

Sydost

Norr

Mellansverige

Antal fall

103 av 303

80 av 260
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35av131
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67 av 260
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Figur 8. Andel (%) fall av MDS/MPN med transfusionsbehov av

erytrocyter uppdelat pa sjukvardsregion MDS, diagno-

sar 2009-2024.

Transfusionsbehov utifran IPSS-R riskgrupp visas i Tabell 5 dér man ser att betydligt fler patienter
med hogsta risk-gruppen av IPSS &r transfusionskravande vid diagnos (78%) jamfort med lagsta (7%).

Tabell 5. Antal och andel (%) fall av MDS med transfusionsbehov av erytrocyter uppdelat pa IPSS-R-grupp, diagnosar 2015-2024.

Ja Nej Uppgift saknas Totalt
Mycket lag 26 (3.9) 633 (96.1) 0 (0.0) 659
Lag 215 (26.1) 608 (73.8) 1 (0.7) 824
INT 166 (35.8) 295 (63.6) 3 (0.6) 464
Hog 259 (56.8) 196 (43.0) 1 (0.2 456
Mycket hog 269 (75.1) 88 (24.6) 1 (0.3) 358
Uppgift saknas 342 (43.0) 449 (56.5) 4 (0.5) 795
Totalt 1277 (35.9) 2269 (63.8) 10 (0.3) 3556

Tabell 6. Andel (%) av MDS och MDS/MPN med transfusionsbehov av erytrocyter, uppdelat pa diagnosperiod 2009-2016 och

2017-2024.
Ja Nej Upragi Totalt
saknas
2009-2016 1370 (44.6) 1691 (55.0) 12 (0.4) 3073
2017-2024 1190 (31.9) 2533 (67.9) 10 (0.3) 3733
Totalt 2560 (37.6) 4224 (62.1) 22 (0.3) 6806

Nér transfusionsbehov av erytrocyter analyseras for 2 olika tidsperioder (2009-2016 respektive 2017-
2024) noteras att fler patienter vid diagnos rapporterades ha transfusionsbehov i férsta perioden (45%
versus 32%). Andel patienter med hogrisksjukdom enligt scoresystemen skiljde sig ej mellan perioderna
och forklarar inte skillnaden. D& anvandning av erytropoeitin 6kat kan en forklaring vara att fler pati-
enter under senare perioden redan innan etablerad MDS-diagnos behandlats med EPO. Det gar dock
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inte att utesluta att transfusionspolicy dndrat sig under senare ar dar Hb-gréns for blodtransfusioner

har sénkts.
Antal fall Antal fall
Norr 35 av 382 9% Sydost 14 av 131 11%
Stockholm-Gotland 102 av 1434 7% Stockholm-Gotland 25 av 302 8%
Vast 54 av 859

Totalt 333 av 5304 Totalt 89 av 1465

Syd 68 av 1193 6% Mellansverige 13 av 260

Mellansverige 45 av 800 6% Vast 11 av 259 4%

4%

Sydost 29 av 636 5% Syd 16 av 384

Ll B B 8§ § |
°
N

6% Norr 10av 129 . 8%
0

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

Figur 9. Andel (%) fall av MDS med transfusionsbehov av trom-  Figur 10. Andel (%) fall av MDS/MPN med transfusionsbehov
bocyter uppdelat pa region, diagnosar 2009-2024. av trombocyter uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2024.

Av samtliga patienter var 6% i behov av trombocyttransfusioner vid anmélan. Ingen skillnad sdgs mel-
lan grupperna MDS och MDS/MPN. Andel patienter med rapporterat transfusionsbehov av trombocy-
ter skiljde sig ej mellan perioderna 2009-2015 och 2016-2023.

Benmargsprov- morfologi

Benmérgsaspirat och/eller benmérgsbiopsi var utfort for 99,4% av patienterna. Fordelningen av andel
blaster i benmérgen vid diagnos visas for MDS och MDS/MPN i tabell 7- 8. Mer &n 10% blaster i ben-
mérgen sigs for 14 respektive 8% av patienterna med MDS och MDS/MPN; en viss regional variation
finns. Nér det géller undergruppen KMML som enligt WHO-klassifikationen indelas i subgrupper ut-
ifran blast-andel hade 77% <10% blaster (KMML1), 12% >10 blaster (KMML2), uppgift saknas for

11% av patienterna.

Tabell 7. Fordelning av blaster i klasser (antal och %) for MDS, uppdelat per region, diagnosar 2009-2024.

<=2 >2<5 5-10 >10 Uppgift saknas Totalt
Stockholm-Gotland 568 (39.4) 358 (24.8) 289 (20.0) 179 (12.4) 48  (3.3) 1442
Mellansverige 331 (41.3) 162 (20.2) 150 (18.7) 13 (14.1) 46 (5.7) 802
Sydést 287 (45.1) 85 (13.4) 129 (20.3) 87 (13.7) 48 (7.5 636
Syd 498 (41.3) 200 (16.6) 230 (19.1) 187 (15.5) 90 (7.5) 1205
Vst 359 (41.4) 19 (13.7) 138 (15.9) 15 (13.2) 137 (15.8) 868
Norr 118 (30.9) 40 (10.5) 107 (28.0) 80 (20.9) 37 (9.7) 382
Totalt 2161 (40.5) 964 (18.1) 1043 (19.6) 761 (14.3) 406 (7.6) 5335
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Tabell 8. Fordelning av blaster i klasser (antal och %) for MDS/MPN, uppdelat per region, diagnosar 2009-2024.

<=2 >2<5 5-10 >10 Uppgift saknas Totalt

Stockholm-Gotland 110 (36.2) 77 (25.3) 74 (24.3) 25 (8.2) 18  (5.9) 304
Mellansverige 15 (44.2) 61 (23.5) 47 (18.1) 16 (6.2) 21 (8.1) 260
Sydost 48 (36.4) 28 (21.2) 23 (17.4) 19 (14.4) 14 (10.6) 132
Syd 176 (45.7) 82 (21.3) 57 (14.8) 26 (6.8) 44 (11.4) 385
Vst 107 (41.0) 47 (18.0) 30 (11.5) 20 (7.7) 57 (21.8) 261
Norr 49 (38.0) 27 (20.9) 21 (16.3) 14 (10.9) 18 (14.0) 129
Totalt 605 (41.1) 322 (21.9) 252 (17.7) 120 (8.2) 172 (11.7) 1471

Fibrosgrad >2 i benmérg fanns rapporterat hos 298 patienter (4%) med en viss regional variation, upp-
gift saknas for 26% av patienterna. Man kan dock spekulera i att om fibrosgrad inte fanns angivet i
PAD-svar sa forelag inte hog fibrosgrad.

Tabell 9. Fibros grad>=2 vid diagnos av MDS och MDS/MPN uppdelat pé region, diagnosar 2009-2024.

J Nej . Total

a 1 beddm./Uppg.sak. BEl
Stockholm-Gotland 78  (4.5) 1475 (84.5) 193 (11.1) 1746
Mellansverige 37 (3.5 766 (72.1) 259 (24.4) 1062
Sydost 26 (3.4) 588 (76.6) 154 (20.1) 768
Syd 77 (4.8) 756 (47.5) 757 (47.6) 1590
Vast 51 (4.5) 865 (76.6) 213 (18.9) 1129
Norr 29 (5.7) 316 (61.8) 166 (32.5) 511
Totalt 298  (4.4) 4766 (70.0) 1742 (25.6) 6806

Cytogenetik

Kromosomanalys utfordes pa 81% av patienterna med MDS och 78% av de med MDS/MPN for hela
perioden 2009-2024. Det foreligger en regional skillnad dér Stockholm/Gotland utfort undersckningen
for 89% av fallen med MDS och Sydostra regionen for 68%. For MDS/MPN finns ocksa regional vari-
ation, kromosomanalys rapporterades for 64-85% av patienterna. Cytogenetik som del i utredning har
okat under senare aren, for diagnosar 2018-2024 utfordes den pa 86 respektive 85% av patienterna med
MDS och MDS/MPN. Medianaldern for patienter med och utan kromosomanalys var 74 respektive 82
ar.
Tabell 10. Antal och andel (%) fall dar kromosomanalys &r utford for patienter med MDS uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2024.

Cytogenetik Cytogenetik ej utford, ej Totalt
utford utford bedémbar
Stockholm-Gotland 1280 (88.8) 160 (11.1) 1 (0.1) 1441
Mellansverige 659 (82.2) 139 (17.3) 4  (0.5) 802
Sydést 430 (67.6) 203 (31.9) 3 (0.5 636
Syd 916 (76.1) 271 (22.5) 17 (1.4) 1204
Vést 728 (83.9) 137 (15.8) 3 (0.3) 868
Norr 323 (84.6) 59 (15.4) 0 (0.0 382
Totalt 4336 (81.3) 969 (18.2) 28 (0.5) 5333
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Tabell 11. Antal och andel (%) fall dar kromosomanalys &r utford for patienter med MDS/MPN uppdelat pa region, diagnosar

2009-2024.
Cytogenetik Cytogenetik ej Utford, ej Totalt
utford utford bedémbar
Stockholm-Gotland 256 (84.5) 47 (15.5) 0 (0.0 303
Mellansverige 197 (75.8) 60 (23.1) 3 (12 260
Sydost 84 (63.6) 45 (34.1) 3 (23 132
Syd 299 (77.9) 82 (21.4) 3 (0.8) 384
Vést 202 (77.4) 58 (22.2) 1 (0.4) 261
Norr 105 (81.4) 23 (17.8) 1 (0.8) 129
Totalt 143 (77.8) 315 (21.4) 1 (0.7) 1469

Av de patienter med MDS dér kromosomanalys var utford uppvisade 53% normal karyotyp, motsva-
rande siffra for MDS/MPN var 73%. Typ av kromosomavvikelse var inte angivet for 3 respektive 5%
av patienterna dir cytogenetik var utford. Komplex karyotyp med >3 avvikelser sags i 15% av fallen
med MDS. I svenska MDS-registret ses en storre andel hogrisk-cytogenetik jamfért med t.ex. den ur-
sprungliga population som lag till grund for cytogenetiska indelningen i IPSS-R. En bidragande orsak
kan vara att patienterna i det svenska MDS-registret dr dldre samt att det &ven ingar terapi-relaterad
MDS déar hogrisk-cytogenetik oftare forekommer.

Tabell 12. Antal och andel (%) fall uppdelat pa cytogenetiska avvikelser, fér patienter med utférd cytogenetik, uppdelat pa dia-
gnos MDS eller MDS/MPN, diagnosar 2009-2024.

MDS MDS/MPN Totalt
Normal 2245 (53.4) 797 (72.6) 3042 (57.4)
-y 191 (4.5 49  (4.5) 240 (4.5
del(11q) 20 (0.5) 3 (0.3) 23 (0.4)
del(5q) 207 (4.9) 4 (0.4) 211 (4.0)
del(12p) 9 (0.2 3 (0.3) 12 (0.2)
del(20q) 102 (2.4) 15 (1.4) 17 (2.2)
+19 6 (0.1) 3 (0.3) 9 (0.2
i(17q) 11 (0.3) 3 (0.3) 14 (0.3)
+8 177 (4.2) 72 (6.6) 249  (47)
del(7q) 27 (0.6) 2 (0.2 29 (0.5)
7 82 (2.0) 15 (1.4) 97 (1.8)
inv(3), t(3q), del(3q) 14 (0.3) 0 (0.0) 14 (0.3)
1 6vrig avvikelse 236 (5.6) 65 (5.9) 301 (5.7)
2 avvikelser inklusive del(5q) 54  (1.3) 3 (0.3) 57 (1.1)
2 avvikelser inklusive -7 eller del(7) 73 (1.7) 12 (1) 85 (1.6)
2 avvikelser inklusive inv(3), t(3q), del(3q) 2 (0.0 1 (0.1) 3 (0.1)
2 6vriga avvikelser 132 (3.1) 19 1.7) 151 (2.8)
Komplex med 3 avvikelser 131 (3.1) 9 (0.8) 140 (2.6)
Komplex med >3 avvikelser 486 (11.6) 23 (2.1) 509 (9.6)
Totalt 4205 (100.0) 1098 (100.0) 5303 (100.0)
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I Figur 11 visas kromosomavvikelser for patienter med MDS indelat i de riskgrupper som ingar i IPSS-

R.

Antal fall

Stockholm-Gotland 885

Mellansverige 462

Sydost 282
Syd 625
Vast 426
Norr 205
Totalt 2885
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Figur 11. Férdelning av karyotyp for MDS enligt IPSS-R cytogenetik, andel (%), diagnosar 2015-2024.

Next generation sequencing (NGS)

NGS var utfort for sammanlagt 70% av patienter med diagnosar 2020-2024 och for 84% i aldersgrup-
pen <75 ar. En viss regional variation ses.

Tabell 13. Utford NGS fér MDS och MDS/MPN - andel (%) for diagnosar 2020-2024, uppdelat pa region.

Stockholm- m x

Gotland Mellansverige Sydost Syd Vést Norr Totalt
Ja 428 (72.3) 282 (73.6) 155 (62.8) 395 (68.5) 179 (67.3) 103 (66.9) 1542 (69.5)
Nej 164 (27.7) 101 (26.4) 92 (37.2) 182 (31.5) 87 (32.7) 51 (33.1) 677 (30.5)

Totalt 592 (100.0) 383 (100.0) 247 (100.0) 577 (100.0) 266 (100.0) 154 (100.0) 2219 (100.0)

Tabell 14. Utférd NGS for MDS och MDS/MPN- andel (%) for fall med diagnosér <75 ar,diagnosar 2020-2024, uppdelat pa region.

Stockholm- " .

Gotland Mellansverige Sydost Syd Vst Norr Totalt
Ja 206 (87.3) 148 (88.6) 67 (74.4) 208 (83.9) 87 (77.0) 50 (82.0) 766 (83.7)
Nej 30 (12.7) 19 (11.4) 23 (25.6) 40 (16.1) 26 (23.0) 11 (18.0) 149 (16.3)

Totalt 236 (100.0) 167 (100.0) 90 (100.0) 248 (100.0) 113 (100.0) 61 (100.0) 915 (100.0)
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Mutationer inrapporteras om de dr patogena eller misstinkt patogena dér fordelningen var 66% respek-
tive 34%. Av de 1542 patienterna med diagnosar 2020-2024 dar NGS var utfort hade 1430 (94%) minst

en mutation, antalet mutationer var i median 2 stycken.
De vanligaste mutationerna fér bade MDS och MDS/MPN var TET2, ASXL1 och SRSF2.

Tabell 15. Férdelning av hur manga patienter som har en viss mutation (antal och %) for MDS och MDS/MPN, diagnosar 2020-
2024. En patient kan férekomma pé flera rader.

MDS MDS/MPN Totalt
ASXL1 291 (10.8) 177 (13.7) 468 (11.7)
BCOR 74 (27) 10 (0.8) 84 (2.1)
BCORL1 5 (0.2) 1 (0.1) 6 (0.2
CALR 8 (0.3) 7 (05) 15 (0.4)
CBL 36 (1.3) 46 (3.6) 82 (21)
CEBPA 14 (0.5) 5 (0.4) 19 (0.5
CSF3R 4 (0.1) 5 (0.4) 9 (0.2
cuxi 31 (12 28 (2.2) 59 (1.5)
DDX41 30 (11) 1 (0.1) 31 (0.8)
DNMT3A 164  (6.1) 29 (2.3) 193 (4.8)
ETNK1 8 (0.3) 6 (0.5 14 (0.4)
ETV6 19 (0.7) 9 (07) 28 (07)
EZH2 73 (27) 31 (24) 104  (2.6)
FLT3 4 (01) 15 (1.2) 19 (0.5
GATA2 17 (0.6) 10 (0.8) 27 (0.7)
IDHT 39 (1.4) 7 (0.5 46 (12)
IDH2 61  (2.3) 14 (1.1 75 (1.9)
JAK2 28 (1.0) 49 (3.8) 77 (1.9)
KDM6A 4 (01) 1 (0.1) 5 (0.1)
KIT 4 (01) 7 (0.5) 1 (0.3)
KRAS 21 (0.8) 54 (4.2) 75 (1.9)
MPL 8 (0.3) 14 (11 22 (0.6)
NF1 33 (1.2) 19 (1.5) 52 (1.3)
NOTCH1 4 (0.) 1 (0.) 5 (0.)
NPM1 13 (0.5) 3 (02 16 (0.4)
NRAS 34 (13) 53 (4.1) 87 (22
PHF6 36 (1.3) 1 (0.9) 47 (12)
PPM1D 4 (01) 1 (0.1) 5 (0.1)
PTPNT1 15 (0.6) 18 (1.4) 33 (0.8)
RUNX1 159 (5.9) 57 (4.4) 216 (5.4)
SETBP1 39 (1.4) 42 (33) 81 (2.0)
SF3B1 197 (7.3) 37 (29) 234 (5.9)
SRSF2 203 (7.5) 164 (12.7) 367 (9.2)
STAG2 17 (43) 7 (0.5) 124 (3.0)
TET2 333 (12.4) 215 (16.7) 548 (13.8)
TP53 169  (6.3) 11 (0.9) 180 (4.5)
U2AF1 15 (4.3) 30 (23) 145 (3.6)
U2AF2 4 (01) 1 (0.1) 5 (0.1)
WT1 9 (0.3) 1 (0.1) 10 (0.3)
ZRSR2 67 (2.5 20 (1.6) 87 (22
Gvrig 201 (7.5) 71 (5.5) 272 (6.8)
Totalt 2695 (100.0) 1288 (100.0) 3983 (100.0)
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Figur 12. Fordelning av hur manga patienter som har en viss mutation (antal och %) for MDS, diagnosar 2020-2024. En patient
kan férekomma pa flera rader.
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Figur 13. Fordelning av hur manga patienter som har en viss mutation (antal och %) for MDS/MPN, diagnosar 2020-2024. En
patient kan férekomma pé flera rader.



MYELODYSPLASTISKT SYNDROM (MDS) - NATIONELL KVALITETSRAPPORT FOR 2009-2024

Performance status

Sedan 2015 rapporteras performance status enligt WHO-gradering. Av patienter dir performance sta-
tus ar rapporterat ar andelen med PS 0-1 73% och 19% har PS 2—4, data saknas for 8%.

Antal fall
Stockholm-Gotland 1217

Mellansverige 757

Sydost 501

syd 1115

Vast 678

Norr 329

Totalt 4597

0 20 40 60 80 100
Procent
Hmrso HpPs2 Wprs4
PS1 HWrs3 Uppgift saknas

Figur 14. Fordelning av Performance status fér MDS och MDS/MPN, -andel (%), diagnosar 2015-2024.

Risk-score system

International Prognostic Scoring System revised (IPSS-R) for MDS

IPSS-R riskgrupper grundar sig pa cytopenier, blastférekomst i benmérg och kromosomavvikelser. Pa-
tienter med IPSS-R mycket lagrisk och lagrisk betraktas i klinisk praxis ha "1agrisk-MDS” medan grup-
perna IPSS-R hogrisk och mycket hogrisk har dalig prognos dér sjukdomsmodifierande behandling om
mojligt ges. Vad géller "intermedidrgruppen” (och ibland ocksa ”lagriskgruppen”) kan andra faktorer

som t.ex. mutationer och fibros i benmérg ocksa paverka behandlingsstrategi.

For de 5335 patienterna med MDS finns IPSS-R beréknat for 76%. I region Stockholm- Gotland sak-
nades IPSS-R endast for 14% medan siffran var 35% for Sydostra och Sédra regionen. Forklaringen till
storsta delen av bortfallet &r att kromosomanalys som kréavs for berdkning utfors i varierande omfatt-
ning i landet. Andel patienter med "Hogrisk-MDS” enligt TPSS-R. var 34% i riket med en viss regional

variation.
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Tabell 16. IPSS-R score for MDS- antal och andel (%) for de fall d&ar IPSS-R kunde berdknas samt uppgift saknas, uppdelat pa
region, diagnosar 2009-2024.

Mycket lag Lag INT Hog Mycket hog Uppgift Totalt
saknas
Stockholm-Gotland 292 (20.2) 425 (29.5) 205 (14.2) 165 (11.4) 153 (10.6) 202 (14.0) 1442
Mellansverige 124 (15.5) 191 (23.8) 135 (16.8) 109 (13.6) 91 (11.3) 152 (19.0) 802
Sydast 130 (20.4) 106 (16.7) 74 (11.6) 64 (10.1) 43 (6.8) 219 (34.4) 636
Syd 154 (12.8) 245 (20.3) 134 (11.1) 127 (10.5) 127 (10.5) 418 (34.7) 1205
Vast 146 (16.8) 183 (21.1) 109 (12.6) 122 (14.1) 86 (9.9) 222 (25.6) 868
Norr 34 (8.9) 68 (17.8) 62 (16.2) 60 (15.7) 70 (18.3) 88 (23.0) 382
Totalt 880 (16.5) 1218 (22.8) 719 (13.5) 647 (12.1) 570 (10.7) 1301 (24.4) 5335

Antal fall

Stockholm-Gotland 1240

Mellansverige 650

Sydost 417
syd 787
Vast 646
Norr 294
Totalt 4034

0 20 40 60 80 100
Procent
M Mycketlag I INT W Mycket hog
Lag H Hog

Figur 15. Fordelning av IPSS-R for MDS-andel (%) for de fall dar IPSS-R kunde beréknas, uppdelat pa region, diagnosar 2009-
2024.

Ett nytt score-system har tagits fram genom internationellt samarbete dar mutationer ingar (IPSS-M)
och som redan anvénds i klinisk rutin om NGS har utforts. Mutationsdata samlas in i MDS-registret

sedan 2020 och nyligen har justeringar utforts for inrapportering sa IPSS-M ska kunna berédknas framé-

ver. IPSS-M kan annars beriknas via kalkylator som nés via hemsidan fér Nordiska MDS-gruppen.

CMML-specific prognostic scoring system (CPSS) for KMML

Merparten av MDS/MPN utgors av patienter med KMML. CPSS &r det mest anvéinda score-systemet
for KMML, det inkluderar leukocytantal, blast-andel i benmérg, kromosom-avvikelser samt transfu-
sionsbehov av erytrocyter. Pa senare tid har det &ven etablerats ett scoring-system for KMML som
inkluderar mutationer, ?CPSS molecular”. Eftersom MDS-registret 2020 lagt till mutationsdata vid in-
rapportering kommer CPSS molecular att redovisas i kommande rapporter néar tillrdacklig data finns.
For KMML-patienter kunde CPSS beraknas for 73%, variation sdgs mellan regionerna. For merparten
av patienter ddr CPSS inte kunde berdknas var orsaken att cytogenetik ej var utférd. Patienter med
riskscore Int 2 eller hogrisk utgor totalt 35% av patienterna med KMML dér riskscore finns berdknad.
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Tabell 17. CPSS score for CMML- antal och andel (%) for de fall dar CPSS kunde berdknas samt uppgift saknas, uppdelat pa regi-
on, diagnosar 2009-2024.

Lag Intermediar 1 Intermediar 2 Hog Uppgift Totalt
saknas
Stockholm-Gotland 49 (24.4) 55 (27.4) 45 (22.4) 13 (6.5) 39 (19.4) 201
Mellansverige 46 (25.3) 47 (25.8) 39 (21.4) 4 (22 46 (25.3) 182
Sydést 16 (15.2) 26 (24.8) 22 (21.0) 1 (1.0 40 (38.) 105
Syd 49 (18.9) 72 (27.8) 50 (19.3) 7 @7) 81 (31.3) 259
Vst 38 (21.5) 38 (21.5) 45 (25.4) 6 (3.4) 50 (28.2) 177
Norr 21 (20.4) 27 (26.2) 28 (27.2) 5 (4.9) 22 (21.4) 103
Totalt 219 (21.3) 265 (25.8) 229 (22.3) 36 (3.5 278 (27.1) 1027

Antal fall

Stockholm-Gotland 162

Mellansverige 136

Sydost 65

syd 178

Vast 127

Norr 81

Totalt 749

0 20 40 60 80 1
Procent

W Lag M Intermediar 2
Intermediar 1 [l Hog

o

0

Figur 16. Fordelning av CPSS for CMML-andel (%) for de fall dar CPSS kunde beraknas, uppdelat pa region, diagnosar 2009-2024.
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Tidigare hematologisk sjukdom

Det rapporteras att 10% av patienterna haft annan hematologisk sjukdom innan MDS-diagnos. Som
annan hematologisk diagnos anges dock ibland oklar trombocytopeni eller anemi vilket i en del fall

skulle kunna tolkas som uppseglande MDS-sjukdom. Vanligast férekommande klar hematologisk dia-
gnos innan MDS utvecklades var lymfom vilket férekom i 179 fall, 89 hade myeloproliferativ neoplasi

och 61 patienter var diagnostiserade med myelom.

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

2009-2024.
Ja Nej Totalt
Stockholm-Gotland 182 (10.4) 1561 (89.6) 1743
Mellansverige 102 (9.6) 956 (90.4) 1058
Syddst 77 (10.2) 675 (89.8) 752
Syd 141 (9.0) 1425 (91.0) 1566
Vast 10  (9.8) 1012 (90.2) 1122
Norr 59 (11.6) 451 (88.4) 510
Totalt 671  (9.9) 6080 (90.1) 6751
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Figur 17. Typ av tidigare hematologisk sjukdom- andel (%) av MDS och MDS/MPN diagnosér 2009-2024.
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Tidigare cytostatikabehandling och stralbehandling

Totalt hade 18% av patienterna med MDS behandlats med cytostatika och/eller stralning tidigare samt
12% av patienterna med MDS/MPN. Dessa patienter betraktas ha en terapirelaterad sjukdom vilket
oftare innebér en sdmre prognos. Enbart cytostatika hade 10% av patienterna med MDS och 5% av
MDS/MPN exponerats fér medan enbart stralbehandling gavs till 4% av patienterna med MDS och
MDS/MPN. En kombination av cytostatika och stralning hade givits till 3% av patienterna med MDS
och 2% av de med MDS/MPN.

Antal fall Antal fall

Norr 73 av 382 19% Stockholm-Gotland 47 av 304 15%

Mellansverige 152 av 802 19 % Sydost 16 av 132 12%

Stockholm-Gotland 266 av 1442 18 % Totalt 174 av 1471 12%

Syd 216 av 1205 18 % Syd 45 av 385 12%

Totalt 953 av 5335 18 % Mellansverige 29 av 260 11%

Vast 144 av 868 17% Norr 13 av 129 10 %

16 % Vast 24 av 261 9%

ERNENNDE

Sydbst 102 av 636

"EEEEEE

40 60 80 100 20 40 60 80 100
Procent Procent

o
N
S

Figur 18. Andel (%) av MDS med tidigare stralbehandling och Figur 19. Andel (%) av MDS/MPN med tidigare stralbehandling
eller cytostatikabehandling uppdelat pa region, dia- och eller cytostatikabehandling uppdelat pa region,
gnosar 2009-2024. diagnosar 2009-2024.

35



Uppfoljning, vid ett och tre ar efter diagnos.

Ettarsuppfoljning (diagnosar 2012-2023)

Av samtliga patienter i registret levde 74% 1 ar efter diagnos. Ettarsuppfoljning och évriga uppfolj-

ningar finns for patienter med diagnosar 2012 och senare. Tackningsgraden for ettarsuppfoljningen var

87% for patienter som levde 1 ar efter diagnos, tidsmaéssig efterslapning finns men téckningsgraden blir

i slutdndan god.

Tabell 19. Antal patienter med rapporterad ettarsuppféljning samt téackningsgrad i procent (%) for de som har anmélan rapporte-
rad, per sjukvardsregion och diagnosar, 2012-2023.

Stzedrelin: Mellansverige Sydost Syd Vést Norr Totalt

Gotland
2012 81 (85) 57  (93) 52 (96) 78 (92) 86 (93) 20 (95) 374 (92)
2013 94 (94) 39 (100) 35 (100) 66 (96) 92 (99) 37 (95) 363 (97)
2014 109 (98) 69 (100) 52 (96) 107 (100) 72 (100) 28 (93) 437  (99)
2015 80 (98) 74 (99) 51 (98) 97 (97) 89 (100) 31 (89) 422 (97)
2016 97 (93) 77 (99) 40 (89) 97 (96) 78 (94) 23 (96) 412 (95)
2017 104 (98) 80 (100) 42 (86) 85 (89) 77 (86) 39 (91) 427 (92)
2018 158  (96) 71 (100) 40 (71) 15  (86) 60 (82) 34 (94) 478  (90)
2019 147 (84) 71 (96) 41 (76) 89 (81) 63 (85) 29 (85) 440 (85)
2020 125 (93) 80 (100) 33 (62) 70 (60) 41 (69) 32 (89) 381 (80)
2021 121 (92) 77 (99) 38 (48) 67 (56) 56 (97) 20 (80) 379 (77)
2022 95 (91) 80 (90) 13 (28) 61 (50) 50 (88) 26 (79) 325 (72)
2023 107 (87) 68 (86) 12 (26) 88 (71) 43 (91) 13 (54) 331 (75)
Totalt 1318 (92) 843 (97) 449 (72) 1020 (80) 807 (91) 332 (87) 4769 (87)
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Antal fall

Vast 218 av 463 _ 47 %
Norr 74 av 168 _ 44 %
Sydost 118 av 301 - 39 %
Totalt 1114 av 2853 |:| 39%
Mellansverige 185 av 485 - 38 %
Stockholm-Gotland 315 av 867 - 36 %
Syd 204 av 569 - 36 %
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Procent

Figur 20. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av erytro-
cyter enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa region,
diagnosar 2012-2023.

Antal fall

Norr 34 av 168 - 20%
Vast 75 av 463 - 16 %
Mellansverige 77 av 485 - 16 %
Stockholm-Gotland 132 av 867 - 15%
Totalt 408 av 2853 |:| 14 %
Sydost 41 av 301 . 14 %
Syd 49 av 569 . 9%
0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 22. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av trombo-
cyter enligt ettarsuppfoljningen, uppdelat pa region,
diagnosar 2012-2023.

Antal fall

Norr 20 av 50 40 %

Sydost 20 av53 38 %

Syd 67 av 186 36 %
Stockholm-Gotland 63 av 177 36 %
Totalt 257 av 732 35 %
Vast 42 av 127 33 %
Mellansverige 45 av 139 32%

0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 21. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av
erytrocyter enligt ettarsuppfoljningen, uppdelat pa
region, diagnosar 2012-2023.

Antal fall

Stockholm-Gotland 39av177 - 2%
Sydost 1lav53 - 21%
Totalt 108 av 732 |:| 15%
Norr 7 av50 - 14 %
Syd 24 av 186 . 13%
Mellansverige 16 av 139 . 12%
Vast 1lav 127 . 9%
0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 23. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av
trombocyter enligt ettarsuppféljningen, uppdelat pa
region, diagnosar 2012-2023.

Vid 1-arsuppfoljningen var 39% av patienterna med MDS och 35% av de med MDS/MPN transfusions-
kréavande av erytrocyter. Andel patienter med behov av regelbundna trombocyttransfusioner hade ckat

till 15%.

Tabell 20. Givna behandlingar enligt uppféljningen vid ett ar for MDS och MDS/MPN- andel (%), en patient kan férekomma pa

flera behandlingar, uppdelat pa region.

St(gzlt(lgzlc:n- Mellansverige ~ Sydost Syd Vst Norr Totalt
Azacitidine 357 (273) 202 (247) 11 (251) 244 (240) 179 (225) 102 (32.0) 1195 (25.3)
Decitabin 3 (02 2 (02 5 (11) 1 (07) 5 (0.6) 2 (06) 18 (0.4)
Erytropoietin 405 (31.0) 255 (30.4) 112 (253) 261 (257) 192 (241) 125 (39.2) 1350 (28.6)
GCSF 62 (47) 33 (39) 13 (29 19 (19) 13 (16 19 (60) 159 (3.4)
Hydroxyurea 135 (103) 87 (104) 30 (68) 101 (9.9) 113 (142) 41 (129) 507 (10.7)
Immunsuppressiv 38 (25 16 (1.9) 1 (02 1 (1) 9 (1) 7 2 67 (1.4)
Induktionskemoterapi 43 (33) 30 (3.6) 9 (20) 26 (26) 28 (35 14 (44) 150 (3.2)
Kelerande 51 (39) 27 (32) 4 (09 13 (13) 7 (09 16 (50) 118 (25
Lenalidomid 13 (10) 1 (13) 7 (16) 14 (14 10 (13) 7 (22 62 (13)
Annan 108 (83) 60 (7.2) 28 (63) 45 (44) 61 (77) 21 (66) 323 (6.8)




De behandlingar som var vanligast forekommande ett ar efter diagnos var erytropoietin som 29% av

patienterna anvant under nidgon period sedan diagnos foljt av azacitidine (25%) medan 11% hade fatt

hydroxyurea. Det finns en viss regional skillnad mellan regionerna vad géller anvindning av erytropoie-

tin ( 24% i Vistra regionen jamfort med 39% i Norra regionen).

Trearsuppfoljning (diagnosar 2012-2021)

Tabell 21. Antal patienter med rapporterad trearsuppfoljning samt téckningsgrad i procent (%) for de som har anmaélan rapporte-
rad, per sjukvardsregion och diagnosar, 2012-2021.

sitedilellin- Mellansverige Sydost Syd Vast Norr Totalt

Gotland
2012 32 (100) 19 (95) 29 (100) 22 (76) 31 (94) 7 (100) 140 (93)
2013 45 (98) 13 (100) 10 (77) 27 (96) 30 (100) 14 (93) 139 (96)
2014 51 (96) 26 (96) 16 (67) 40 (95) 30 (94) 8 (80) 171 (91)
2015 36 (97) 23 (96) 12 (75) 39 (87) 33 (85) 16 (89) 159 (89)
2016 48 (94) 36 (97) 13 (72) 28 (90) 23 (77) 7 (88) 155 (89)
2017 59 (97) 38 (100) 14 (74) 24 (56) 34 (83) 11 (85) 180 (84)
2018 92 (94) 35 (97) 15 (58) 43 (66) 20 (83) 7 (4 212 (80)
2019 79 (82) 29 (83) 11 (50) 38 (69) 27 (79) 6 (43) 190 (74)
2020 60 (87) 21 (78) 4 (14) 27 (53) 21 (75) 0 (0 133 (60)
2021 57 (88) 29 (74) 1 (31) 27 (44) 22 (88) 0 (0 146 (63)
Totalt 559 (92) 269 (91) 135 (58) 315 (70) 271 (86) 76  (61) 1625 (80)

Tackningsgraden relaterar antalet trears-uppfoljningar mot anmélan for respektive diagnosar for de som lever 3 ar efter diagnos.

Vid uppfoljning tre ar efter diagnos levde 44% av samtliga patienter som anmélts till registret. Tack-

ningsgraden var 80% for 3-&rsuppfoljningen dar regionala variationen var stor, speciellt for senare ar.
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Antal fall

Mellansverige 78 av 224 - 35 %
Sydost 38av114 - 33%

Vast 69 av 208 - 33%

Norr 17 av 54 - 31%

Totalt 394 av 1332 |:| 30 %

Syd 65 av 240 - 27 %
Stockholm-Gotland 127 av 492 - 26 %
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Figur 24. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av erytro-
cyter enligt tredrsuppfoljningen, uppdelat pa region,
diagnosar 2012-2023.

Antal fall

Mellansverige 29 av 224 . 13%
Norr 5av 54 . 9%
Totalt 97 av 1332 D 7%
Stockholm-Gotland 35 av 492 l 7%
Sydost 8av 114 l 7%
Vast 12 av 208 I 6%
Syd 8 av 240 I 3%
0 20 40 60 80 100

Procent

Figur 26. Andel (%) av MDS med transfusionsbehov av trombo-
cyter enligt tredrsuppféljningen, uppdelat pa region,
diagnosar 2012-2021.
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Figur 25. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av
erytrocyter enligt tredrsuppfoljningen, uppdelat pa
region, diagnosar 2012-2021.

Stockholm-Gotland

Totalt

Syd

Norr

Vast

Mellansverige

Sydost

Antal fall

14av 73

25 av 277

6 av 68

lavi2

3av 50

lav53

Oav2l

_--D.

o
n
S3

40

Procent

60

80

19 %

9%

9%

8%

6%

2%

0%

100

Figur 27. Andel (%) av MDS/MPN med transfusionsbehov av
trombocyter enligt tredrsuppfoljiningen, uppdelat pa
region, diagnosar 2012-2021.

Vid 3-arsuppfoljningen var 30% av patienterna med MDS och 26% av MDS/MPN transfusionskrdvande
av erytrocyter. Andel patienter med behov av regelbundna trombocyttransfusioner var 7% for MDS

och 9% for MDS/MPN.

Tabell 22. Givna behandlingar enligt uppféljningen vid tre &r for MDS och MDS/MPN- andel (%), en patient kan férekomma pa

flera behandlingar, uppdelat pa region.

Stgglt(lzz:n' Mellansverige ~ Sydost Syd Vast Norr Totalt
Azacitidine 150 (19.2) 100 (23.4) 27 (13.9) 92 (20.3) 43 (11.5) 18 (17.1) 430 (18.4)
Decitabin 4 (0.5) 2 (0.5) 1 (0.5 0 (0.0 1 (0.3) 0 (0.0 8 (0.3
Erytropoietin 271 (347) 133 (31.1) 60 (30.9) 145 (32.0) 114 (30.4) 43 (41.0) 766 (32.8)
GCSF 55 (7.0 23 (5.4) 2 (1.0 1M (2.4) 15 (4.0) 8 (76) 114 (4.9)
Hydroxyurea 92 (11.8) 51 (11.9) 13 (67) 43 (9.5 43 (11.5) 12 (11.4) 254 (10.9)
Immunsuppressiv 29 (37) n (26) 1 (0.5) 2 (0.4) 12 (32 3 (29 58 (2.5)
Induktionskemoterapi 10 (1.3) 8 (1.9 2 (10) 6 (1.3) 4 (1.1) 4 (3.8) 34 (1.5)
Kelerande 64 (8.2) 29 (6.8) 3 (15 18 (4.0) 16 (4.3) 14 (13.3) 144 (6.2)
Lenalidomid 8 (1.0 10 (2.3) 7 (3.6) 12 (2.6) 4 (1) 3 (29 44 (1.9)
Annan 79 (10.1) 50 (11.7) 12 (6.2) 26 (5.7) 22 (5.9) 7 (67) 196 (8.4)
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Figur 28. Givna behandlingar enligt uppféljningen vid ett och tre ar for MDS - andel (%), en patient kan férekomma pa flera be-
handlingar, diagnosar 2012-2023.
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Figur 29. Givna behandlingar enligt uppféljningen vid ett och tre ar for MDS/MPN - andel (%), en patient kan férekomma pa flera
behandlingar, diagnosar 2012-2023.

Behandlingar som givits till de patienter som f6ljts i 3 ar visas i tabell 22. Nagot farre av dessa patien-
ter var behandlade med azacitidine vilket kan avspegla att en storre andel lagriskpatienter fanns kvar
vid 3-arsuppfoljning jamfort med 1-arsuppfoljning. Daremot hade nagot storre andel fatt behandling

med erytropoietin.

Erytropoietin och azacitidine anvinds mer till patienter med MDS medan de med MDS/MPN betydligt
oftare behandlas med hydroxyurea.
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Allogen stamcellstransplantation vid ett och trearsuppféljning.

Vid 1-arsuppféljningen fanns inrapporterat att 332 patienter genomgétt allogen stamcellstransplanta-
tion, for patienter med 3-arsuppfoljning hade transplantation utforts pa ytterligare 75 patienter. Sam-
manlagt hade 407 av 2323 patienter < 75 ar (18%) genomgatt allo-hSCT. Hir ser man en regional vari-
ation, Stockholm-Gotland regionen hade hogst andel transplanterade patienter (26%).

Antal fall

Stockholm-Gotland 160 av 627 26 %

Norr 38 av 169 22%
Totalt 407 av 2323 18 %
Mellansverige 73 av 446 16 %
Syd 64 av 468 14 %
Vast 47 av 387 12%

Sydost 25 av 226 11%
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o
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Figur 30. Andel (%) med genomford stamcellstransplantation enligt uppfdljningen vid ett och tre ar for patienter <=75 ar vid dia-
gnos, uppdelat pa region, diagnosar 2012-2023.

Tabell 23. Andel(%) med genomford stamcellstransplantation enligt uppfoljningen for patienter <=75 ar vid diagnos, uppdelat pa
typ av uppfdljning, diagnosar 2012-2023

Ja Nej Totalt
1-arsuppfolining 332 (15.0) 1876 (85.0) 2208
3-ars uppfoljning 75 (65.2) 40 (34.8) 115
Totalt 407 (17.5) 1916 (82.5) 2323

Andel patienter som transplanterats per ar sen 2012 har varit relativt konstant med viss variation mel-
lan aren. Det lagre antalet transplanterade patienter de sista aren bedoms i forsta hand bero pa kortare
uppfoljningstid samt efterslapning av inrapportering av uppfoljningsformulér. I genomsnitt utférdes
transplantationen 237 dagar efter diagnos.
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Tabell 24. Andel(%) med genomford stamcellstransplantation enligt uppféljningen vid ett och tre &r for patienter <=75 ar vid dia-
gnos, uppdelat pa diagnosperiod, diagnosar 2012-2023

Ja Nej Totalt
2012 30 (16.1) 156 (83.9) 186
2013 38 (211) 142 (78.9) 180
2014 25 (11.6) 191 (88.4) 216
2015 28 (13.8) 175 (86.2) 203
2016 31 (15.3) 71 (84.7) 202
2017 50 (21.6) 181 (78.4) 231
2018 44 (18.0) 200 (82.0) 244
2019 51 (23.4) 167 (76.6) 218
2020 30 (16.0) 157 (84.0) 187
2021 29 (18.1) 131 (81.9) 160
2022 25 (16.6) 126 (83.4) 151
2023 26 (17.9) 19 (82.1) 145
Totalt 407 (17.5) 1916 (82.5) 2323
Antal fall ~ Median
Mellansverige 71 205 m(Q—
Vast 45 230 —o—
Stockholm-Gotland 160 2335 en(—
Totalt 401 237
Norr 37 260 —o—
Sydést 24 273 —o—
Syd 64 2735 O

0 100 200 300 400
Median samt kvartilavstand

Figur 31. Antal dagar mellan diagnosdatum och datum for allogen stamcellstransplantation enligt uppfoljningen vid ett och tre ar
for patienter <=75 ar vid diagnos, per sjukvardsregion, diagnosar 2012-2023.
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Tabell 25. Sjukdomsmodifierande behandling innan transplantation av de som &r transplanterade enligt uppféljningen vid ett och
tre ar for MDS och MDS/MPN- andel (%), diagnosar 2012-2023, uppdelat pa region. En patient kan férekomma pé flera
behandlingar,

Stockholm-

Gotland Mellansverige ~ Sydost Syd Vist Norr Totalt
Azacitidine/Decitabin 123 (52.8) 46 (42.6) 9 (30.0) 43 (538) 29 (408) 12 (250) 262 (46.0)
Venetoklax 27 (11.6) 12 (117 1 (33) 5 (62 8 (11.3) 1 (1) 54 (95
Intensiv kemoterapi 20 (86) 13 (12.0) 5 (167) 13 (162) 15 (211) 21 (438) 87 (153)
Annan 13 (5.6) 1 (0.9) 0 (0.0 4 (5.0 5 (7.0 3 (62) 26 (46)
Ingen beh. 87 (373) 50 (46.3) 17 (567) 25 (312) 25 (352) 16 (333) 220 (386)

Given sjukdomsmodifierande behandling innan transplantation visas i Tabell 25, 46% av patienterna

hade behandlats med Vidaza/Decitabin och 15% med intensiv kemoterapi.

Deltagande i studier

Studiedeltagandet uppgavs endast vara 4% under forsta tre aren efter diagnos.

Antal fall

Stockholm-Gotland 32 av 447 7%

Syd 24 av 416 6 %

Totalt 81 av 1870 D 4%
0

Mellansverige 10 av 276 4%

Vast 11 av 360 3%
Norr 3av178
1%

Sydost 1av 193

20 40 60 80 100
Procent

Figur 32. Andel (%) studiedeltagande enligt uppféljningen vid ett och tre ar, uppdelat pa region, diagnosar 2012-2023.
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Transformation till leukemi vid ett och trearsuppfoljning

Det fanns rapporterat att 509 patienter (11%) transformerat till akut leukemi vid 1-arsuppfoljningen.

For patienter dar 3-ars-uppfoljning fanns registrerades ytterligare 172 patienter med transformation.

Sammantaget hade 681 patienter inom 3 ar efter diagnos transformerat till leukemi (14%), uppgift sak-

nades for 2% av patienterna. Andel transformerade patienter varierade relativt mycket mellan olika

regioner (8-18%).
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Figur 33. Andel (%) som transformerat till AML enligt uppf6ljningen vid ett och tre ar, uppdelat pa region, diagnosar 2012-2024.
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Overlevnad

Overlevnad for diagnos MDS och MDS/MPN

Samtliga patienter rapporterade till registret ingar i 6verlevnadsanalyser (n=6806). Vid avstdmning
mot Folkbokforingsregistret 8 september 2025 var 1737/6802 patienter (26%) i livet, 4 patienter kunde
ej foljas upp pga. utvandring. Uppf6ljningstiden &r 24 manader i median for samtliga samt for overle-
vande patienter 52 manader. I figurer redovisas bade absolut och relativ 6verlevnad, den senare forso-
ker skatta 6verlevnaden for patienter med MDS vid avsaknad av andra dédsorsaker. Relativa 6verlev-
naden definieras som kvoten mellan den observerade 6verlevnaden bland MDS-patienter och den for-

vantade overlevnaden baserad pa befolkningsdata givet samma kon, alder och kalenderperiod

MDS och MDS/MPN éir sjukdomsgrupper med varierande prognos men totalt sett med hog dodlighet.
Absoluta 3-arséverlevnaden for MDS ar 46% och for MDS/MPN 39% medan den relativa 6verlevnaden
ar 52 respektive 44%.
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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) 5333 3912 2836 2139 1610 1252 a) 5333 3912 2836 2139 1610 1252
b) 1469 1032 684 456 312 221 b) 1469 1032 684 456 312 221
Figur 34. Total 6verlevnad uppdelat pa diagnos, diagnosar Figur 35. Relativ 6verlevnad uppdelat pa diagnos, diagnosar
2009-2024. 2009-2024.

Tabell 26. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (CI), upp-
delat pa diagnos, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

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

MDS 1 3912 74.3 73.2-75.5 77.0 75.8-78.2
MDS/MPN 1 1032 72.4 70.2-74.7 75.2 72.8-77.6
MDS 3 2139 46.4 45.0-47.8 51.6 50.1-53.2
MDS/MPN 3 456 38.9 36.4-41.6 43.5 40.6-46.5
MDS 5 1252 327 31.4-34.1 39.4 37.8-41.0
MDS/MPN 5 221 234 21.1-25.9 28.2 25.4-313
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Overlevnad fordelat pa kon

Efter 1 ar var den relativa 6verlevnaden fér méan 76% och for kvinnor 77%. Dérefter borjar kurvorna
vika av och efter 5 ar finns det viss skillnad i 6verlevnad mellan kénen dar den relativa éverlevnaden &ar
35 respektive 41%.
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Antal &r efter diagnos Antal &r efter diagnos
M a) Man b) Kvinnor M a) Man b) Kvinnor
No. at risk No. at risk
a) 4083 2945 2052 1492 1073 810 a) 4083 2945 2052 1492 1073 810
b) 2719 1999 1468 1103 849 663 b) 2719 1999 1468 1103 849 663

Figur 36. Total 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN uppdelat p&  Figur 37. Relativ 6verlevnad for MDS och MDS/MPN uppdelat
kon, diagnosar 2009-2024. pa kon, diagnosar 2009-2024.

Tabell 27. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) fér MDS och MDS/MPN med 95% konfidensintervall (Cl), uppde-
lat pa kon, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

Kon intervall No. at risk 0s Cl RS cl
(&n

Mén 1 2945 73.2 71.9-74.6 76.1 74.7-77.5
Kvinnor 1 1999 75.0 73.4-76.6 77.4 75.7-79.1
Man 3 1492 42.9 41.3-44.5 48.1 46.4-49.9
Kvinnor 3 1103 47.7 45.9-49.7 52.6 50.5-54.7
Méan 5 810 28.3 26.8-29.8 34.5 32.7-36.4
Kvinnor 5 663 34.6 32.7-36.6 40.9 38.7-43.3
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Overlevnad per &ldersgrupp

Inte bara absoluta éverlevnaden men dven den relativa 6verlevnaden ar betydligt battre for yngre pati-
enter. Efter 3 ar dr den relativa overlevnaden 66% for patienter < 50 &r jamfort med 41% for patienter
>80 ar. En forklaring kan vara att dldre patienter i storre utstriackning oftare har "hégriskMDS” dn
yngre, t.ex. dr hogriskgenetik mer vanligt, en annan att yngre patienter kan genomga transplantation
om indikation finns.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) <50 M c) 70-79 M a) <50 M c) 70-79
b) 50-69 M d) >=80 b) 50-69 M d) >=80
No. at risk No. at risk
a) 171 140 112 90 79 70 a) 171 140 112 90 79 70
b) 1620 1302 992 798 656 563 b) 1620 1302 992 798 656 563
c) 2753 2094 1505 1098 790 570 c) 2753 2094 1505 1098 790 570
d) 2258 1408 911 609 397 270 d) 2258 1408 911 609 397 270

Figur 38. Total 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat Figur 39. Relativ 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN, uppdelat
pa aldersgrupp, diagnosar 2009-2024. pa aldersgrupp, diagnosar 2009-2024.

Tabell 28. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95% konfidensintervall (Cl), uppde-
lat pa aldersgrupp, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

Aldersgrupp intervall No. at risk 0s cl RS cl
(&)

<50 1 140 83.5 78.1-89.3 83.6 78.2-89.3
50-69 1 1302 81.2 79.3-83.1 81.8 79.9-83.7
70-79 1 2094 77.5 76.0-79.1 79.4 77.8-81.0
>80 1 1408 63.6 61.7-65.6 68.7 66.6-70.9
<50 3 90 65.4 58.4-73.1 65.5 58.6-73.3
50-69 3 798 56.4 54.0 - 58.9 57.8 55.3-60.4
70-79 3 1098 47.2 45.3-49.2 51.0 48.9 - 53.1
>80 3 609 32.0 30.1-34.0 411 38.6-43.7
<50 5 70 60.0 52.7-68.2 60.2 53.0-68.5
50-69 5 563 46.4 44.0-491 48.5 459-51.2
70-79 5 570 30.6 28.8-32.6 353 33.2-37.5
>80 5 270 17.2 15.5-19.0 27.4 24.8-30.3
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Overlevnad beroende pé transfusionsbehov

Saval transfusionsbehov av blod som trombocyter vid diagnos &ar starkt korrelerat till sémre 6verlev-

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
2557 1394 812 525 360 265 a) 2245 1215 703 451 304 219
4223 3535 2700 2063 1556 1202 b) 3888 3250 2474 1870 1405 1069

Figur 40. Total 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN, uppdelat Figur 41. Relativ dverlevnad fér MDS och MDS/MPN, uppdelat

pa om transfusionsbehov av erytrocyter fanns vid pa om transfusionsbehov av erytrocyter fanns vid dia-
diagnos eller ej, diagnosar2009-2024. gnos eller €},2009-2024.

Tabell 29. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS och MDS/MPN med 95% konfidensintervall (Cl), uppde-

lat pa transfusionsbehov av erytrocyter, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

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

Ja 1 1394 55.3 53.4-57.3 57.6 55.6-59.6
Nej 1 3535 85.2 84.2-86.3 88.1 87.0-89.2
Ja 3 525 233 21.6-25.0 26.3 24.5-28.3
Nej 3 2063 58.1 56.6 - 59.6 64.3 62.6-66.0
Ja 5 265 134 12.1-14.9 16.5 14.9-18.4
Nej 5 1202 41.6 40.0-43.2 49.7 47.8-51.6
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Figur 42. Total 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN, uppdelat
pa om transfusionsbehov av trombocyter fanns vid
diagnos eller ej, diagnosar 2009-2024.
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Figur 43. Relativ 6verlevnad for MDS och MDS/MPN, uppdelat
pa om transfusionsbehov av trombocyter fanns vid
diagnos eller ej, diagnosar 2009-2024.

Tabell 30. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) fér MDS och MDS/MPN med 95% konfidensintervall (Cl), uppde-

lat pa transfusionsbehov av trombocyter, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

Transfusionsbehdv av trombocyter intervall No. at risk 0s Cl RS Cl
@n

Ja 1 1394 55.3 53.4-57.3 44.9 40.3-50.1
Nej 1 3535 85.2 84.2-86.3 787 77.6-79.8
Ja 3 525 233 21.6-25.0 20.1 16.4-247
Nej 3 2063 58.1 56.6 - 59.6 52.0 50.6-53.4
Ja 5 265 13.4 12.1-14.9 15.4 11.9-20.0
Nej 5 1202 41.6 40.0-43.2 38.5 37.1-40.1

Overlevnad fordelat pa riskgrupper

IPSS-R

Overlevnad vid MDS ér starkt korrelerad till riskgrupper av IPSS-R. Efter 3 ar var den absoluta och
relativa 6verlevnaden for den lagsta riskgruppen 78 respektive 87% och for hogsta endast 12 respektive

13%. I figuren ar &ven 6verlevnadskurvan for de patienter dar IPSS-R saknas inlagd.
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Figur 44. Total 6verlevnad fér MDS, uppdelat pa IPSS-R,

diagnosar2009-2024.

Figur 45. Relativ 6verlevnad for MDS, uppdelat pa IPSS-R,
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Antal ar efter diagnos

M d) Hég
M e) Mycket hég
) Uppgift saknas

595
693
251
139
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399

Tabell 31. Observerad (0S) och relativ (RS) Gverlevnad (procent) for MDS med 95% konfidensintervall (Cl), uppdelat pa IPSS-R,

diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

IPSS-R intervall No. at risk 0s Cl RS Cl
(&)

Mycket lag 1 828 95.6 94.2-96.9 98.6 97.2-100.0
Lag 1 1088 89.9 88.2-91.6 92.8 91.1-94.6
INT 1 545 76.6 73.6-79.8 78.7 75.6-82.0
Hog 1 383 60.4 56.8-64.3 62.1 58.3-66.1
Mycket hdg 1 244 43.1 39.2-47.4 443 40.3-48.6
Uppgift saknas 1 824 64.7 62.2-67.4 68.3 65.6-71.1
Mycket lag 3 595 78.4 75.7-81.3 86.8 83.7-89.9
Lag 3 693 65.2 62.5-68.0 72.2 69.2-75.3
INT 3 251 39.6 36.1-43.4 42.9 39.1-471
Hog 3 139 26.1 22.8-29.8 28.0 245-32.0
Mycket hdg 3 62 12.0 9.5-15.0 12.7 10.2-16.0
Uppgift saknas 3 399 36.0 33.4-38.8 423 39.3-45.6
Mycket lag 5 371 59.8 56.4-63.5 71.6 67.5-76.0
Lag 5 413 46.4 43.5-49.5 55.6 52.1-59.3
INT 5 134 24.8 21.6-28.4 28.5 24.9-32.6
Hog 5) 72 16.8 13.9-20.2 18.7 15.5-22.5
Mycket hdg 5 27 7.8 5.7-10.5 8.4 6.2-11.4
Uppgift saknas 5 235 24.8 22.4-27.5 32.5 29.4-36.0
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CPSS

Olika riskgrupper av CPSS for patienter med KMML korrelerar vél till 6verlevnad. Absoluta 1-arséverlevnaden
for lagriskgruppen dr 92% och for hogriskgruppen 52%.

1.0 g 1.0
0.8 0.8
9] @
= <
= =
S 0.6 S 0.6
c =
<] a
[} 1]
[} 1)
o e}
g g
< 04 < 04
2 Q
5} 5]
> >
O 0O
0.2 0.2
0.0 0.0
0 1 2 3 4 5 0 1 2 3 4 5
Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) L&g M d) Hog M a) Lag M d) Hoég
b) Intermediéar 1 M e) Uppgift saknas b) Intermediar 1 M e) Uppgift saknas
M ) Intermediar 2 M c) Intermediar 2
No. at risk No. atrisk
a) 2 180 144 105 75 53 a) 206 180 144 105 75 53
b) 241 196 141 96 61 41 b) 241 196 141 96 61 41
c) 205 111 57 28 19 13 c) 205 111 57 28 19 13
q) 32 15 7 3 2 1 d) 32 15 7 3 2 1
e) 258 153 82 54 32 20 e) 258 153 82 54 32 20
Figur 46. Total 6verlevnad for CMML, uppdelat pa CPSS, dia- Figur 47. Relativ 6verlevnad for CMML, uppdelat pa CPSS 2011-
gnosar 2011-2024. 2024.

Tabell 32. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for CMML med 95% konfidensintervall (Cl), uppdelat pa CPSS,
diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

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

Lag 1 180 91.7 88.0-95.6 94.2 90.4-98.1
Intermediér 1 1 196 81.3 76.6 -86.4 84.0 79.1-89.2
Intermediar 2 1 m 54.6 48.2-61.9 56.2 49.6 - 63.7
Hog 1 15 52.2 37.3-73.2 53.0 38.2-73.7
Uppgift saknas 1 153 63.2 57.5-69.4 67.4 61.4-74.0
Lag 3 105 66.7 60.1-74.0 72.7 65.5-80.6
Intermediér 1 3 96 46.3 40.3-53.3 51.3 44.6 - 58.9
Intermediar 2 3 28 18.7 13.8-25.4 20.4 15.1-27.5
Hog 3 3 21.8 10.0-47.6 23.0 11.1-47.4
Uppgift saknas 3 54 26.1 21.0-325 31.4 25.3-39.0
Lag 5 53 43.1 35.9-517 50.1 41.8-60.0
Intermediar 1 5 41 24.7 19.3-314 29.1 22.9-371
Intermediar 2 5 13 9.5 5.8-154 10.8 6.7-17.3
Hog 5) 1 7.3 1.2-43.1 8.3 2.1-329
Uppgift saknas 5 20 13.2 9.2-18.9 18.2 12.8-25.9
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Overlevnad i relation till terapirelaterad MDS

Patienter med tidigare cytostatikabehandling och/eller stralbehandling betraktas ha terapirelaterad
MDS (t-MDS). Overlevnaden fér t-MDS ér sdmre #n fér “de novo MDS”, absoluta 3-&rséverlevnaden
var 31 respektive 49%. Aven for MDS/MPN sigs simre éverlevnad for terapi-relaterad sjukdom.
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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) 4614 3498 2580 1952 1471 1154 a) 4614 3498 2580 1952 1471 1154
b 719 414 256 187 139 98 b 719 414 256 187 139 98

Figur 48. Total 6verlevnad fér MDS, uppdelat pa de novo och Figur 49. Relativ 6verlevnad for MDS, uppdelat pa de novo och
terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024. terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024.

Tabell 33. Observerad (0OS) och relativ (RS) éverlevnad (procent) for MDS med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa de novo
och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

Typ intervall No. at risk 0S o] RS cl
(&)

De novo 1 3498 76.7 75.5-78.0 79.6 78.3-80.8
Terapirelaterad 1 114 58.8 55.3-62.6 60.4 56.8 - 64.2
De novo 3 1952 48.8 47.4-50.4 54.5 52.9-56.2
Terapirelaterad 3 187 30.5 27.3-34.2 331 29.5-37.0
De novo 5 1154 345 33.0-36.0 1.7 40.0-43.5
Terapirelaterad 5 98 21.3 18.3-24.8 24.5 21.1-28.5
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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) 1355 960 642 432 300 212 a) 1355 960 642 432 300 212
b) 114 72 42 24 12 9 b) 114 72 42 24 12 9

Figur 50. Total 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pd de novo  Figur 51. Relativ 6verlevnad for MDS/MPN, uppdelat pé de no-
och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024. vo och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024

Tabell 34. Observerad (OS) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS/MPN med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa de
novo och terapirelaterad sjukdom, diagnosar 2009-2024.

Overlevnads-

Typ intervall No. at risk 0S cl RS cl
(&n)

De novo 1 960 72.8 70.4-75.2 75.6 73.1-78.1
Terapirelaterad 1 72 68.0 59.9-77.2 70.3 62.0-79.8
De novo 3 432 39.6 37.0-424 443 41.4-47.5
Terapirelaterad 3 24 29.5 21.5-40.3 32.5 23.8-44.3
De novo 5 212 239 21.5-26.6 289 26.1-32.2
Terapirelaterad 5 9 15.5 9.0-26.6 18.1 10.8-30.5

Overlevnad i relation till diagnosperiod, 2009-2015 och 2016-2024

For bade patienter med MDS och MDS/MPN sdg man en nagot béittre 6verlevnad for senare diagnosar
jamfort med tidigare ar. Observerad 3-ars 6verlevnad var 50 respektive 43% fér MDS och f6r MDS/MPN
42% versus 34%. Skillnaderna var statistiskt signifikanta.
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) 2009-2016 b) 2017-2024 M a) 2009-2016 b) 2017-2024
No. at risk
2464 1772 1329 1059 869 740 a) 2464 1772 1329 1059 869 740
2869 2140 1507 1080 741 512 b) 2869 2140 1507 1080 741 512

Figur 52. Total 6verlevnad fér MDS, uppdelat pa diagnosperiod,  Figur 53. Relativ dverlevnad for MDS, uppdelat pa diagnosperi-

2009-2015 och 2016-2024. od, 2009-2015 och 2016-2024.

Tabell 35. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS med 95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa diagnos-

period, 2009-2015 och 2016-2024.

Overlevnads-

Diagnosperiod intervall No. at risk oS cl RS Cl
(&)

2009-2016 1 1772 72.0 70.2-73.8 74.6 72.8-76.5
2017-2024 1 2140 76.4 74.8-77.9 79.0 77.4-80.6
2009-2016 3 1059 43.0 41.1-45.0 48.0 45.9-50.3
2017-2024 3 1080 49.5 47.7-515 55.0 52.9-57.1
2009-2016 5 740 30.1 28.3-31.9 36.4 34.2-38.6
2017-2024 5 512 35.4 33.4-37.4 424 40.0-44.9
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Antal ar efter diagnos Antal ar efter diagnos
M a) 2009-2016 b) 2017-2024 M a) 2009-2016 b) 2017-2024
No. at risk No. at risk
a) 607 410 281 208 148 115 a) 607 410 281 208 148 115
b) 862 622 403 248 164 106 b) 862 622 403 248 164 106

Figur 54. Total 6verlevnad fér MDS/MPN, uppdelat pa diagnos-  Figur 55. Relativ dverlevnad fér MDS/MPN, uppdelat pa dia-
period, 2009-2015 och 2016-2024. gnosperiod, 2009-2016 och 2017-2024.

Tabell 36. Observerad (OS) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS/MPN med S95 % konfidensintervall (Cl), uppdelat pa
diagnosperiod, 2009-2015 och 2016-2024.

Overlevnads-

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

2009-2016 1 410 67.5 63.9-71.4 70.4 66.6-74.4
2017-2024 1 622 75.9 73.1-78.8 78.5 75.6 - 81.5
2009-2016 3 208 34.3 30.7-38.3 38.6 34.5-43.0
2017-2024 3 248 423 38.9-46.1 47.0 43.2-51.2
2009-2016 5 115 18.9 16.1-22.3 23.0 19.6 - 27.1
2017-2024 5 106 27.4 24.0-31.2 32.8 28.8-37.5
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Overlevnad efter allogen stamcellstransplantation

Absoluta 3-ars éverlevnaden efter transplantation var 65% fér MDS och 58% for MDS/MPN.
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Antal &r efter stamcellstransplantation Antal &r efter stamcellstransplantation
M a) MDS b) MDS/MPN M a) MDS b) MDS/MPN
No. at risk No. at risk
a) 321 253 208 183 153 121 a) 321 253 208 183 153 121
b) 84 65 48 41 39 32 b) 84 65 48 41 39 32

Figur 56. Total 6verlevnad fér MDS och MDS/MPN efter allo- Figur 57. Relativ dverlevnad for MDS och MDS/MPN efter allo-
gen stamcellstransplantation, diagnosar 2012 -2023. gen stamcellstransplantation 2012-2023.

Tabell 37. Observerad (0S) och relativ (RS) 6verlevnad (procent) for MDS/MPN med 95% konfidensintervall (CI), efter allogen
stamcellstransplantation 2012-2023.

Overlevnads-

Diagnosperiod intervall No. at risk oS cl RS Cl
(@)

MDS 1 253 79.1 74.8-837 92.8 89.9-95.8
MDS/MPN 1 65 79.7 71.6-88.8 93.6 88.3-99.2
MDS 3 183 65.3 60.3-70.9 70.9 65.9-76.3
MDS/MPN 3 41 57.9 48.0-69.9 67.5 57.8-78.7
MDS 5 121 57.6 52.1-63.6 63.7 58.3-69.7
MDS/MPN 5 32 53.1 42.9-65.6 56.0 45.7-68.6
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Kvalitetsindikatorer

Nedan presenteras data for aktuella kvalitetsindikatorer for MDS-registret.

Specifika kvalitetsindikatorer for MDS-registret

+ Andel patienter med cytogenetisk analys vid diagnos. Malvirde>90%.
+ Andel patienter<70 ar med transplantationsintention vid diagnos. Malviarde >25%.

*+ Andel overlevande patienter med IPSS hogrisk och intermediar-2 ("Hogrisk-MDS”) ett ar efter
diagnos. Malviarde > 50%.

+ Andel patienter <75 ar med utford next generation sequencing(NGS) vid diagnos . Malvarde
>90%.

I figur 58-59 ses andel patienter med MDS och MDS/MPN dér cytogenetik &r utford for diagnosar
2019-2024 uppdelat i tre tidsperioder, regionvis och i hela riket. For diagnosar 2023-2024 var cytogene-
tik nationellt sett utfort for 84% respektive 81% med regional variation 71-90%. Detta nar saledes inte
malet pad 90%. Under tidsperioderna i figuren har andel patienter med utford cytogenetik varit likar-
tad men jamfort med tidigare diagnosar har andelen ¢kat. I forsta registerrapporten med diagnosér
2009-2010 var cytogenetik utfort for 71% av patienterna.

Antal fall*
[ 1
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Norr 29 av 33 88 %

Stockholm-Gotland 147 av 172 85 %

H
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Figur 58. Andel (%) av MDS dar kromosomanalys utférts uppdelat pa region, diagnosar 2019-2024.
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Antal fall*

Stockholm-Gotland 44 av 50

0 20 40 60 80

Norr 22 av 26

Totalt 188 av 231

Vast 19 av 26

Sydost 10 av 14

Mellansverige 32av45
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[ Hog niva av maluppfyllelse

Figur 59. Andel (%) av MDS/MPN dé&r kromosomanalys utforts uppdelat pé region, diagnosar 2019-2024.

Andel patienter <70 dr med transplantationsintention vid diagnos utgjorde nationellt sett 32% for dia-
gnosaren 2023-2024 och uppnar darmed malet.

Antal fall*

Norr 7avi12
Stockholm-Gotland 2l av53
Totalt 61 av 192
Mellansverige 10 av 32

Syd 16 av 59

Sydost 3av15

Vast 4av21
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Figur 60. Andel(%) med planerad allogen stamcellstransplantation enligt anmalan for patienter <70 ar vid diagnos, uppdelat pa
region, diagnosar 2019-2024.

Vad giiller absolut 6verlevnad 1 ar efter diagnos for "Hogrisk-MDS” uppnas malet (>50%) for samtliga
tre tidsperioder.
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Antal fall*
S 576

Vast 6av1l 55 %

Syd 13av24 54 %
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Stockholm-Gotland 1lav23 48 %
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Figur 61. Andel 6verlevande patienter med IPSS hogrisk och intermediar-2 ("Hogrisk-MDS”) ett ar efter diagnos. Malvérde > 50%,
diagnosar 2019-2023.

Sedan 2020 registreras data fran next generation sequencing (NGS). Man ser att andel patienter som
utreds med NGS 6kat under senare ar. For aren 2023-2024 uppnadde samtliga regioner férutom en méa-

let pad >90% for patienter under 75 ar.

Antal fall*

\I ]

Totalt  302av327 | | 92 %
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v e 0%

Procent

2019-2020 2021-2022 [ *2023-2024
Hog niva av maluppfyllelse

Figur 62. Andel (%) av MDS och MDS/MPN dé&r NGS utférts hos fall <75 ar, uppdelat pa region, diagnosar 2019-2024.
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Gemensamma kvalitetsindikatorer for samtliga Blodcancerregister

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

+ Andel patienter registrerade i INCA inom 12 manader. Malvirde >95%.

Antal fall*
Norr 25 av 59 42 %

Mellansverige 24 av 138 17 %

Stockholm-Gotland 38 av 222 17%
Totalt 133 av 801 17%
Vast 15 av 94 16 %
Sydost 8av 67 12 %

Syd 23 av 221 10%
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Figur 63. Andel patienter av MDS och MDS/MPN registrerade i INCA inom 3 manader (malvéarde 70%), diagnosar 2019-2024.

Antal fall*

Stockholm-Gotland 214 av 222 96 %

[
[ 1
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Figur 64. Andel patienter av MDS och MDS/MPN registrerade i INCA inom 12 mé&nader (malvédrde 95%), diagnosar 2019-2024.

I Figur 63-64 ses andel inrapporterade fall i MDS-registret vid 3 manader respektive 1 ar for patienter
med diagnosar 2019-2024. Det ar tydligt att det finns en tidsméassig eftersldpning nir det géller anma-
lan till registret. For ar 2023-2024 hade endast 17% anmalts inom 3 manader, efter 1 ar var dock 87%
av patienterna rapporterade till registret. En snabbare inrapportering sags for diagnosar 2023-2024

jamfort med tidigare perioder.
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Vantetider

Betydelsen av vintetider vid MDS kan vara svarvirderat i jamforelse med vantetider for flera andra
blodsjukdomar. Vid MDS krivs ofta en observationstid och flera benmérgsprov innan definitiv diagnos
kan stéllas. Det &4r dessutom ofta inte brattom att starta behandling sasom fallet dr vid t.ex. akuta leu-
kemier. Vi har darfor fokuserat pa ledtider som rér hur snabbt patienter med misstdankt MDS far ett
forsta besok vid kliniker som utreder MDS. Vintetider inkluderades for MDS-registret 2015.

* Nar skrevs remiss till inrapporterande enhet?

* Nar skedde forsta patientbestk pa inrapporterande enhet?

Antal dagar mellan att remiss skrevs till férsta besok for utredning illustreras for aren 2019-2024 i Fi-
gur 65. Denna véintetid varierar nagot mellan olika regioner men var i median 19 dagar i hela riket ar
2023.

Antal fall*  Median*

Norr 38 7 %

Sydost 62 9.5  eml(ums

Totalt 629 18

Mellansverige 112 20 e © s

V o ¥
Stockholm-Gotland 200 22 O

Syd 146 26

Vo ¥
224
0 10 20 30 40 50
Median samt kvartilavstand

2019-2020 2021-2022 M *2023-2024

Figur 65. Antal dagar mellan nar remiss skrevs och forsta besok hos specialist, per sjukvardsregion, diagnosar 2019-2024.
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Utdatafunktioner inom och utanfor inlogg pa INCA

Data fran kvalitetsregistret ger oss vardefulla forutsdttningar att kunna méta definierade kvalitetsmar-
korer och foljsamhet till nationellt vardprogram. Utdatafunktioner for MDS-registret har under sena-
re ar darfor byggts ut. Under inloggning i INCA finns rapportmallar som ger onlinerapportering av
data fran MDS-registret. Sedan nagra ar finns dven "Koll pé ldget” som snabbt kan ge inrapportorer
och verksamhetschefer en 6versikt 6ver antal inrapporterade patienter och utfall av de viktigaste kvali-
tetsindikatorerna pa den egna kliniken, den egna regionen och i hela landet. Under hosten 2020 imple-
menterades en interaktiv rapport med deskriptiv data fran MDS-registret utan att inloggning i INCA
krédvs, denna uppdateras 2 ganger arligen. Man kan &ven i den interaktiva rapporten jamfora klinikens
egna data med 6vriga sjukhus och regioner. MDS-registret har under ar 2022 dven borjat leverera data
till Varden i siffror (VIS).

Samverkan

-Med andra kvalitetsregister

Kvalitetsregistret for MDS var tidigare ett delregister i Blodcancerregistret men &r fr.o.m 1 januari
2024 ett sjalvstandigt register. MDS-registrets styrgrupp har egna méten men videokonferenser och fy-
siska moten med 6vriga blodcancerregister kommer att fortga for fortsatt utbyte av erfarenheter och

arbete med gemensamma projekt.

-Med patientforening

MDS-registret har liksom 6vriga blodcancerregister ett néira samarbete med Blodcancerférbundet. Re-
presentant fran Blodcancerforbundet deltar vid méten och olika fragor diskuteras fran ett patientper-
spektiv. Bland annat har patientrepresentanter givit feed-back pa den specifikt utformade delen av
MDS-rapporten for patienter. Data fran MDS-registret presenteras vid lokala moéten for MDS-patienter.
MDS-registret har ocksa en egen patientrepresentant for MDS-registret.

Sammanfattande kommentarer

Antalet fall &r nu sé pass stort i det populationsbaserade MDS-registret att viardefulla slutsatser for
kvalitetssdkring och forskning kan dras, speciellt med tanke pa att registret nar en hog tackningsgrad.
Ett huvudmal med kvalitetsregister ar att bidra med information som ger mojlighet att forbattra den
individuella handl&ggningen av varje patient. Da ett nationellt vardprogram fér MDS publicerades en-
ligt RCC-modell under 2023 finns det nu stora mojligheter for MDS-registret att félja upp hur natio-

nella riktlinjer f6ljs.

Kvalitetsindikatorer for registret omfattar bl.a. rekommenderad utredning vid diagnos och vi kan kon-
statera att andel patienter med utford cytogenetik har 6kat under senare ar. Metoder som NGS for att
pavisa mutationer har under senare tid fatt stor klinisk betydelse for att diagnosticera MDS men har
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dven stor inverkan pa prognos och val av behandling. Mutationsdata rapporteras i registret sedan 2020
och presenteras i denna rapport. Vi kan visa med var registerdata att NGS redan blivit en etablerad
del av utredning av MDS och MDS/MPN i Sverige, speciellt for yngre patienter. For MDS finns ett
nytt score-system dir mutationsdata ingdr (IPSS-M), dven for KMML finns mutationer med i risk klas-
sificering ("CPSS molecular”). I framtida registerrapporter kommer IPSS-M och CPSS-molecular att

presenteras nér tillracklig méngd NGS finns inrapporterat.

Typ av behandlingar for MDS-patienter skiljer sig inte patagligt mellan de olika regionerna. Vi ser
dock en viss regional skillnad vad géller transplantationsfrekvens samt anvindning av erytropoietin.
Utifran 6verlevnadssiffror dr det tydligt att det finns ett stort behov av nya ldkemedel och behandlings-
regimer for patienter med MDS och MDS/MPN. Det skulle vara énskvért med fler terapi-relaterade

studier, utifran data fran MDS-registret ses att endast ett fatal patienter ingar i studier.

Fokus fortsatt registerarbete;

+ En storre valideringsstudie har utforts i hela Sverige for MDS-registret under 2023 dar 20% av
patienter med diagnosar 2014-2018 journalgranskats och dir data jamforts med inrapporterad
data till MDS-registret. Rapporten ar nyligen publicerad. Uppféljande arbete planeras for att yt-

terligare forbéttra manual samt variabler.

+ Fortsiatta paborjat arbete tillsammans med Vetenskapsradet for att infora verktyget RUT (Regis-
ter Utiliser Tool).

* Arbeta for att oka inrapportering av anmélningsblanketter och uppfoljningar samt att minska

inrapporteringstid.
* Regelbunden utbildning fér inrapportérer, ny utbildning planeras 2026.

+ MDS-registret ir redan anslutet till Varden i siffror fér Oppna jamforelser, vi kommer se éver och

utoka variabler.

* Anmélningsblankett-och uppféljningsblanketter &r uppdaterade under 2024. Ytterligare juste-
ringar i formuldren kan komma att ske ifall beslut om ny klassificering av MDS kommer att tas

framover..

Forskning

Registret bedéms vara en utomordentlig kélla till forskning. Tilldgg av mutationsdata i registret 2020
kommer att ytterligare oka forskningskvalitén framover. Med 6kad méngd behandlingsdata i registret
samt genomford lankning till olika register pa Socialstyrelsen och SCB (MDSBaSe) finns ett stort antal
forskningsfragestillningar att besvara. MDS-registret ingar dven i en "Myeloid megabas” tillsammans
med nationella registren for KML,AML och MPN dér lankning har utforts till en rad register pa SCB
och Socialstyrelsen. Databasen har nyligen levererats och det finns stor mojlighet till en stor mangd

forskningsprojekt fran denna databas.

Publicerade vetenskapliga publikationer berér bl.a. validering av scoresystem och terapi-relaterad MDS.

Flera projekt ar planerade framover.

63



Publikationslista med data utgaende fran MDS-registret

1.

Moreno Berggren D, Folkvaljon Y, Engvall M et al. Prognostic scoring systems for myelodysplastic
syndromes (MDS) in a population-based setting: a report from the Swedish MDS register. Br J
Haematol. 2018 Jun;181(5):614-627.

. Zhao J, Dahlén T, Edgren G.Vox. Costs associated with transfusion therapy in patients with

myelodysplastic syndromes in Sweden: a nationwide retrospective cohort study. Vox sang 2021
May;116(5):581-590.

. Gunnar Larfors, Daniel Moreno Berggren, Hege Garelius et al. Income, education, and their im-

pact on treatments and survival in patients with myelodysplastic syndromes. Eur J Haematol.
2021 Aug;107(2):219-228

. Daniel Moreno Berggren , Matilda Kjellander, Ellen Backlund et al. Prognostic scoring systems

and comorbidities in chronic myelomonocytic leukaemia: a nationwide population-based study. Br
J Haematol, 2021 Feb;192(3):474-483.

Lindholm C, Olofsson E, Creignou M et al. Failure to reach hematopoietic allogenic stem cell
transplantation in patients with myelodysplastic syndromes planned for transplantation: a population-
based study. Bone Marrow Transplant. 2022 Apr;57(4):598-606.

Daniel Moreno Berggren ,Hege Garelius, Petter Willner Hjelm et al. Therapy-related MDS dissec-
ted based on primary disease and treatment — a nationwide perspective. Leukemia. 2023 May;37(5):1103-
1112.

64



	Inledning
	Sammanfattning för patienter
	Lite om MDS
	Nationella MDS-registret
	Resultat

	Sammanfattning av resultat för professionen
	Bakgrund och kort om MDS
	Målsättning med MDS-registret
	Inklusionskriterier för registrering i MDS-registret
	Organisation och nationell styrgrupp
	Förkortningar
	Inrapportering av data och datakvalite’
	Arbetsmetod
	Variabler som registreras
	Inrapporterande sjukhus
	Täckningsgrad

	Epidemiologi
	Incidens
	Könsfördelning
	Åldersfördelning

	Diagnosgrund och diagnosdatum
	Patient- och sjukdomskarakteristika vid diagnos
	Diagnosfördelning enligt WHO-klassifikationen
	Laboratoriedata
	Transfusionsbehov vid diagnos
	Benmärgsprov- morfologi
	Cytogenetik
	Next generation sequencing (NGS)

	Performance status
	Risk-score system
	International Prognostic Scoring System revised (IPSS-R) för MDS
	CMML-specific prognostic scoring system (CPSS) för KMML

	Tidigare hematologisk sjukdom
	Tidigare cytostatikabehandling och strålbehandling
	Uppföljning, vid ett och tre år efter diagnos.
	Ettårsuppföljning (diagnosår 2012-2023)
	Treårsuppföljning (diagnosår 2012-2021)
	Allogen stamcellstransplantation vid ett och treårsuppföljning.
	Deltagande i studier
	Transformation till leukemi vid ett och treårsuppföljning

	Överlevnad
	Överlevnad för diagnos MDS och MDS/MPN
	Överlevnad fördelat på kön
	Överlevnad per åldersgrupp
	Överlevnad beroende på transfusionsbehov
	Överlevnad fördelat på riskgrupper
	IPSS-R
	CPSS

	Överlevnad i relation till terapirelaterad MDS
	Överlevnad i relation till diagnosperiod, 2009-2015 och 2016-2024
	Överlevnad efter allogen stamcellstransplantation

	Kvalitetsindikatorer
	Specifika kvalitetsindikatorer för MDS-registret
	Gemensamma kvalitetsindikatorer för samtliga Blodcancerregister

	Väntetider
	Utdatafunktioner inom och utanför inlogg på INCA
	Samverkan
	-Med andra kvalitetsregister
	-Med patientförening

	Sammanfattande kommentarer
	Fokus fortsatt registerarbete;
	Forskning
	Publikationslista med data utgående från MDS-registret


