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Inledning

PIDcare ar ett kvalitetsregister for vuxna och barn med primar immunbrist vars syfte ar att forbattra
varden for personer med primar immunbrist genom analys av insamlade data. Malet &r att alla skall fa
lika vard i hela landet i enlighet med de nationella riktlinjer fér utredning, behandling och monitorering
som finns framtagna for personer med primara immunbrister. Det finns ocksa majlighet att registrera
vissa sekundéra antikroppsbrister.

Registret ger mojlighet att pa klinik- och riksniva mata féljsamhet till de nationella riktlinjerna for
patienter med primara immunbristtillstand. Varje ansluten enhet kan i realtid fa ut information, vilket
ger mojlighet att upptacka forbattringsomraden lokalt pa varje klinik.

Data hamtas fran journalen/lab-systemen och kompletteras med de data patienten sjélv registrerar via
den webbaserade Halsodagboken.

Inom diagnosgruppen primara immunbrister finns saval extremt séllsynta sjukdomar som sjukdomar
som dr relativt vanliga. | dagslaget finns mer an 400 diagnoser definierade. | PIDcare registreras for
narvarande nio diagnosgrupper med 40 sjukdomar. En del av dessa sjukdomar har ett flertal
undergrupper. De sallsynta sjukdomar som annu inte finns som val i PIDcare kan registreras under
kategorin "ovrigt". De manga sjukdomarna med rubbningar i olika delar avimmunforsvaret gor att
registret innehaller manga olika variabler och f6ljaktligen ar inte alla variabler relevanta for alla
sjukdomar. Registret ar annu inte helt fardigbyggt for alla sjukdomar.

Under 2019 har de frédmsta satsningarna fér PIDcare varit:

e Omarbetning av kvalitetsindikatorerna fér 6kad tydlighet och mdétbarhet
e Definition av téckningsgrad for registret och tdckningsgradsanalys

e  Okad tdckningsgrad fér diagnosen CVID och XLA

e Forskningsgruppens arbete

e Registerutveckling

| denna rapport redovisas resultat fran 2019. | vissa fall inkluderas data fran 2020, t ex i
tackningsgradsredovisningen. Det beror pa att landets nést storsta klinik, nar det galler antalet
patienter med CVID, 6kade sin registrering strax efter arsskiftet 2019/2020. Eftersom detta ger stor
paverkan pa registrets tackningsgrad vill vi inkludera detta i redovisningen.

De flesta data i PIDcare registreras manuellt vilket medfor att de ofta fors in med viss fordrojning.
Vanligt ar att uppdatering sker infér att en patient ska bestka sin mottagning. Alltsa kan det droja flera
manader in pa det nya aret innan féregaende ars datainsamling ar komplett. De flesta patienter i
PIDcare f6ljs pa infektionskliniker och nu i samband med covid-19 har den 6kade arbetsbelastningen
dar medfort att datainsamlingen inte har hunnits med.

Registret dr kostnadsfritt att anvdnda for klinikerna. Plattform: RealQ, version 3.5, Health Solutions.
CPUA: Region Jonkopings 1an. RCO: Registercentrum SydOst.

For PIDcare:s styrgrupp, september 2020

Susanne Hansen
Registerhallare
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Verksamhet 2019

Styrgruppsmoten

Styrgruppen har under aret haft fyra moten, tva fysiska moten i Stockholm och tva
webbmoten.

Styrgruppsarbete

Arbetet har fokuserat pa:

Omarbetning av kvalitetsindikatorerna fér dkad tydlighet och méatbarhet
Omarbetning av tackningsgradsdefinitionen for registret
Tackningsgradsanalys

Fortsatt arbete for 6kad tackningsgrad for diagnosen CVID och XLA
Forskningsgruppens arbete

Fortsatt arbete med utvecklingen av hemsidan

Registerutveckling

Under aret har foljande tillkommit/reviderats:

Laboratorievarden/undersokningsresultat: Tilldgg: B2-uglobulin for patienter med CVID.
Tillagg: S-1gD och Serum Amyloid for patienter med autoinflammatoriska sjukdomar.
Revidering: Andring av vilka utfallsmatt for spirometri som ska registreras.

Revidering: Andring av registreringen av genetisk utredning — helgenomsekvensering géllande
kdnda immunbristgener.

Nya variabler géllande livskvalitet: Behandlings- och sjukdomsborda.
Ny lakemedelsmodul fér immunsupprimerande lakemedel. Paborjat 2019, fardigt 2020
Diverse buggrattningar och mindre justeringar.

Underlattande av patientoverforingar mellan klinikerna. Paborjat 2019, fardigt 2020.

Ovriga aktiviteter

Klinikutbildningar pa infektionskliniker:

o Umea 24 januari, Uppsala 29 maj, Helsingborg 1 oktober (web-mote)
Anvandarmoéte 8 maj, heldagsméte forlagt till Stockholm
Information om PIDcare i PIO:s medlemstidning

Redovisning av resultat, demonstration av registret m.m. p& SISSI-/SLIPI- konferens” i
september

4 Konferens anordnad av féreningarna for likare och sjukskéterskor som arbetar med PID-patienter



PROM - Hdlsodagboken

Arbetet med att implementera Halsodagboken, den webbaserade online-dagboken dar de data
patienten rapporterar in automatiskt fors over till PIDcare har fortsatt. Inloggning sker med mobilt
Bankld. Aktuell version av Halsodagboken innehaller:

e Sjdlvskattat halsostatus EQ5D-5L
e Symtomdagbok
e Antibiotikabehandling

e Immunglobulinbehandling (logghok med
biverkningsregistrering och batchnummer)

e Sjukfranvaro

e Varddagar pa sjukhus

e Vaccinationer

Under 2017 startade ett projekt for att uppdatera dagboken, fokus ligger pa
anvandarvanligheten. Projektet pausades under 2018 pa grund av bristande ekonomiska resurser. Det
har inte funnits mojlighet att ateruppta arbetet under 2019. Néasta version kommer bland annat att
kompletteras med:

e RAND36

e Fler symtom i symtomdagboken

e Modijlighet att registrera egna symtom

e Modijlighet att stalla in paminnelse om att registrera

e Utskriftsbara rapporter om hélsotillstand éver tid

e Vikommer dven att understka mojligheten till inloggning via 1177.se.

Internationella samarbeten

Europeiska register

Under 2019 fortsatte diskussionerna om majligheten att exportera registerdata till det europeiska
immunbristregistret ESID>, men de it-tekniska och regulatoriska problemen har dnnu inte kunnat lésas.

Inom ramen fér ERN-RITA® pdbdrjades 2019 ett projekt for att skapa ett "Metadataregister for ERN-
RITA — MERITA. PIDcare har [amnat ett "Letter of support" och kommer framledes stddja detta och
inleda samarbete forutsatt att de legala, etiska och finansiella aspekterna klarldggs.

PIDcare i grannlander

| Finland lanserades PIDcare under 2016 och samarbete pagar, speciellt kring gruppen CVID-patienter
med organmanifestationer som ar relativt séllsynta. Malet ar att ndr man i finska PIDcare har
registrerat majoriteten av CVID-patienterna fa ett storre underlag vid kvalitetsarbeten och forskning.

Sedan tidigare finns ett beslut om att inféra PIDcare i den danska immunbristvarden. Detta arbete har
dock stannat av.

> ESID, European Society for Immunodeficiencies, esid.org
6 European Reference Network — Rare Immunodeficiency, Autoinflammatory and Autoimmune Diseases



Effekter av registrets insatser pa varden

Korrekt diagnossattning

Detta sker pa varje klinik som bérjar ga igenom sina data. Genomgang av behandlingsresultat och
ldkemedelsanvandning standardiseras pa den egna kliniken som jamférs med rikets data.

Okad jamlikhet och 6kad féljsamhet till riktlinjerna f6r vard av PID-patienter

Alla patienter, oavsett vilken klinik i landet de tillh6r, har ratt till likvardig vard. Det géller t ex
kompetens hos vardpersonal, undersdkningar, behandlingsmojligheter och stéd. Registret bidrar till
okad jamlikhet i landet genom att varje redovisning av resultat fran PIDcare i form av rapporter,
utskick till klinikansvariga, konferenser etc. gor klinikerna uppmarksamma pa vilka varden som é&r
viktiga att folja for patientgruppen.

Aterkoppling till klinikerna sker ocksa i form kvalitetsmodulens sammanstaliningar om hur vissa
kriterier i riktlinjerna kring utredning och behandling uppnatts. Detta ger mojlighet att identifiera
forbattringsomraden och bedriva kvalitetsarbeten lokalt. Kliniken kan dven via sdkverktyget leta fram
resultat och saknade data pa alla variabler ned pa individniva.

Kvalitetsuppfoljning underlattas dven av att det pa ett snabbt och enkelt satt kan goras systematiska
sammanstallningar av olika PID-grupper, t ex CVID, for att sdkerstélla att de nar behandlingsmalen
med lgG-nivaer etc.

Patientmedverkan

Anvandandet av PIDcare och Halsodagboken, vid flera kliniker medfort fordandrade arbetssatt dar
patientens medverkan blivit tydligare. PROM-data har tidigare inhdmtats i pappersform
(symtomdagbok, infusionsprotokoll m.m.) men i journalsystemen finns ingen mojlighet att fa en
overblick 6ver dessa data. | och med att patienten har registrerat uppgifterna blir det lattare att ha en
dialog om utvardering av insatta atgarder och fortsatt vard.

Systematisk uppféljning av patientkohorter

Infektionsklinikerna i Jonkoping, Linkdping/Norrképing och Kalmar har regelbundna regionmoten.
PIDcare har i samband med dessa moten anvants som grund for att utvardera behandlingsresultat,
féljsamhet till nationella riktlinjer, identifiering av individer som ligger i riskzonen for att utveckla
allvarliga komplikationer etc.

Aven i Region Sk&ne genomfor Infektionsklinikerna vid Skanes Universitetssjukhus (Lund/Malmé),
Helsingborgs lasarett och Centralsjukhuset i Kristianstad regelbundna traffar for diskussion och
avstdmningar angdende behandling och utredning avimmunbristpatienter. Vid dessa méten anvands
bland annat PIDcare som underlag for diskussioner.

Regions- och lokala moéten for uppféljning och genomgang av patientgruppen och enskilda patienter
underlattas av registret. Att genomféra detta utan registret skulle krava betydligt mer
forberedelsearbete.

Verksamhetsutveckling/uppféljning

| Karolinska Universitetssjukhusets nya verksamhetsmodell anvands kvalitetsmatten fran PIDcare
kontinuerligt for uppféljning av patientgruppen PID.



Forskningsaktivitet under aret

Beviljade datautlamnanden for forskning

Under 2019 har tva ansokning om datautlamningar inkommit och beviljats.
e Luftvagsinfektioner hos patienter med primar immunbrist.

e Utveckling av ett infektionsindex dar man framférallt vill anvéanda data kring
antibiotikabehandling.

Pabdrjade/avslutade forskningsprojekt

e Infections in patients with primary immunodeficiency: a retrospective cohort study.
Examensarbete av Lakarstudent Klara Nyman, Lunds universitet, HT2019. Arbetet férsvarades
framgangsrikt vid Lunds universitet den 17 januari 2020. Data hamtades fran PIDcare och
fynden ska sammanfattas i en vetenskaplig artikel som kommer fardigstallas under 2020.

e Hdlsodagbok som ett instrument fér 6kad samproduktion av hélsa vid immunbristsjukdom,
C Pettersson et al., Futurum, Region Jonkopings lan. Projektet pagar sedan 2019 men har
foérsenats pga COVID-19.

e Under 2019 har ett nordiskt CVID-natverk med syfte att bl.a. bedriva forskning kring
komplikationer av CVID upprattats. For Sveriges del kommer data att hamtas fran PIDcare.
Representant fran PIDcare i natverket ar Peter Bergman, Immunbristenheten, Stockholm.

e RPHI — FcyR-receptorpolymorfism vid humorala immunbrister, P Wagstrom et al.
Infektionskliniken Ryhovs Lanssjukhus. Multicenterstudie dar PIDcare anvénts vid de
deltagande klinikerna till att identifiera patienter som matchar inklusionskriterierna.

e FUNGEN — Funktionella och genetiska studier avimmunférsvaret hos patienter med ékad
infektionsbendgenhet, P Bergman, Immunbristenheten, Karolinska Universitetssjukhuset.
PIDcare har anvants till att identifiera patienter som matchar studiens inklusionskriterier.

e En kritisk genomgdng av diagnostiska kriterier fér CVID (83.8) visar att sammanblandning med
XLA (D80.0) och IgG-subklassbrist (D80.3) skett samt att fel diagnos noterades angdende CVID
hos 9/19. ) Hultberg, examensarbete termin 6, 2017.

Vetenskapliga publikationer och abstrakt vid medicinska konferenser

e Inga publikationer eller abstrakts presenterades under 2019.

e Redovisning av resultat fran PIDcare skedde p& SLIPI-/SISSI-konferensen i september 20197.

Samverkan med patientorganisationen

PIDcare har samarbete med PIO, Primar Immunbrist Organisationen, som ar den svenska
patientféreningen for vuxna och barn/vardnadshavare med olika immunbristtillstand:

e Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamoter.

e Spridning av information/férelasningar om PIDcare och Halsodagboken, t ex via PI1O:s hemsida,
medlemstidning samt vid medlemsméten.

e Tva patientrepresentanter deltar i projektgruppen for uppdateringen av Halsodagboken 2.0.

e PlO har fortsatt bistd PIDcare i utvecklingen av hemsidan och vid uppdatering av
patientinformationsbroschyrerna for PIDcare och for Halsodagboken.

7 Konferens anordnad av féreningarna for likare och sjukskéterskor som arbetar med PID-patienter



Anslutningsgrad

Anslutna kliniker, pabdrjat registrering 2019 %

Region/landsting, sjukhus Vuxenklinik Barn-
Ansluten/Registrerar  [ungdomsklinik
patienter Ansluten/Registrerar

patienter

Blekinge lans landsting, Blekingesjukhuset, Karlskrona Ja/Nej Ja/Nej

Kalmar lans landsting, Kalmar sjukhus Ja/la Ja/Nej

Kalmar lans landsting, Vastervik sjukhus Ej aktuellt? Ja/Nej

Landstinget Dalarna, Falu lasarett Ja/la Ja/Nej

Region Gotland, Visby lasarett Ja/Nej Ej ansluten

Region Gavleborg, Gavle sjukhus Ja/la Ja/Nej

Region Halland, Halmstads sjukhus Ja/la Ja/la

Region Jdmtland Harjedalen, Ostersunds sjukhus Ja/la Ja/Nej

Region Jonkopings lén, Ryhov lanssjukhus Ja/la Ja/la

Region Kronoberg, Centrallasarettet, Vaxjo Ja/Nej Ja/Nej

Region Norrbotten, Sunderby sjukhus, Luled Ja/la Ej ansluten

Region Skane, Centralsjukhuset, Kristianstad Ja/la b S Ej ansluten

Region Skane, Helsingborgs lasarett Ja/la b S Ja/Ja via Lund

Region Skane, Skane Universitetssjukhus, Lund Ja/la Ja/la

Region Skane, Skane Universitetssjukhus, Malméo Ja/la Ej aktuellt

Region Skane, Angelholm sjukhus Ej aktuellt Ja/Ja via Lund

Region Uppsala, Akademiska sjukhuset, Uppsala Ja/la Ja/Nej

Region Vasternorrland, Lanssjukhuset, Sundsvall Ja/Nej Ja/Nej

Region Visternorrland, Lanssjukhuset, Ornskoldsvik Ej aktuellt Ja/Nej

Region Vastmanland, Vasteras Ja/la Ja/Nej

Region Orebro I3n, Orebro Ja/la Ja/Nej

Region Ostergdtland, Linkdéping och Norrkdping Ja/la Ja/Nej

Stockholms lans landsting, SOS, Sachsska Barnsjukhuset Ej aktuellt Ja/Nej

Stockholms lans landsting, Karolinska Universitetssjukhuset Ja/la Ja/la

Sodermanlands lans landsting, Malarsjukhuset, Eskilstuna Ja/la Ja/Nej

VG-region, NAL, Trollh&ttan Ja/la Ja/Nej

VG-region, Skaraborg sjukhus, Skovde Ja/la Ja/Nej

VG-region, SUS, Sahlgrenska, Goteborg Ja/la Ej aktuellt

VG-region, SUS, Ostra, Gdteborg Ja/la Ja/la

VG-region, SAS, Boras Ja/la Ja/Nej

Varmland lans landsting, Centralsjukhuset, Karlstad Ja/la Ja/Nej

Vasterbottens lans landsting, Umead Ja/la Ja/Nej

Totalt 28/Registrerar:24 27/Registrerar: 78

8 Se férklaring under rubriken “Sammanfattning anslutningsgrad”, sidan 8



Sammanstallning av antal och typ av kliniker som var anslutna i slutet av 2018 respektive 2019 samt
antalet kliniker som registrerar patienter.

Antal klinker Anslutna till PIDcare Registrerar patienter
2018 2019 2018 2019
Barnkliniker 27 27 7 7
Vuxenkliniker 28 28 22 24
e Varav Infektionskliniker 24 24 19 21
e Varav Lung-/allergikliniker 3 3 3 3
Totalt 55 55 29 31

Kliniker som aktivt tackat nej till eller vill avvakta med anslutning

Vardinrattning Vuxenklinik Barn-/lungdomsklinik
Tackat nej till deltagande 0 3
Vill avvakta tills vidare 0 2

Sammanfattning anslutningsgrad

Det framst universitets- och regionsjukhusens infektions- och barnkliniker som féljer patienter med
primar immunbrist. Alla dessa kliniker dr nu anslutna till PIDcare. Dessutom foljs enstaka patienter pa
mindre kliniker, flertalet av dessa kliniker ar ocksa anslutna.

Nar det géller barnklinikerna ar anslutningsgraden nagot missvisande da manga av barnen foljs dels pa
universitets-/regionkliniken, dels pa en lokal barnklinik. | de fallen &r det den storre kliniken som
inkluderar och registrerar uppgifter. Tyvarr medger registerplattformen inte att patienterna kan vara
inskrivna pa tva kliniker samtidigt.

Tackningsgrad

Definition av tackningsgrad for PIDcare

Tackningsgraden berdknas for diagnoserna CVID och XLA (Common Variable Immunodeficiency och X-
linked agammaglobulinemia). Fran halvarsskiftet 2019 pagar ocksa arbete med att inkludera SCID
(Severe Combined Immunodeficiency) i tackningsgradsberdkningen, dock kommer dessa siffror forst
kunna redovisas for 2020.

Téljaren ar antalet patienter med ovanstdende diagnoser som finns registrerade i PIDcare. Namnaren
ar antalet patienter som foljs pa de specialistkliniker som utreder, behandlar och féljer upp patienter
med primar immunbrist.



Tackningsgrad per diagnos

Antal patienter per diagnos. Data galler maj 2020 da den senaste tackningsgradsundersokningen fenomférdes. 25

Diagnos PIDcare antal Aktuell tackningsgrad Tackningsgrad 2018
CVID 305 98% 88%
XLA 33 ca 85% ca72%
SCID Redovisas fro m 2020

Beskrivning av tackningsgraden

Inom PIDcare har beslutats att fokusera pa tackningsgrad for de grupper av diagnoser som ar mest
valdefinierade och som har storst vardbehov. Inom vuxensjukvarden géller detta diagnoserna CVID
och XLA) och inom barnsjukvarden XLA och som ndmnts ovan kommer vi under 2020 att dven
inkludera SCID i tackningsgradsberdkningen. Fran och med mitten av 2019 ingar SCID i
neonatalscreeningen (PKU-provet).

Det ar ocksa av stort varde for immunbristvarden att registrera patienter med 6vriga diagnoser men
det &r svart att fa nagon klar bild av tackningsgraden da vissa sjukdomar ar extremt séllsynta, andra
relativt vanliga och det finns inga sékra siffror for prevalens. Det ser ocksa olika ut vilka diagnoser som
foljs i olika regioner. Ett exempel ar IgA-brist som drabbar ca 1/600 individer och déar de flesta ar
asymtomatiska. | Stockholm f6ljs dessa patienter upp pa specialistklinik med atminstone ett besok
medan man i t ex Goteborg och Lund endast tar emot patienter med symtom.

For flera av diagnoserna finns ingen ICD10-kod vilket medfér att inrapporterade diagnoser till
Socialstyrelsens databas blir osdkra. De diagnoser dar tackningsgraden kan redovisas anges i tabellen
ovan. En analys av tackningsgraden per klinik genomférdes under varen 2020.

Det finns ocksa en stor variation nar det géller antalet patienter som féljs per klinik. Uppskattningsvis
ar det endast ca 6-8 kliniker som har mer an 100 patienter med PID knutna till sig. Pa
Infektionskliniken i Stockholm, som &r den klinik som har flest patienter, foljs ca 1 000 aktuella
patienter. Darefter kommer Infektionskliniken i Linképing med ca 300. Flertalet kliniker har <10
patienter. Se dven tackningsgrad for CVID pa sidan 17.

Antal registrerade patienter i PIDcare - totalt, alla diagnoser

Totalt antal patienter i Antal inkluderade per ar Aktuella patienter i PIDcare
2775

PIDcare

2172

2486

1894

2080

1503

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

1711
1421

1025
429

126
|

596
396 406
369
1174
303 290 289
927
633
126
250
87
-




Kvalitetsmatt

De kvalitetsmatt/indikatorer som PIDcare tidigare har identifierat har under 2019 arbetats om och

fortydligats for att de ska vara mojliga att méata och folja over tid.

Matten redovisas i detalj per klinik i bilaga 1 (sidan 22-30) och bilaga 2 (sidan 31-36).
Processmatt

02019 [O2018 iiMalvarde

Registrerad diagnos (alla
diagnoser)
92% (- 2%)

Registrerad imm.glob.behandling
(CVID/XLA)
91% (+7%)

Utredning med HRCT-/CT-thorax
(CVID/XLA)
35% (+ 7%) /

. Registrerat IgG-vérde ej dldre dn 15
manader (CVID/XLA)

Utredning med CVID-lymfocytpanel
{ 79% (+ 4%)

(cvID) «
33% (+0%)

! Registrerat IgG-varde (Svriga

Ifylld symtomdagbok i
-*imm.globulinbehandlade pat)

(immungl.behandlade patienter) 'n‘ g
\ -
i
1
\

15% (+ 3%) e 66% (- 17%)
Registrering for “; ________________ 'Régistrerat FEV1-virde ej dldre dn
organmanifestationer (CVID) 4 &r (CVID/XLA)

33% (- 4%) 40% (+ 0%)

Resultatmatt

02019 02018 iiMalvarde

S-1gG >6,7 g/l (CVID/XLA)
86% (+2%)

S-lgG >6,7 g/l (6vriga
immunglobulinbehandlade pat)
85% (+/- 0%)

<4 antibiotikakurer/ar (CVID/XLA)
90% (- 1%)

Tillfredsstallande lungfunktion -

EQS5D-VAS >60 (Alla anvandare av ~ /
FEV1-vdrde 270 (CVID)

Halsodaghoken) “
55% (- 1%) 86% (+ 5%)
Ej utvecklat bronkiektasier efter oo / Tillfredsstéllande lungfunktion -
diagnos (CVID) FEV1-varde =70 (6vriga diagnoser)
84% (- 5%) 74% (+ 1%)

10



Resultat — Alla aktuella patienter i PIDcare

Antal patienter per klinik, alla diagnoser - jamforelse med féregaende ar

Klinik, férandring 2018-2019 |

v

Totalsumma, +158 2172

stockholm - Inf- k5, +16 |GG 1 011
Ostergétland - Inf, +17 [ 240
sénkdping - Inf, +12 [N 133
Goteborg-Barn-DSB, -1 [l 91
Lund-Bam,-3 [l 76
Umed-inf,+2 [l 61
Lund-inf, +8 [} s6
Luled - Inf, +6 [} 51
Orebro-Inf, +5 [} 47
Uppsala - Inf, +10 . 44
Ostersund - Lung/all, +4 . 44
Trollhattan - Inf, +19 [} 38
Goteborg - Inf, +2 l 37%
Halmstad - Inf, +4 [} 33
Karlstad - Inf,+/-0 [} 25
Vasterés - Inf, +13 [} 24
Kalmar-Inf, +1 |} 23
Falun - Lung/all, +/-0 l 22
Eskilstuna - Inf, +4 I 21
Malmé - Inf,+2 |} 21
Borés- Inf,+12 | 17
Kristianstad - Inf, +15 | 15
Gavle-Inf,+1 | 12
Halmstad - Barn, +1 |

Helsingborg - Inf, +7 |
Skovde - Inf, +/-0
l6nkoping - Barn, +1
Stockholm - Barn - ALB/KS, +/-0
Goteborg - Lung/all, +/-0

[ S T

*Denna siffra anger antalet patienter under 2019. Strax efter arsskiftet gjorde infektionskliniken en
satsning pa att inkludera patienter. Den aktuella siffran dr nu 184.



Alder, kén - Aktuella patienter under 2019, alla diagnoser

Alders och kénsfordelning
132
87

710 717
445 I I

0-10 10-19 20-39 40-59 60-79

B Flickor/kvinnor ~ ® Pojkar/mén ® Flickor/kvinnor ~ ® Pojkar/Mén

Alder vid diagnos

Aktuella patienter - Alder vid diagnos

625
593

388

18

40-59

>80

M Flickor/kvinnor M Pojkar/Man
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Diagnoser

Aktuella patienter 2019 - Antal per diagnos

Klinik, forandring 2018-2019

v

Totalsumma

lgG subklassbrist, +29

lgA-brist, +38

CVID, +40

Ej diagnos, +28

Okad infektionsbendgenhet, -21
Sekundar immunbrist, 436

IgA- och 1gG subklassbrist, +8
lgG-sankning, -3
Immunbristutredning, +6

Ovrigt, -27

XLA, +4

Komplementhrist, +4

lgA-sdnkning, +4

22q11 deletionssyndrom, +4
Autoinflammatorisk sjukdom, +5
SCID, +/-0

Specifik antikroppsbrist, N/A
Hyper-IgE-syndromet, NfA

HAE/AAE /ACEIAE, N/A

Neutropeni ospecifik, N/A

Kronisk granulomatés sjukdom, CGD, N/A
Hyper-lgM-syndromet, N/A
Kombinerade immundefekter (CID), N/A
Kronisk mukokutan candidiasis STAT1, N/A
Autosomal agammaglobulinemi, N/A
Ataxia telangiectasia, N/A
Shwachmans syndrom, N/A
DOCKS-brist, N/A

APECED, N/A

Syndrom med auteimmunitet, N/A
Activated PI3K-6-defekt (PASLI), NfA
WHIM, N/A

Wiskott-Aldrichs syndrom, WAS, N/A

2172

465

1gG3

1gG2

18G1

1gG2+IgG3

18G1+1gG2

1gG1+gG3

IgG1+IgG2+IgG3

B Diagnos som ingar i tackningsgradsberikningen
Diagnos med IgG-subklassbrist, se separat diagram i figuren

B Ovriga diagnoser

Antal per 1gG subklassbrist

r 128

| 127

79

|38

’36

‘13
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Provtagningar

Immunologiska prover
Antal genomforda analyser per ar.

Totalt

alla ar
S-IgA 1105 1249 1443 1378 1340 1492 1568 1404 19282
S-IgM 1102 1237 1427 1369 1328 1485 1558 1403 19160
S-1gG 1202 1404 1564 1595 1546 1680 1812 1608 21739
S-lgG1 585 733 721 680 616 730 735 645 10509
S-1gG2 584 731 721 688 617 731 735 644 10511
S-1gG3 586 732 722 687 616 729 731 640 10505
S-1gG4 425 531 457 458 454 544 585 529 8278
CD3 111 146 156 169 226 187 196 204 1932
CDh4 116 147 147 164 218 169 183 201 1890
CcD8 115 147 147 163 217 166 183 196 1877
CD19 115 148 154 166 224 183 192 202 1938
CD56 109 136 145 157 202 173 186 195 1818
Aktiverade B-celler* 0 1 0 0 73 43 50 52 249
Switchade minnes B-celler* 2 1 0 2 76 48 56 57 277
Transitionella B-celler* 2 0 0 0 71 40 46 45 238
Naiva CD4+ T-celler* 2 0 0 1 77 40 50 60 261
Regulatoriska CD4+ T-celler* 0 0 0 0 77 37 47 50 240
Totalsumma 6161 7343 7804 7677 7978 8477 8913 8135 110704

*| de nationella riktlinjerna tillkom dessa analyser for utredning av CVID i 2015 ars version. | PIDcare implementerades

variablerna under 2017.

Undersokningar

Bakterieodlingar

NPH- och sputumodlingar, alla diagnoser. Totalt antal odlingar samt andel positiva odlingar (%).

1691
774 49%
52%

2012 2013

W Negativ odling

1865
54%

2014

M Annat

1987
54%

2015

2126

2016

Haemophilus influenzae

2385
48%

2017

| Moraxella

2222

2018

2165

2018

B Pneumokocker

14



Behandling

Immunglobulinbehandling
Antal behandlade patienter per ar, CVID samt alla diagnoser. Andel som far behandlingen
intramuskulart (IMIG), intravendst (IVIG), subkutant (SCIG) och faciliterat subkutant (fSCIG).

Antal immunglobulinbehandlade Antal immunglobulinbehandlade
patienter (CVID) 311 patienter 876
683 695
. Gz 627 652
198 207 205 211 539
182 l I
167 I I I I I I 477 I
. | S a4 5 8 a | | | ! | | | BB |
2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019
®IMIG = IVIG mfsCIG IMIG ®IVIG BSCIG m{SCIG

Antal och administrationssatt per klinik, alla diagnoser

Totalsumma

Boras - Inf

Eskilstuna - Inf

Falun - Lung/all

Gdvle - Inf

Goteborg - Barn - DSB
Goteborg - Inf

Goteborg - Lung/all

Halmstad - Barn
Halmstad - Inf
Helsingborg - Inf
Jonkdping - Barn
Jonkdping - Inf
Kalmar - Inf
Karlstad - Inf

Luled - Inf

Lund - Barn

Lund - Inf

Malmo - Inf
Stockholm - Barn - ALB/KS
Stockholm - Inf - KS
Trollhattan - Inf
Umea - Inf

Uppsala - Inf
Vasterds - Inf
Orebro - Inf
(Ostergdtland - Inf

Ostersund - Lung/all

mSCIG mfSCIG = IVIG IMIG

15



Antibiotikabehandling

Forsta diagrammet: Antal insatta antibiotikakurer med indikation luftvagsinfektion per ar. En kur
definieras som ett datum for insattning under aret. Langtids-/profylaxbehandlingar samt andra

indikationer ar exkluderade.

Andra diagrammet: Antal insatta langtids-/profylaxbehandlingar per ar.

Antal insatta antibiotikakurer
1712

1604
1530 1526

1365 I I | I

Antal insatta antibiotikaprofylaxkruer

1557

1582
135
122
111
102
93
84 89
| l

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

2019 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

PROM - Sjalvskattat halsostatus EQ-5D

Totalt 301 patienter har registrerat EQ5D — Sjalvskattat hdlsostatus via Halsodagboken. Ju hégre poang
desto battre sjalvskattad halsostatus. Senaste vardet under 2019 rapporteras.

EQSD - sjalvskattat halsostatus. Antal per intervall

18 19
: l .

10-19 2029 30-39

5
I
0-9

EQSD Medelvirde - Kén

65

Kvinnor

Andra ak-brister

Ovriga diagnoser

67

52
47
36
30
19 I
40-49 5059 6069 7079 80-89 90-100
EQSD - medelvirde diagnos
cviD
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Resultat CVID

Tackningsgrad — CVID

Under varen 2020 skickades en enkat ut till deltagande kliniker for att fa underlag for analys av
tackningsgrad gallande patienter med CVID. | figuren nedan visas antalet inkluderade patienter per
klinik, uppgivet antal som ej inkluderats pa kliniken (ljusgra stapel). De mdrkgra staplarna
representerar ett uppskattat antal icke inkluderade patienter for de kliniker som inte svarade pa
enkaten. Uppgiften ar hdmtad fran Socialstyrelsens statistikdatabas.

Tackningsgraden nationellt berdknas till nu till 98%.

Totalt

Stockholm - Inf - KS

Goteborg - Inf

Ostergétland - Inf

Jonkdping - Inf
Lund - Inf

Kalmar - Inf
Ostersund - Lung/all
Orebro - Inf
Uppsala - Inf
Eskilstuna - Inf
Vasteras - Inf

Lund - Barn

Umea - Inf

Malma - Inf

Falun - Lung/all
Halmstad - Inf
Luled - Inf

Karlstad - Inf
Boras- Inf
Trollhattan - Inf
Skovde - Inf
Helsingborg - Inf
Goteborg - Lung/all
Halmstad - Barn
Gavle - Inf

Jonkoping - Barn

Goteborg - Barn -..

Antal 2020:371, dkning 119, tg: 98%; dkning tg: 10%

Antal 2020:

Tg: 100%,
| Antal 2020: 40, 6kning: 25, Tg: 80%, 6kning tg: 50% okning tg: 0%

——‘ Antal 2020: 33, 6kning: 2, Tg: 85%, Gkning tg: 5%
_—‘ Antal 2020: 32, dkning: 10, Tg: 100%, dkning tg: 29%
_ | Antal 2020: 21, 6kning: 8, Tg: 70%, okning tg: 27%
— Antal 2020: 13, dkning: 1, Tg: 100%, dkningtg: 0%

— Antal 2020: 13, dkning: 3, Tg: 100%, dkning tg: 0%

_ Antal 2020: 13, dokning: 6, Tg: 100%, dkningtg: 22%

-‘ Antal 2020: 12, 6kning: 12, Tg: 100%, 6kning tg: 100%

_ Antal 2020: 11, dokning: 6, Tg: 100%, dkning tg: 55%

-_| Antal 2020: 11, 6kning: 9, Tg: 100%, okning tg: 80%

1‘ Antal 2020: 10, dkning: 1, Tg: 77%, 6kning tg: 8%

- Antal 2020: 10, 6kning: 10, Tg: 100%, Gkning tg: 100%

- Antal 2020:9, 6kning: 2, Tg: 90%, okning tg: 20%

- Antal 2020: 9, 5kning: 1, Tg: 100%, ékning tg: 0% Antal Aktuella CVID-patienter per ar

-| Antal 2020: 8, 6kning: 0, Tg: 89%, okning tg: 0%
- Antal 2020: 8, dkning: 2, Tg: 67%, dkningtg: 17%
- Antal 2020: 8, 6kning: 2, Tg: 100%, 6kning tg: 0%

- Antal 2020: 6, 6kning: 6, Tg: 100%, dkning tg: 100%

- Antal 2020: 5, 6kning: 5, Tg: 100%, 6kning tg: 100%

. Antal 2020: 3, 6kning: 3, Tg: 100%, 6kning tg: 100%
l Antal 2020: 2, 6kning: 2, Tg: 100%, 6kning tg: 100%
l Antal 2020: 2, 6kning: 2, Tg: 100%, 6kning tg: 100%
L‘ Antal 2020: 2, 6kning: 2, Tg: 100%, 6kning tg: 100%
- Antal 2020: 1, 6kning: 1, Tg: 20%, dkning tg: 20%

' Antal 2020: 1, 5kning: 1, Tg: 50%, Skningtg: 50%

. I | Antal 2020: 0, 6kning: 0, Tg: 0%, dkning tg: 0%

B Antal patienter 2018

B Antal ej inkluderade (berdknat frin Socialstyrelsens databas)

Okning till aktuellt antal 2020

374
301
263
237
199
162
i I I

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

B Okning av patienter 2019
Antal ej inkluderade (uppgift fran kliniken)
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Registreringsgrad — CVID

For samtliga variabler ar malvardet hogt (95-100%)

Andel med registrerad

Immunglobulinbehandling
91%

. 86%
83% g0
74%  71%
67%

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

Andel CVID-patienter med registrerat
FEV1-varde ej dldre dn 4 ar

52%
46% 46%
41% 41%
I I I 35% I
2013 2014 2015 2016 2017 2018

S-IgG-varde — CVID

Andel med registrerat IlgG-virde som
ej dr aldre dn 15 manader

88%
75% 76%  75%
66% 3%
I I I ] I
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

Andel med registrerad forekomst/ej
forekomst av organmanifestation

o,
37% 35%

29%

0% 0% 0% 0% I

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

IgG dalvdrde Ar ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Boér fér patienter med CVID
ligga 6ver 5 g/L. | nedanstadende diagram har varden som tagits vid nybesok innan immnglobulin-

behandling insatts exkluderats.

Andel CVID med S-1gG<s5,0 g/L

o /"
T~ 12% e
T
o -
T 10% -
n
2012 2013 2014 2015

15%

T~ 6% 6%
Teo—e
2016 2017 2018 2018
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Organmanifestationer vid CVID

Drabbade organsystem. Antal patienter samt andel som drabbats av komplikation i respektive
organsystem redovisas. Totalt 120 patienter.

Drabbade organsystem - Antal patienter

Lung

Tarm

Autoimmunitet

Lever 4,3%

Malignitet 6,5%

Ovrigt

Inga manifestationer

Uppdelat i diagnoser

42,35%

32,27%

16, 13%

15,13%

Antal patienter (enskilda patienter kan ha flera organmanifestationer).

Organmanifestationer - Antal patienter

Bronkiektasier

GLILD

Systemisk granulomat./lymf. infiltration
Follikular bronkiolit

Villusatrofi — celiakiliknande

IBD

Kroniska tarminfektioner

Lymfoid hyperplasi/granulom

Gastrit

Autoimmun cytopeni

Vitiligo

Tyreoidit

Pernicids anemi

Sjogrens syndrom

Kron. hepatopati med portahypertension
Nodular regenerativ hyperplasi (NRH)
Non Hodgkins lymfom

MALT-lymfom

Hodgkins lymfom

Ovrigt

e
I o
I :

|
I 12
Bk
T -

I -

»:
I 11
.

1
1
1

RIS

HI
]
w

15
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Avskrivna och avlidna

Totalt 708 patienter, alla diagnoser, ar inaktiva i registret.

Antal avskrivna - Orsak

Patientens eget val - 104
Dédsorsak

Overforing till annan Burigt

klinik

~
(=3}

Okdnd

Flyttat utomlands

—
¥}

Lunginsufficiens

. Infektion
Forsvunnen ‘ 2

Hjartsjukdom

Avlidna - Antal per aldersgrupp
67
2 1
|
0-2 3-9 20-39 40-59 60-79 80-99

I
I
I
=1

=T
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Datakvalitet

Eftersom registret innehaller manga olika PID-diagnoser ar inte alla variabler relevanta att registrera
for alla patientgrupper. For att sakerstélla kvaliteten pa inmatade data har PIDcare:

e Logiska kontroller:
o For de flertalet laboratorievarden finns kontroll att inmatat varde ligger inom bestamda
granser.

o Fordeinmatningar dar en tidsperiod ska anges kontrolleras att slutdatum inte ar fore
startdatum.

o Vissa obligatoriska falt finns.
o |kvalitetsmodulen anges for vissa viktiga variabler hur manga dar uppgift ej registrerats, t

ex diagnos, lungfunktion och S-lgG-varde. Klickbar lank till de enskilda patienterna finns.

Validering

e Under 2017 beslutades att varje klinik skulle kontrollera fem patienters registrerade data mot
journalen. Detta pagar fortfarande.

e Validering mot Socialstyrelsens register och specialbestéllda utdrag fran Registerservice vid
Socialstyrelsen. Detta har dock inte genomforts under 2019.

e Styrgruppen har beslutat att en plan for validering ska prioriteras och att en plan for utdkat
systematiskt datakvalitetsarbete att utarbetas. Pa grund av minskat ekonomiskt utrymme har
detta inte kunnat paborjas. Nu invantar vi den kommande handledningen géllande validering
fran SKR.

Hemsidan

PIDcare.se

e Hemsidan vander sig till patienter samt anvdndare
av PIDcare.

“'%,; ?ii om primar

e Under aret har hemsidan utvecklats: B [ [ immunbrist

Okad anvandarvanlighet

Uppdaterad patientinformation T

den webbaserade Hillsodagboken!

Genom att limna ditt bidrag ér du med och forbittrar varden!

Uppdaterad GDPR-information

O O O O

Nyhetssida med information om
aktiviteter och forandringar i registret

e Hemsidan uppdateras med kvartalsrapporter.
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Bilaga 1: Processmatt — Redovisning per klinik

Andel patienter i PIDcare dar diagnos ar registrerad

Andel med diagnos registrerad (alla patienter i registret) Korrekt diagnossattning ar en forutsattning for optimalt

omhéandertagande och behandling. Malvarde: 100%

Klinik, andel patienter med
registrerad diagnos

v

Totalsumma 92%

Boras - Inf 53%
Eskilstuna - Inf 100%
Falun - Lung/all 100%
Gavle - Inf 17%

Goteborg - Barn - DSB 14%
Goteborg - Inf 100%
Goteborg - Lung/all 100%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 100%
Helsinghorg - Inf 57%
Jénképing - Barn 75%
16nkoping - Inf 95%
Kalmar - Inf 100%
Karlstad - Inf 100%
Kristianstad - Inf 0%
Lulea - Inf 100%

Lund - Barn 99%

Lund - Inf 77%

Malmo - Inf 95%

Skovde - Inf 75%
Stockholm - Barn - ALB/KS 100%
Stockholm - Inf - KS 100%
Trollhattan - Inf 95%
Umea - Inf 95%

Uppsala - Inf 100%
Vasteras - Inf 100%
Orebro - Inf 100%
Ostergotland - Inf 94%
Ostersund - Lung/all 86%

m Andel med diagnos M Andel utan diagnos

94% 9o 95% 9104
2019 2018

| AndeIQ H Andel d'

Antal Frandring
patiinter 201812019
2172 2% %
17 13%
21 0%
22 0%
12 -1%
91 m 2%
37 0%
0%
0%
33 0%
7 57%
4 8%
133 -5%
23 0%
25 0%
15 0%
51 0%
76 -1%
56 8%
21 0%
4 0%
4 0%
1011 0%
38 -5%
61 3%
44 0%
24 0%
47 0%
240 3%
44 -5%
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Andel med registrerad immunglobulinbehandling

Andel med registrerad immunglobulinbehandling (CVID, XLA). Insattande avimmunglobulinbehandling ar den
enskilt viktigaste atgarden vid CVID och XLA. Malvérde: 100%

Klinik, andel patienter med

registrerad immunglobulinbehandling (CVID/XLA)

v

Totalsumma 91%

Boras - Inf 86%
Eskilstuna - Inf 100%
Falun - Lung/all 100%
Gavle - Inf 100%
Goteborg - Barn - DSB 100%
Goteborg - Inf 90%
Goteborg - Lung/all 100%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 100%
Helsingborg - Inf 100%
l6nkoping - Barn 100%
lonkoping - Inf 92%
Kalmar - Inf 93%
Karlstad - Inf 100%

Luled - Inf 78%

Lund - Barn 50%

Lund - Inf 93%

Malmad - Inf 100%
Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf - KS 97%
Trollhdttan - Inf 80%
Umea - Inf 100%
Uppsala - Inf 83%
Viasteras - Inf 90%
Orebro - Inf 100%
Ostergdtland - Inf 100%
Ostersund - Lung/all 62%

B Andel med registrerad behandling

92%  91% 90%
81%

2019 2018

mandelQ  mandel &

Antal Férandring
patiinter 2018i2019

374 6%

7 -14% r

13 0%

9 0%

1 0%

4 50%

21 : 84%

2 0%

2 0%

10 0%

2 B 100%

1 0%

26 -8%

14 !i 1%

8 0%

9 -8%

18 E 50%

15 0%

12 0%

3 0%

96 0%

5 m 30%

11 0%

12 -5%

10 -10% :

13 0%

37 3%

13 -2% :



Andel med S-1gG-vdrde ej dldre an 15 man (CVID, XLA)

Andel patienter med CVID eller XLA dar senaste 1gG-varde ej ar dldre an 15 manader. Vid behandlingskravande
antikroppsbrist foljs 1gG-vardet for att sakerstalla att behandlingsdosen ar optimal. Malvérde: hogt (CVID, XLA

95%)

Klinik, andel patienter med diagnos CVID eller XLA med
registrerat S-lgG-vérde ej ldre en 15 manader

A\
Totalsumma 75%
Boras - Inf 86%
Eskilstuna - Inf 69%

Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 0%
Goteborg - Barn - DSB 25%
Goteborg - Inf 38%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Barn 50%
Halmstad - Inf 80%
Helsingborg - Inf 100%
l6nkoping - Barn 100%
lonkoping - Inf 96%
Kalmar - Inf 79%
Karlstad - Inf 0%

Luled - Inf 78%

Lund - Barn 50%

Lund - Inf 80%

Malmad - Inf 67%

Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf - KS 99%
Trollhdttan - Inf 20%
Umea - Inf 64%

Uppsala - Inf 75%
Viasteras - Inf 100%
Orebro - Inf 100%
Ostergdtland - Inf 97%
Ostersund - Lung/all 23%

Antal
patienter

Férandring
2018/2019

v

374
7
13

11
12
10
13
37
13

W Andel med registrerat S-lgG-varde inom 15 manader W Andel dldre IgG-varde

79%
5% 76% T oo

2019 2018

Il Andel Q M Andel d

-1%

-31%

-20%

-4%

-8%

0%

-30%
-26%
-25%

-3%
-59%

v
86%

%

%
25%
38%

%
50%

"=oan  "a"

100%
0%

48%

=

%

50%
1%

0%
2%

0%
0%

24



Andel med registrerat S-IgG-varde (6vriga diagnoser)

Andel patienter med behandlingskravande antikroppsbrist (férutom CVID och XLA) med IgG-varde registrerat
(nagonsin). IgG-vardet foljs for att sdkerstalla att behandlingsdosen &r optimal.

Malvarde: hogt

Klinik, andel immunglobulinbehandlade patienter med
ovriga diagnoser med registrerat S-lgG-varde

v
Totalsumma 87%

Boras - Inf 100%
Eskilstuna - Inf 100%
Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 100%

Goteborg - Barn - DSB 100%
Goteborg - Inf 75%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 67%
Helsingborg - Inf 100%
lénkoping - Barn 0%
lonkoping - Inf 81%
Kalmar - Inf 100%
Karlstad - Inf 100%

Lulea - Inf 0%

Lund - Barn 100%

Lund - Inf 97%

Malmad - Inf 86%
Stockholm - Barn - ALB/KS 100%
Stockholm - Inf - KS 100%
Trollhdttan - Inf 46%
Umea - Inf 100%

Uppsala - Inf 100%
Viasteras - Inf 100%
Orebro - Inf 100%
Ostergdtland - Inf 94%
Ostersund - Lung/all 88%

B Andel med registrerat S-lgG-varde

83%  gew

2019

I |

Antal Férandring
patiinter 2018i2019

535 . 4%

1 0%

8 0%

13 0%

2 0%

2 100%

4 -25% :

1 0%

12 -33% IR

2 100%

1 0%

57 B 29%

5 0%

10 0%

24 0%

4 100%

36 4%

7 2% :

2 100%

170 0%

13 | E

39 0%

5 0%

12 0%

30 0%

67 8%

8 : 17%

B Andel utan registrering

79%

2018

M Andel Q M Andel dl
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Andel med registrerat FEV1-varde ej dldre &n 4 ar (CVID, XLA)

Lungfunktionsméatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten foér kontroll av sjukdomsforlopp och
behandlingseffekter. Det ar ocksa ett objektivt matt och undersékningsmetoderna &r val standardiserade pa

olika mottagningar i Sverige. Malvarde: hogt.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID eller XLA
FEV1-vdrde ej dldre &n 4 ar

A\
Totalsumma 40%

Boras- Inf 14%
Eskilstuna - Inf 0%

Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 0%

Goteborg - Barn - DSB 0%
Goteborg - Inf 5%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Barn 0%
Halmstad - Inf 10%
Helsingborg - Inf 50%
lénkoping - Barn 0%
lonkoping - Inf 88%
Kalmar - Inf 0%

Karlstad - Inf 38%

Luled - Inf 67%

Lund - Barn 17%

Lund - Inf 53%

Malmad - Inf 8%

Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf - KS 66%
Trollhdttan - Inf 0%
Umea - Inf 0%

Uppsala - Inf 33%
Viasteras - Inf 50%
Orebro - Inf 8%
Ostergdtland - Inf 70%
Ostersund - Lung/all 23%

m Andel med FEV1-varde ej aldre &n 4 ar

40%  40%

2019

| Ande\Q

Antal Férandring
patienter 2018/2019

v v

374 -1%
7 -86%

13 0%
9 0%

1 -100% R

4 0%

21 1%

2 0%

2 0%

10 1%

2 50%

1 0%

26 B ox
14 0%

8 -30%

9 -4%

18 17%
15 -11%

12 8%
3 0%
9% 8%
5 0%

11 0%

12 8%
10 10%
13 0%

37 6%
13 -13%

m Andel med FEV1-varde aldre dn 4 ar

44%
37%

2018

B Andel d
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Andel med registrering av organmanifestationer (CVID)

Registrering av narvarQ/franvaro av organmanifestationer. Patienter med CVID &r en sarskilt utsatt grupp nar det
galler komplikationer som drabbar olika organsystem. Genom adekvat utredning och behandling kan detta

undvikas. Malvarde: hogt (100%)

Klinik, andel patienter med diagnos CVID Antal Férandring
Registrerat varde fér organmanifestationer patienter 2018/2019
v v v
Totalsumma 35% 331 2% I
Boras - Inf 0% 6 0%
Eskilstuna - Inf 0% 13 0%
Falun - Lung/all 0% 9 0%
Gavle - Inf 0% 1 0%
Goteborg - Barn - DSB 0% 1 0%
Goteborg - Inf 25% 20 B 25%
Goteborg - Lung/all 0% 2 0%
Halmstad - Barn 0% 1 0%
Halmstad - Inf 44% 9 %
Helsingborg - Inf 50% 2 50%
Jonkoping - Barn 0% 1 0%
16nkoping - Inf 50% 26 -2%
Kalmar - Inf 0% 13 0%
Karlstad - Inf 0% 8 0%
Luled - Inf 13% 8 5% Il
Lund - Barn 0% 11 0%
Lund - Inf 0% 14 0%
Malmo - Inf 0% 10 0%
Skodvde - Inf 0% 3 0%
Stockholm - Inf - KS 92% 89 0%
Trollhdttan - Inf 20% 5 -30% :
Umea - Inf 0% 10 0%
Uppsala - Inf 36% 11 36%
Visteras - Inf 22% 9 : 2%
Orebro - Inf 0% 13 0%
Ostergdtland - Inf 21% 33 B 2%
Ostersund - Lung/all 0% 13 0%

m Andel med registrering for orgamanifestationer m Andel utan registrering

41%
39%

I 31% I 32

2019 2018

M Andel Q M Andel d’
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Andel som f6r symtomdagbok via Halsodagboken (CVID)

Den webbaserade symtomdagboken ar standardiserad med idag nio vanliga symtom vid immunbrist. Symtomen
anges veckovis och utgor en del av underlaget for behandlingsutvardering. Mattet géller patienter >18 ar.
Malvarde: 50% for immunglobulinbehandlade patienter. Halsodagboken ar fortfarande i implemteringsfasen

varfor ett lagre malvarde satts. Detta forvantas 6ka framover.

Férandring
2018/2019

Klinik, andel immunglobulinbehandlade patienter som Antal
registrerat sjilvskattat hilsotillstand patienter
v v
Totalsumma 15% 879
Boras - Inf 0% 7
Eskilstuna - Inf 0% 21
Falun - Lung/all 0% 22
Gavle - Inf 0% 3
Goteborg - Barn - DSB 17% 6
Goteborg - Inf 4% 23
Goteborg - Lung/all 0% 2
Halmstad - Barn 0% 3
Halmstad - Inf 5% 22
Helsingborg - Inf 0% 4
lénkoping - Barn 0% 2
lonkoping - Inf 29% 82
Kalmar - Inf 11% 18
Karlstad - Inf 0% 18
Lulea - Inf 3% 31
Lund - Barn 0% 13
Lund - Inf 16% 50
Malmad - Inf 0% 19
Stockholm - Barmn - ALB/KS 0% 2
Stockholm - Inf- KS 22% 263
Trollhdttan - Inf 18% 17
Umea - Inf 2% 51
Uppsala - Inf 7% 15
Vasteras - Inf 9% 22
Orebro - Inf 2% 43
Ostergdtland - Inf 31% 104
Ostersund - Lung/all 0% 16
® Andel som registrerat sjalvstattat halsotillstand B Andel som inte registrerat

17%

|||| |||| 10%
2019 2018

®andel @ mandea G

v

B 3%
0%
0%
0%
0%

17%
: 4%
0%
0%
5%
0%
0%

3%
: 5%
0%
B 0%
0%
B o%
0%
0%

7%
-2%
0%
7%
-21%
2%
8%
-7%
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Andel med provtagning for CVID-lymfocytpanel (CVID)

Utokad lymfocytpopulation. Immunfenotypning av lymfocyter utfors for att identifiera CVID-patienter med risk
for utveckling av allvarliga organmanifestationer. Malvarde: hogt (95%). OBS: denna redovisning dr inte helt
korrekt da de inte alla immunologlaboratorier svarar ut analyserna pG samma sétt vilket gér att vissa kliniker inte
kan registrera véirden. Detta kommer att korrigeras i nasta arsrapport.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID med registrerad
provtagning for CVID-lymfocytpanelen

v
Totalsumma 33%

Boras- Inf 33%
Eskilstuna - Inf 0%

Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 0%
Goteborg - Barn - DSB 0%
Goteborg - Inf 5%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 22%
Helsingborg - Inf 0%
lonkoping - Barn 0%
Jonkoping - Inf 27%
Kalmar - Inf 0%

Karlstad - Inf 0%

Luled - Inf 0%

Lund - Barn 0%

Lund - Inf 0%

Malmé - Inf 0%

Skdvde - Inf 0%
Stockholm - Inf - KS 97%
Trollhattan - Inf 20%
Umea - Inf 0%

Uppsala - Inf 0%
Visteras - Inf 44%
Orebro - Inf 0%
Ostergotland - Inf 30%
Ostersund - Lung/all 0%

H Andel med registrerat 5-lgG-varde

36%
31%

2019

H Andel Q M Andel d'

Antal
patienter

Forandring
2018/2019

v

341
6
13

B Andel utan registrering

35%
30%

2018

v

-4%
33%

0%
0%
0%
0%
B 5%
0%
100%
3% I
0%
0%
B 19%
0%
0%
0%
0%
0%
0%
0%

3%
20%

0%
0%

B 2%
0%

B 14%

0%
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Andel som utretts med HRCT/CT-thorax-buk (CVID, XLA)

Utfors for att identifiera patienter med tymom, patologiska lymfkortlar, splenomegali, granulom och lungskador
som kan drabba patienter med CVID och XLA till foljd av immunbristen. Malvarde: hogt.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID eller XLA som
utretts med CT/HRCT

Totalsumma 35%
Boras - Inf 29%
Eskilstuna - Inf 0%
Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 100%
Goteborg - Barn - DSB 0%
Goteborg - Inf 5%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Barn 0%
Halmstad - Inf 10%
Helsingborg - Inf 0%
lonkoping - Barn 0%
Jonkoping - Inf 77%
Kalmar - Inf 0%
Karlstad - Inf 88%

Luled - Inf 0%

Lund - Barn 0%

Lund - Inf 0%

Malmo - Inf 8%

Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf - KS 73%
Trollhdttan - Inf 0%
Umea - Inf 45%
Uppsala - Inf 8%
Visteras - Inf 50%
Orebro - Inf 8%
Ostergotland - Inf 41%
Ostersund - Lung/all 8%

® Andel som utretts med CT/HRCT H Andel som inte utretts

39%
33%

32%

24%

2019 2018

H Andel Q H Andel dl

Antal Férandring
patienter 2018/2019

v v

374 : 7%

7 -71%

13 0%

9 0%

1 0%

4 0%

21 B 5%

2 0%

2 0%

10 1%

2 0%

1 0%

26 0% Il

14 0%

8 B 5%

9 0%

18 0%

15 0%

12 B s%

3 0%

96 B 2%

5 0%

11 25%

12 -5%

10 10%

13 0%

37 24%

13 -1%




Bilaga 2: Resultatmatt — Redovisning per klinik

Andel med S-1gG-varde> 6,7 mg/ml (CVID, XLA)

Ar ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Ar ett redskap fér att styra hur intensiv behandling
patienterna skall ha dven om det existerar stora individuella variationer. Malvarde: Hogt for alla diagnosgrupper

med immunglobulinbehandling (CVID, XLA 90%).

Klinik, andel patienter med diagnosr CVID eller XLA
S-1gG >6,5 g/L

A\
Totalsumma 86%

Boras - Inf 100%
Eskilstuna - Inf 77%
Gavle - Inf 100%
Goteborg - Barn - DSB 100%
Goteborg - Inf 80%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 90%
Helsingborg - Inf 100%
lénkoping - Barn 0%
lonkoping - Inf 96%
Kalmar - Inf 85%
Karlstad - Inf 75%
Luled - Inf 83%

Lund - Barn 89%

Lund - Inf 93%

Malmad - Inf 92%
Stockholm - Inf - KS 83%
Trollhdttan - Inf 33%
Umea - Inf 100%
Uppsala - Inf 80%
Viasteras - Inf 100%
Orebro - Inf 85%
Ostergotland - Inf 89%

Ostersund - Lung/all 63%

B Andel med 1gG >6,7 g/L B Andel med 1gG <6,7 g/L

ss%  87% 84%  g1o4

2019 2018

| | AndeIQ | | Andeld

Antal
patienter

Férandring
2018/2019

v

316
5
13
1

1
10

10

24
13

14
12
93

11
10
10
13
37

v

W
0%
3% I}

0%

100%
: 30%
0%
-10% IR
100%
0%
0%

8%
: 8%

0%

20%
22%
3%
4%
-67%
0%
-8%
0%
-15%
8%

-15%
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Andel med S-1gG-vdarde> 6,7 mg/ml (6vr immgl-behandlade patienter)

Ar ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Ar ett redskap for att styra hur intensiv behandling
patienterna skall ha dven om det existerar stora individuella variationer. Malvarde: Hogt for alla diagnosgrupper

med immunglobulinbehandling.

Klinik, andel patienter med &vriga diagnoser och immulobulingnahndling
S-1gG >6,5 g/L

v

Totalsumma 75%

Boras - Inf 100%
Eskilstuna - Inf 88%
Falun - Lung/all 0%
Gavle - Inf 100%
Goteborg - Barn - DSB 100%
Goteborg - Inf 75%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 50%
Helsingborg - Inf 100%
lénkoping - Barn 0% -
lonkoping - Inf 71%
Kalmar - Inf 80%

Karlstad - Inf 90%

Lulea - Inf 0%

Lund - Barn 75%

Lund - Inf 72%

Malmad - Inf 71%
Stockholm - Barmn - ALB/KS 0%
Stockholm - Inf - KS 87%
Trollhdttan - Inf 38%
Umea - Inf 93%

Uppsala - Inf 100%
Viasteras - Inf 83%
Orebro - Inf 77%
Ostergdtland - Inf 88%
Ostersund - Lung/all 29%

B Andel med 1gG >6,7 g/L B Andel med 1gG <6,7 g/L

88% g%
79%
73%

2019 2018

M Andel Q M Andel d

Antal Férandring
patienter 2018/2019
469 -82%
1 -25%
8 20%
88%
2 -100%
2 100%
3 50%
1 75%
3 0%
) -50%
100%
0%
47
-25%
5
3%
10
23%
-83%
a
6%
35 1%
6 -18%
2 0%
170 8%
6 -62%
40 8%
5 12%
12 -17%
30 -23%
63 7%
7 -49%



Andel med tillfredsstdllande lungfunktion, FEV1-varde >70% (CVID, XLA)

Lungfunktionsmatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten for kontroll> av sjukdomsforlopp och
behandlingseffekter. Det ar ocksa ett objektivt matt och undersékningsmetoderna &r val standardiserade pa
olika mottagningar i Sverige. Malsattningen ar bibehallen eller forbattrad lungfunktion. Malvarde: hogt.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID eller XLA Antal Foréndring
FEV1-virde >70% patienter 2018/2019
v v v
Totalsumma 86% 147 W 6%
Eskilstuna - Inf 0% -
Falun - Lung/all 0% -
Gavle - Inf 0% -
Goteborg - Barn - DSB 0% -
Goteborg - inf 100% G 0%
Goteborg - Lung/all 0% -
Halmstad - Barn 0% -
Halmstad - Inf 100% 1 B 100%
lénkoping - Barn 0% -
sonksping - Inf 577 G -
Kalmar - Inf 0% -
Kartstad - Inf 100% G . 20%
Kristianstad - Inf 0% - 0%
Luled - inf 100% |GG ¢ 0%
Lund - Barn 0% -
Lund - Inf 88% 8 2% I
Skdvde - Inf 0% -
Stockholm - Barn - ALB/KS 0% - 0%
Stockholm - Inf-ks 92% G ¢ =
Trollhdttan - Inf 0% -
Umea - Inf 0% - -100%
Uppsala - Inf 75% 25%
Vasteras - Inf 80% -20%
Orebro - Inf 0% 1 -33%
Ostergdtland - Inf 73% 26 -2%
Ostersund - Lung/all 67% 3 -8%

m Andel med FEV1-varde >70% m Andel med FEV1-varde <70%

87%
84%

’ 80%
73%

2019 2018

n AndeIQ M Andel d'
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Andel med tillfredsstdllande lungfunktion, FEV1-varde >70% (6vriga dg)

Lungfunktionsmatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten for kontroll> av sjukdomsforlopp och
behandlingseffekter. Det ar ocksa ett objektivt matt och undersékningsmetoderna &r val standardiserade pa
olika mottagningar i Sverige. Malsattningen ar bibehallen eller forbattrad lungfunktion. Malvarde: hogt (alla
diagnoser).

Klinik, andel patienter med &vriga diagnoser Antal Foréndring
FEV1-virde >70% patienter 2018/2019

v v v
Totalsumma 73% [ o -2%=

Boras - Inf 0% - -100%
Eskilstuna - Inf 0% -
Falun - Lung/all 0% -
Gavle - Inf 0% -
Goteborg - Barn - DSB 0% -
Goteborg - Inf 0% | - -100% N
Goteborg - Lung/all 0% -
Halmstad - Barn 0% -
Halmstad - Inf 0% - 0%
Helsingborg - Inf 100%  EGGEGEEGEGEGEEE— 100%
16nkoping - Barn 0% -

Jonkdping - Inf 50% | 2 2% .

Kalmar - Inf 0% -
Karlstad - Inf 100% GGG | . 1%
Kristianstad - Inf 0% - 0%
Luled - Inf 0% | - -100% I
Lund - Barn 0% -

Lund-inf 0% [T 0% W

Malmo - Inf 0% -
Skdvde - Inf 0% -
Stockholm - Barn - ALB/KS 0% -

Stockholm - Inf- KS 75% 145 1% Il
Trollhattan - Inf 100% 1 0%

Umea - Inf 0% - -100%
Uppsala - Inf 0% 1 -50%
Orebro-Inf 0% | - -29%

Ostergétland - Inf 77% 26 1%
Ostersund - Lung/all 75% 4 8%

m Andel med FEV1-vérde ej dldre @n 4 ar m Andel med FEV1-varde aldre &n 4 ar

82% 86%  84%

2019 2018

B Andel Q M Andel d

69%




Andel med bronkiektasiutveckling efter faststalld immunbristdiagnos (CVID)

Malvérde: lagt. Pa grund av litet dataunderlag redovisas inte eventuella konsskillnader.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID Antal Férandring
Andel som utvecklat bronkiektasier efter diagnos patienter 2018/2019

v V y
Totalsumma 1% | : W

Boras - Inf - -

Eskilstuna - Inf - -
Falun - Lung/all - _
Gavle - Inf - -
Goteborg - Barn - DSB - -
Goteborg -nf 0% GG 0%
Goteborg - Lung/all - -
Halmstad - Barn - -
Halmstad - nf 100% G m sox
Helsingborg - Inf - _
lénkoping - Barn - -
Jonksping - 1nf 335 G 5
Kalmar - Inf - -
Karlstad - Inf - -
Luled - Inf - -
Lund - Barn - -
Lund - Inf - -
Malmad - Inf - -
Skovde - Inf -
stockholm - inf ks 5% GGG 1 2 B
Trollhdttan - Inf -
Umea - Inf - -
Uppsala - Inf 33% 3 -

Orebro - Inf - -

Ostergdtland - Inf 50% 4 -50%
Ostersund - Lung/all - B

m Andel som utvecklat bronkiektasier efter diagnos m Andel utan registrering




Andel med <4 antibiotikakurer/ar (CVID)
Antibiotikabehovet ar ett matt pa om behandlingen har effekt. Malvarde: hogt (for CVID >80%)

For narvarande ar det osakert vad dessa siffror star for, darfor redovisas inte nagon jamforelse med 2018, ej
heller nagon jamforelse mellan kvinnor/maén.

Klinik, andel patienter med diagnos CVID eller XLA som Antal Férandring
utretts med CT/HRCT patienter 2018/2019

v v

374 1%
7 -71%

Totalsumma 21%

Boras- Inf 29%

Eskilstuna - Inf 0% 13 0%
Falun - Lung/all 0% 9 0%
Gavle - Inf 0% 1 0%
Goteborg - Barn - DSB 0% 4 0%
Goteborg - Inf 5% [l 21 B s
Goteborg - Lung/all 0% 2 0%
Halmstad - Barn 50% 2 50%
Halmstad - Inf 10% = 10  -28% :
Helsingborg - Inf 0% 2 0%
lénkoping - Barn 0% 1 0%
lonkoping - Inf 31% 26 16%
Kalmar - Inf 7% = 14 -1% :
Karlstad - Inf 0% 8 0%
Lulea - Inf 0% 9 0%
Lund - Barn 0% 18 0%
Lund - Inf 0% 15 -8%
Malmé - Inf 25% |GG 12 m 11%
Skovde - Inf 0% 3 0%
Stockholm - Inf - KS 50% 96 -25% Il
Trollhdttan - Inf 0% 5 0%
Umea - Inf 27% 11 B 6%
Uppsala - Inf 0% 12 0%
Visterds - Inf 40% 10 -20%
Orebro - Inf 0% 13 0%
Ostergdtland - Inf 19% 37 6%
Ostersund - Lung/all 8% 13 -10% :

m Andel med <4 antibotikakurer per ar m Andel med =4 kurer Osdkra

Andel med EQ5D-vas >60

Senaste uppmatt varde. For att mata sjalvskattat halsotillstdnd har vi valt EQ5D-5L eftersom detta instrument
har anvants tidigare for patientgruppen. Malvarde: hogt

Redovisas inte klinikvis pa grund av for fa registreringar. For 6vrigt resultat se sidan 16.
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