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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 priméar immunbrist genom analys av insamlade data. Malet ar att alla skall fa
lika vard i hela landet i enlighet med de nationella riktlinjer for utredning, behandling och uppféljning
som finns framtagna for personer med primara immunbrister. | registret finns ocksa méjlighet att fora
in vissa sekundara antikroppsbrister.

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

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

Inom diagnosgruppen primara immunbrister finns saval ultraséallsynta sjukdomar (<1/50 000 individer)
som sjukdomar som ar relativt vanliga (1/600). | dagslaget finns narmare 500 diagnoser definierade. |
diagnosmodulen som implementerades under 2022 kan 480 primara immunbristtillstand registreras.
Diagnosalternativen ar anpassade till internationell standard.

Under 2022 har de fréimsta satsningarna fér PIDcare varit:

e Implementering av ovan ndmnda diagnosmodul
e Insatser for att uppfylla alla kriterier for certifieringsniva 2
e Forskningsgruppen inom styrgruppen har arbetat med en forskningsplan fér registret

e Registerutveckling: framfér allt férberedelser for utveckling av kvalitetsmodulen gdéllande
datakvalitet och kvalitetsmdtten som definierats av PlDcare.

Fortsatt paverkan av Covid-19

Aven under 2022 préglades arbetet fortfarande av covid-19-pandemin, framst under forsta halvaret.
Merparten registreringarna i PIDcare gors manuellt vilket oftast medfor en viss fordrojning. Den 6kade
arbetsbelastningen pa klinikerna pga. covid har medfort ytterligare fordrojningar.

| denna rapport redovisas resultat fran 2022.

Registret ar avgiftsfritt for klinikerna. Plattform: RealQ, BCB Medical AB (tidigare Health Solutions AB).
Region Jonkopings lan ar Central personuppgiftsansvarig (CPUA) och PIDcare &r anslutet till
Registercentrum SydOst.

For PIDcare:s styrgrupp, september 2023

Susanne Hansen
Registerhallare
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Verksamhet 2022

Styrgruppsmoten

Styrgruppen har under aret haft fyra moten, tva on-line och tva fysiska.

Styrgruppsarbete

Arbetet har liksom tidigare fokuserat pa:

Insatser for att uppfylla alla kriterier for certifieringsniva 2.
Fortsatt arbete for 6kad tackningsgrad for diagnosen CVID, XLA och detta ar framst SCID.

Forskningsgruppen har arbetat med att underlatta for utomstaende forskare att ta ut data
fran registret.

Registerutveckling, framfor allt arbete med en utveckling av kvalitetsmodulen, se nedan.
Validering, se sidan 21.

Hemsidan: uppdatering.

Registerutveckling

Under aret har PIDcare utvecklats med:

Berdkning av immunglobulindos i mg/kg kroppsvikt/vecka, medelvarde mg/kg/diagnos och
total forbrukning av immunglobulin per klinik. Mangarigt projekt som aterupptogs 2022 och
fardigstalldes 2023.

Kvalitetssidorna i registret har kompletterats med sidor for redovisning av datakvalitet och
registrets kvalitetsmatt. Dar det ar aktuellt kan variabeln “flaggas” pa patientniva for att
indikera att vardet ar kontrollerat och korrekt. Projektet pabdrjades under 2022 och slutférdes
under sommaren 2023. Féljande sidor/kvalitetsmatt har tillkommit:

e Datakvalitet:
. Saknade data, t ex “diagnos saknas”
. Felaktigt registrerade, data t ex “diagnosdatum fére fodelsedatum”
. Data som bor kontrollera, “t ex fler an en diagnos registrerad”
e Kvalitetsmatt-process, andel patienter som:
= Saknar IgG-varde de senaste 15 manaderna (CVID/XLA)
. Ej provtagits for utokad lymfocytpopulation (CVID)
L] Ej utretts med HRCT/CT-thorax-buk (CVID/XLA)
. Saknar FEV1-varde de senaste 4 aren (XLA/CVID)
e Kvalitetsmatt-resultat, andel patienter med:
. Senaste A-IgG-varde <6,7 (CVID/XLA)
. Pagadende immunglobulinbehandling och senaste S-IgG-varde <6,7 (CVID/XLA).
. >4 antibiotikakurer senaste 12 man (CVID/XLA, évriga diagnoser och alla diagnoser)
. FEV1-vdrde <70% (CVID/XLA, 6vriga diagnoser och alla diagnoser)
. Bronkiektasiutveckling efter immunbristdiagnos (CVID)
- Senaste varde for EQ5D<60 (alla diagnoser)

Diverse buggrattningar och mindre justeringar.

Ovriga aktiviteter

Pa grund av Covid-19 har inga anvandarmoten genomférts under 2022.



PROM - Hdalsodagboken

Patienter registrerar PROM i den webbaserade Halsodagboken. Inloggning sker med mobilt Bankld.
Aktuell version innehaller:

Hlaodagboken

e Sjalvskattad halsostatus EQ5D-5L

e Symtomdagbok

e Antibiotikabehandling

e Immunglobulinbehandling (loggbok med
biverkningsregistrering och batchnummer)

e Sjukfranvaro

e Varddagar pa sjukhus

e Vaccinationer

Antalet patienter som registrerat PROM i Halsodagboken har
minskat nagot. Troligen beror detta pa dagboken ér i stort behov av revidering och

uppdatering. Arbetet med detta har dock pausats i avvaktan pa beslut angaende hur PROM ska
hanteras i nationella kvalitetsregister. Nasta version kommer bland annat att kompletteras med:

e RAND36

e Tillagg av symtom i symtomdagboken inkl mojlighet att registrera “inga symtom”.
e Modjlighet att registrera egna symtom

e Modjlighet att stalla in paminnelse om att registrera

e Utskriftsbara rapporter om hélsotillstand over tid

e Inloggning med Freja elD

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

Internationella samarbeten

Europeiska register

Liksom tidigare planeras export av registerdata till det europeiska immunbristregistret ESID* nar de it-
tekniska och regulatoriska problemen 16st. Projektet kommer att aterupptas under 2024.

Inom ramen fér EU:s natverk ERN-RITA® pabérjades 2019 ett projekt for att skapa ett
"Metadataregister for ERN-RITA — MERITA. PIDcare har lamnat ett "Letter of support" och kommer
framledes stddja detta och inleda samarbete forutsatt att de legala, etiska och finansiella aspekterna
klarldggs. Aven detta projekt ska aterupptas 2024.

PIDcare i grannldnder

| Finland lanserades PIDcare under 2016 och samarbete pagar i form av gemensam registerutveckling.
Under 2021 samarbetade de tva registren i utvecklingen av den nya diagnosmodulen.

Forskningssamarbete planeras, speciellt kring gruppen CVID-patienter med organmanifestationer som
ar relativt séllsynta. Malet &r att ndr man i finska PIDcare har registrerat majoriteten av CVID-
patienterna fa ett stérre underlag vid kvalitetsarbeten och forskning.

4 ESID, European Society for Immunodeficiencies, esid.org
5> European Reference Network — Rare Immunodeficiency, Autoinflammatory and Autoimmune Diseases
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Effekter av registrets insatser pa varden

Forskning

Registret har haft en central roll i den stora COVAXID-studien dar det immunologiska svaret efter covid-
vaccination har studerats hos olika immun-hdmmade patientgrupper, bland annat hos patienter med
primar immunbrist. Vi har lart oss vilka patientgrupper som har ett bra vaccinsvar och vilka som — trots
upprepade vaccindoser —inte svarar pa vaccination. Denna kunskap har bidragit till en mer individualiserad
vard, sarskilt vad géller vaccinationsstrategier, risk for nya covid-infektioner samt bidragit till grundlaggande
immunologisk kunskap om olika typer av medfédda immunologiska sjukdomar.

Kvalitetsmatt

De flesta process- och resultatmatt som PIDcare redovisar varierar endast marginellt éver tid. Detta anser vi
vara en styrka da det visar kvalitetsnivan pa nationell och lokal niva uppratthalls. Detta skulle inte vara
mojligt utan registret.

PIDcare gor det mojligt att se hur resultaten av kvalitetsmatten varierar 6ver landet, vilket kommer leda till
en battre vard och oka tillgdngligheten till nya diagnostiska och terapeutiska metoder éver hela landet. Till
exempel varierar anvandandet av genetisk diagnostik sannolikt stort vilket kan kartlaggas i PIDcare
tillsammans med kartlaggningen av hur “precisionsmedicin” anvands éver landet for diagnostik och
behandling avimmunbristsjukdomar. En genetisk diagnos kan leda till individualiserad och riktad behandling
och ett battre utfall.

Korrekt diagnossattning

Den nya diagnosmodulen, gor att diagnosregistreringen blir sdkrare da den ar anpassad till internationell
standard med kriterier for de enskilda diagnoserna med tillhérande diagnoskoder.

Okad jamlikhet och 6kad féljsamhet till riktlinjerna for vérd av PID-patienter

Alla patienter, oavsett vilken klinik i landet de tillhor, har ratt till likvardig vard. Det galler till exempel
kompetens hos vardpersonal, relevanta undersokningar, behandlingsméjligheter och stod. Registret bidrar
till 6kad jamlikhet i landet genom att redovisa resultat fran PIDcare i form av rapporter, utskick till
klinikansvariga, konferenser etc. Detta gor klinikerna uppmarksamma pa vilka variabler som ar viktiga att
folja for patientgruppen som helhet och for de enskilda diagnosgrupperna.

Exempel pa forbattringar ar hur patienternas lungfunktion foljs upp. | de nationella riktlinjerna belyses
vikten av att folja lungfunktionen hos patienter med CVID med hjalp av spirometriunderstkningar vart 3:e
ar. PIDcare har lagt stort fokus pa att folja upp foljsamheten och aterkoppla resultatet till klinikerna.

Exempelvis har Stockholm (Infektionskliniken) 6kat andelen som kontrolleras fran 58 till 81% och Orebro
(Infektionskliniken) fran 8 till 50% pa fyra ar. Registret har bidragit med att tydliggéra vad som ingar i
riktlinjerna for utredning av patientgruppen samt hur vél klinikerna foljer dessa.

Patientmedverkan

Anvandandet av PIDcare och Halsodagboken, vid flera kliniker medfért forandrade arbetssatt dar patientens
medverkan blivit tydligare.

Systematisk uppféljning av patientkohorter

| flera regioner halls regelbundna moten for kvalitetsuppféljning och genomgang av patient-
/diagnosgrupper samt enskilda patienter dar PIDcare anvands som grund for att utvardera
behandlingsresultat, féljsamhet till nationella riktlinjer etc.



Forskningsaktivitet under aret

Beviljade datautlamnanden for forskning

Under 2022 inkom inga ansokningar. Den ansdkan som forvantades 2022 inkom 2023 och beviljades.

Pagdende forskningsprojekt

e Incidens och risk for COVID-19, allvarlig COVID-19 och déd av COVID-19 hos individer med och
utan immunnedsattning i Sverige. P Bergman et al. Karolinska institutet.

o Status: Analys och databearbetning pagar.
o Aktuella publikationer: ett manus kommer skrivas klart under 2023.
e Funktionella och genetiska studier avimmunférsvaret hos patienter med dkad
infektionsbendgenhet. P Bergman et al. Karolinska institutet.
o Status: insamling av biologiskt material pagar fortldpande
e Safety and efficacy of the mRNA BNT162b2 vaccine against SARS-CoV-2 in five groups of

immunocompromised patients and healthy controls in a prospective open-label clinical trial.
P Bergman et al. Karolinska institutet.

o Status: studien pagar

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

o Status: bearbetning av data pagar

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

Vetenskapliga publikationer under 2022

e Under 2022 publicerades atta vetenskapliga artiklar dar PIDcare bidragit med data. Se
publikationslista pa sidan 42.

Examensarbeten

e Genomfdrda examensarbeten listas under publikationslistan pa sidan. 44



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 ledamoéter.

e Spridning av information/forelasningar om PIDcare och Halsodagboken, till exempel via PIO:s
hemsida, medlemstidning podcasten ”Sa sjukt” samt vid medlemsmoten.

e Tva patientrepresentanter deltar i projektgruppen for uppdateringen av Halsodagboken.

e PIO har fortsatt bista PIDcare i utvecklingen av hemsidan och vid uppdatering av
patientinformationsbroschyrerna for PIDcare och for Halsodagboken.

e Pdden vartannat ar aterkommande konferensen for lakare, sjukskoterskor dar dven
patientforeningen deltar ar PIDcare alltid ndrvarande for samarbete direkt med saval
professionen som patientforeningen.

e Varje ar halls ett mote med patientféreningen for att bl a informera/diskutera vad som pagar i
registret.

Anslutningsgrad

Anslutna kliniker

| nedanstdende tabell redovisas antal klinker som anslutits till PIDcare och hur manga av dessa som
registrerar patienter. For barnkliniker ar dessa siffor ar ndgot missvisande, se nedan under
”"Sammanfattning anslutningsgrad”.

Antal klinker Anslutna till PIDcare Registrerar patienter
Barn-/ungdomskliniker 27 7
Vuxenkliniker 28 24
e Varav infektionskliniker 26 23
e Varav lung-/allergikliniker 1 1
Totalt 55 31

Sammanfattning anslutningsgrad

Det framst regions- och lanssjukhusens infektions- och barnkliniker som foljer patienter med primér
immunbrist. Alla dessa kliniker ar nu anslutna till PIDcare. Dessutom foljs enstaka patienter pa mindre
kliniker, flertalet av dessa kliniker &r ocksa anslutna.

Nar det galler barnklinikerna ar anslutningsgraden nagot missvisande da manga av barnen foljs dels pa
regions-/lanskliniken, dels pa en lokal barnklinik. | de fallen ar det den storre kliniken som inkluderar
och registrerar uppgifter. Registerplattformen medger inte att patienterna kan vara inskrivna pa tva
kliniker samtidigt.



Tackningsgrad

Definition av tackningsgrad for PIDcare
Tackningsgraden beraknas for diagnoserna CVID®, XLA” och SCID8.

e Taljare: Antalet patienter med ovanstaende diagnoser som finns registrerade i PIDcare och har
varit aktuella under aret. Tidigare avlidna/avskrivna ingar inte i berdkningen.

e Namnare: Det faktiska antalet patienter med respektive diagnos som foljts under aret pa de
specialistkliniker som har hand om patienter med primar immunbrist i respektive region.

Antalet registrerade patienter med
CVID, XLA eller SCID varit aktuella under dret.
Det faktiska antalet patienter med respektive diagnos som féljts
under dret

Tdckningsgrad (%) =

Tackningsgrad per diagnos

Antal registrerade patienter per diagnos. (aktuella patienter i registret)

Diagnos PIDcare antal Aktuell tickningsgrad  Tackningsgrad 2020
CVID 407 96% 94%
XLA 34 92% 86%
SCID 21 53% 33%
Totalt 432 91% 89%

Beskrivning av tackningsgraden

Inom PIDcare har beslut tagits att fokusera pa tackningsgrad for de diagnosgrupper som ar mest
valdefinierade och som har storst vardbehov. Inom vuxensjukvarden galler detta diagnoserna CVID
och XLA och inom barnsjukvarden XLA och SCID. SCID ingar dven i neonatalscreeningen (PKU-provet).

Det ar ocksa av stort varde for immunbristvarden att registrera patienter med 6vriga diagnoser men
det ar svart att fa nagon klar bild av tackningsgraden da sjukdomarna till storsta delen ar ultrasallsynta,
andra relativt vanliga och det finns inga sdkra siffror for prevalens.

Det finns en stor variation nar det géller antalet patienter som foljs per klinik, se sidan 10. Pa
Infektionskliniken i Stockholm, landets storsta klinik, foljs ca 1 000 aktuella patienter varav 119 ingar i
tackningsgradsberakningen. Darefter kommer Infektionskliniken i Linképing med ca 220 (32 ingar i
tackningsgradsberakningen). Flertalet kliniker har farre 10 patienter.

Antal registrerade patienter i PIDcare - totalt, alla diagnoser

Antal patienter i PIDcare W Totalt antal W Aktuella patienter 3537 Antal inkluderade per ar

3317

3081 579
382 395 391
2416 [l 2403 [l 583 362
261 280 281 266 263
3 |||| “‘l “‘l |||| ||||
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2690
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1652

1372
990 1418
1248
s Iiii
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6 Common Variable Immunodeficiency, variabel immunbrist
7 X-Linked Agammaglobulinemia, kénsbunden agammaglobulinemi
8 Severe Combined Immunodeficiency, svér kombinerad immunbrist
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Kvalitetsmatt: Process- och resultatmatt

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

Processmatt
Matten avser andel patienter i respektive diagnosgrupp

—2022 — 2021

Diagnos registrerad(

(Alla diagnoser)

93%, +1%

Registrering i
symtomdaghoken
(immunglobulin-

behandlade)
18%, -1%

Immunglobulin-
behandling registrerad
(CVID och XLA)
89%, +1%

Organmanifestationer
registrerat
(CVID)

2%, +7%

Immunglobulinbehandl
. dar S-1gG registrerats
(ej XLA och CVID)
88%, +0,8%

FEV1 vdrde de senaste S-1gG varde de senaste

4 aren 15 méanaderna
(XLA och CVID) (XLA och CVID)
35%, -3% 59%, -12%

Utredning med Provtagning for utdkad
HRCT/CT-thorax-buk lymfocytpopulation
(XLA och CVID) (cvID)
45%, +5% 35%, +3%

Resultatmatt

Matten avser andel patienter i respektive diagnosgrupp
Fér S-1gG, FEV1 avses det senaste registrerade vérdet

—7022 — 2021

S-1gG virde >6,7
(CVID och XLA)
80%, -6%

Immunglobulin-

EQ5D-vas >60 behandling
(alla diagnoser) och S-IgG »6,7
84%, +29% (CVID eller XLA)

85%, -1%

Ej i
| lobulin-
bronkiektasiutveckling m;;f;igliggm
. efFer ] och 5-1gG >6,7
immunbristdiagnos (ej CVID och XLA)
(CVID) 87%, +4%
92%, -1% '

<4 antibiotika-
behandlingar under
samma kalenderar
(CVID och XLA)
95%, +9%

FEV1 >70 %
(CVID eller XLA)
84%, +2%

<4 antibiotika-
behandlingar under
samma kalenderar
(ej CVID och XLA)
98%, +17%



Resultat — Alla aktuella patienter i PIDcare

Antal aktuella patienter per klinik, alla diagnoser — jamfdrelse med

foregaende ar

Totalt

Totalt barn

Lund - Barn
Goteborg - Barn DSB
Halmstad - Bamn
Stockholm - Barn ALB
lénkoping - Barn
Totalt vuxna
Stockholm - Inf
Ostergdtland - Inf
lénkoping - Inf
Goteborg - Inf
Lund - Inf

Umea - Inf
Boras- Inf
Trollhdttan - Inf
Orebro - Inf
Uppsala - Inf
Ostersund - Inf
Helsingborg - Inf
Vasteras - Inf
Halmstad - Inf
Lulea - Inf

Gavle - Inf
Eskilstuna - Inf
Karlstad - Inf
Kalmar - Inf

Falun - Inf
Kristianstad - Inf
Malmad - Inf
Skdvde - Inf
Goteborg - Lung/all

W Antal 2022 Antal 2021

. 2583 (-90)
Bl 207 (0)

W 100 (+2)

W 35 (0)

| 14 (-2)

4 (0)

4 (0)

I 2376 (-90)
I 1041 (-22)

Bl 215 (+1)

Bl 206 (-14)

Bl 184 (0)

M 97 (0)

B 55 (+1)

B 58 (-3)

I 54 (4

51 (-4

I 43 (+1)

1 22 (0)

I 21 (-22)
I 37 (-11)
1 36 (-3)
I 32 (+3)
133 (-4
| 23 (-5)
| 23 (0)
| 22 (+1)
1 22 (0)
| 21 (-6)
| 20 (+1)
| 6 (-1)
2 (0)
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Diagnoser

Fordelning enligt IUIS klassifikation. Kategorin med flest patienter, Predominantly Antibody
Deficiencies, ar uppdelad pa diagnoser

481

Selective IgA deficiency _ 486
Isolated IgG subclass deficiency _
1gG subclass deficiency with IgA deficiency
Decreased 1gG
BTK deficiency, XLA
1gG subclass deficiency with decreased IgA
Decreased IgA

Specific antibody deficiency

Predominantly Antibody Deficiencies

cvo [ 2o
|
&
EL
f
J 2
| 17
Decreased IgG with decreased IgA I 16
Hyper IgM syndrom | 7
IgA deficiency with decreased 1gG ‘ 4

Transient hypogammaglobuliemia of infancy 3

No specific PID diagnosis - 246
Secondary immunodeficiency - 200

Combined immunodeficiencies with associated or . 70
syndromic features

Autoinflammatory Disorders . 58
Complement Deficiencies . 52

Congenital defects of phagocyte number or function I 31

Immunodeficiencies affecting cellular and humoral I 21
immunity

Diseases of Immune Dysregulation | 7

Defects in intrinsic and innate immunity | 6

- Diagnos som ingar i tackningsgradsberakningen

1"



Alder, kén — Aktuella patienter under 2022, alla diagnoser

Antal patienter 2022 fordela pa aldersgrupp och kén

822 816 Antal patienter 2022 - férdelat pa kén
621
. 105 134
* mm HEE -
02 3-10 11-18 19-40 41-60 61-80 >80 ® Kvinnor ® Min
B Kvinnor B Man
Provtagningar
Immunologiska prover
Antal registrerade analyser per ar.
Analys <=2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 Totalt
S-IgA 10156 1488 1423 1381 1564 1641 1554 1406 1612 1588 24 605
S-1gG 11374 1618 1652 1609 1767 1902 1805 1652 1873 1742 27 844
S-lgM 10063 1470 1411 1372 1558 1631 1545 1411 1592 1588 24 433
S-1gG1 6 264 752 711 645 778 784 746 570 536 608 12 665
S-1gG2 6261 752 720 645 778 784 745 570 535 607 12 669
S-1gG3 6 267 754 719 644 777 780 743 572 534 608 12 670
S-1gG4 5117 481 480 475 580 623 608 475 474 556 10 126
CD3 709 161 174 235 199 216 230 223 221 207 2 686
CD4 724 153 169 226 183 201 233 218 220 206 2 645
CD8 717 151 169 225 176 199 222 215 215 201 2 602
CDh19 713 158 169 232 193 209 227 250 251 210 2751
CD56 647 147 159 207 181 202 214 240 244 207 2584
Aktiverade B-celler* 0 0 0 73 44 52 63 73 53 57 450
Switchade minnes B-celler* 7 0 1 76 50 59 68 76 53 58 487
Transitionella B-celler* 7 0 0 71 42 49 57 73 52 55 444
Naiva CD4+ T-celler* 2 0 1 77 41 52 72 80 61 70 494
Regulatoriska CD4+ T-celler* 0 0 0 77 38 49 58 73 58 67 457
Totalsumma 59031 |8085 |7958 (8270 (8949 |9436 (9197 (8180 |8589 |8639 140 637

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

variablerna under 2017.
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Undersdkningar

Bakterieodlingar

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

Luftvagsodlingar - CVID och XLA

415 428
63%
35 360 ©% i
50% 53%
2012 2013 2014 2015

m Negativ  m Annat

472 486
436 3% 430  ©4%
67% 64%
2016 2017 2018 2019
m Moraxella = Pneumokocker

Luftvagsodlingar - Ovriga diagnoser

;9; 1325
1187 ° 52%
1034  50%
53%
2012 2013 2014 2015

W Negativ W Annat

1301 1440 1463449

55y 50% 8% a7y

2016 2017 2018 2019
B Moraxella ®Pneumokocker

13

443
59%
326
66 9%
57%
2020 2021 2022
m Haemophilus
902 876 936
41% 39% 57%
2020 2021 2022

B Haemophilus



Behandling

Antibiotikabehandling

Diagram 1: Antal insatta antibiotikakurer med indikation luftvagsinfektion per patient och ar. En kur
definieras som ett datum for insattning under aret. Langtids-/profylaxbehandlingar samt andra
indikationer ar exkluderade.

Diagram 2: Antal insatta langtids-/profylaxbehandlingar per patient och ar.

Antal antibiotikakurer per patient och ar
e C\/ID och XLA

e (Yyriga diagnoser
2,01 8 8

1,91

0,41 0,40

0,33
2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Antal profylaxkurer per patient och ar VDD och XLA

e (Yyriga diagnoser

0,09 0,09 0,09

0,06 0,06 0,06 0,04
0,05
0,02 0,02 0,02
2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
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Immunglobulinbehandling
Antal behandlade patienter per ar, CVID och XLA samt 6vriga diagnoser. Andel som far behandlingen
intramuskulart (IMIG), intravenost (IVIG), subkutant (SCIG) och faciliterat subkutant (fSCIG).

380 402
29 353 613 659 671 660 655 646
286iIII III 513iSHIIIIII
2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022
IVIG mfSCIG WSCIG IMIG B IVIG WfSCIG = Rapid Push mSCIG

Antal och administrationssatt per klinik 2022, alla diagnoser

Inom parentes anges antal patienter

Totalsumma (1067)
Stockholm - Inf (264)
Ostergdtland - Inf (115)
Lund - Inf (92)
lénkoping - Inf (92)
Goteborg - Inf (58)
Orebro - Inf (48)
Umea - Inf (47)
Kristianstad - Inf (31)
Vasteras - Inf (30)
Trollhdttan - Inf (29)
Halmstad - Inf (25)
Luled - Inf (23)

Falun - Inf (23)
Kalmar - Inf (22)
Malmo - Inf (21)
Ostersund - Inf (21)
Lund - Barn (20)
Eskilstuna - Inf (20)
Boras - Inf (17)
Uppsala - Inf (16)
Karlstad - Inf (15)
Helsingborg - Inf (14)
Gavle - Inf (10)
Halmstad - Barn (6)
Goteborg - Barn DSB (2)
lénkoping - Barn (2)
Stockholm - Barn ALB (2)
)

Goteborg - Lung- och all (2

Rapid-push, subkutant ®fSCIG mSCIG IVIG IMIG
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PROM - Sjalvskattat halsostatus EQ-5D

Totalt 513 patienter (89 med CVID/XLA) har registrerat EQ5D — Sjalvskattat halsostatus via
Halsodagboken. Ju hogre podng desto battre sjalvskattad halsostatus. Maximalt varde: 100.

Redovisningen géller senast registrerat varde under 2022.

Senaste EQ5D-VAS, CVID och XLA
Antal patienter per VAS-intervall

18
17
5 14
12
5
3 4
: Hnm
—

0-19 20-29  30-39 40-49 50-59 6069 70-79 80-89 90-100

W Kvinnor M Man

Senaste EQ5D-VAS, dvriga diagnoser
Antal patienter per VAS-intervall

90
76
66
48
. a1 20 35
- . . . l

0-19 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 80-89 90-100

W Kvinnor B Man

EQ5D-VAS Medelvarde :g"'? °Cd*? XLA EQ5D-VAS medelvirde
. vriga diagnoser
Senaste vardet Senaste vardet per diagnos

74
Man

Ovrigt

Kvinnor
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Resultat CVID

Tackningsgrad — CVID

Under september 2022 skickades en enkat ut till deltagande kliniker for att fa underlag fér analys av
tackningsgrad gallande patienter med CVID, XLA samt SCID. | figuren nedan visas antalet inkluderade
patienter med CVID per klinik, uppgivet antal som ej inkluderats pa kliniken (rod stapel). | de fall dar
kliniken ej lamnat uppgift om tackningsgrad har data hamtats fran Socialstyrelsens statistikdatabas.

Tackningsgraden nationellt berdknas till nu till 94%.

Totalt- Barn el AL

Lund - Barn  [iNpie]ERR (7]
Halmstad - Barn  [Ngje] ez 4{e79)]
il Il-SN:EIGI Antal 1, 100% (+50%)
ICCUERUTVENIE Antal 392, 97% (+3%)
S GLIINERIIEE Antal 104, 100% (0%)

IGLLGLIGERNEE Antal 32, 100% (+3%)

LGEN LN Antal 21, 100% (0%)
[CEV RN Antal 12, 100% (0%)
WLLEEIERRNYE Antal 12, 100% (0%)

Vasteras - Inf

Antal 13, 100% (+18%)

(o]l Antal 12, 100% (0%)
ITLHE A Antal 9, 100% (+11%)
GEINEECEN N Antal 9, 100% (+11%)
COIEERIE Antal 8, 100% (0%)

Helsingborg - Inf gl R3]

GEERNSELERIIEE Antal 7, 100% (+100%)
Trollhattan - Inf A e NI (007)]
SGERINEE Antal 3, 100% (0%)
Goteborg - Lung/all [0
S CIETUL I Antal 11, 92% (-0%)
ZIURONERILIEE Antal 10, 91% (+9%)

Umea - Inf

~E X Y ~ ~ ~

Antal 10, 91% (-9%)
LCINETSN LI Antal 14, 82% (+4%)
(CllC=1olel-S VI Antal 40, 82% (+2%)

WEIGLENYE Antal 8, 80% (+10%)

Ostergotland - Inf NG RENET IS

Karlstad - Inf  [gellEAV &S]
ICERNLE Antal 8, 66% (+8%)
ICIE Antal 407, 93% (+2%)

m Registrerade M Ej registrerade
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Registreringsgrad — CVID

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

Andel (%) med registrerad
immunglobulinbehandling

91
3379
74 71
67
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Andel (%) med registrerat FEV-vdrde
ej dldre @n 4 ar

52
i 41 41 1
40 39
I I I 35

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

IS

S-IgG-varde — CVID

Andel (%) registrerat S-1gG
ej aldre an 15 manader

28 88
75 76 @75 71

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

Andel (%) med registrerat varde for

organmanifestationer 59
76
75 62 71

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

lgG-varde ar ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Det bor for patienter med
CVID ligga 6ver 5 g/L. | nedanstaende diagram har varden som tagits vid nybesok innan

immunglobulinbehandling satts in exkluderats.

Andel av CVID med senasteS-1gG <5 g/L

15%

2012 2013 2014 2015 2016 2017

2018 2019 2020 2021 2022



Organmanifestationer vid CVID

Drabbade organsystem. Antal patienter samt andel som drabbats av komplikation i respektive
organsystem redovisas. Totalt 171 unika patienter. Enskilda patienter kan ha flera
organmanifestationer.

Drabbade organsystem
Antal och andel av aktuella patienter med CVID

Lung 83; 20%

Inga symtom 81; 20%
Tarm 44: 11%
Autoimmunitet 30; 7%

Ovrigt 29; 7%
Lever 18; 4%

Malignitet

1%

Uppdelat i diagnoser
Antal patienter.

Organmanifestationer - antal patienter

Bronkiektasier

GLILD - Granulomatous-lymphocytic...

Systemisk granulomatos/lymfoid infiltration

|
N

Follikuldr bronkiolit

Villusatrofi — celiakiliknande

IBD

Kroniska tarminfektioner

Lymfoid hyperplasi/granulom

Gastrit

Autoimmun cytopeni

Vitiligo

Sjogrens syndrom

Tyreoidit

Pernicios anemi

Kronisk hepatopati med portahypertension
Modular regenerativ hyperplasi (NRH)
MALT-lymfom

Non Hodgkins lymfom
Hodgkins lymfom

1
1

Ventrikelcancer



Avskrivna och avlidna

Totalt 1143 patienter (alla diagnoser) ar inaktiva i registret.

Antal avskrivna - orsak

Klinikfardig 689

Avliden 228

Patientens eget val 139

Overforing till annan klinik [k

Dodsorsak

Okand

Malignitet

=
[=2]

Ovrigt

39

Infektion 32

Lunginsufficiens 25

Hjartsjukdom

ey
~

W Kvinnor B Madn

Avlidna - alder vid dodsfall

26
e - IR
I [ |
09 20-39 40-59 60-79

H Kvinnor B Man

20
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Datakvalitet

Eftersom registret innehaller manga olika PID-diagnoser ar inte alla variabler relevanta att registrera
for alla patientgrupper. For att sékerstélla datakvaliteten har PIDcare:

e Logiska kontroller i samband med inmatning, t ex:

o Variabeln ar angiven med ratt format, typ och langd

o Detinmatade vardet ligger inom bestamda granser

o Vid inférande av nya variabler understks om dessa kan ha logiska kontroller kopplade
e Kontroll av datakvalitet via kvalitetsmodulen som visar

o Saknade data
o Felaktigt registrerade data
o Data som bor kontrolleras

e Manuell sékning av orimliga varden

o Texorimligt hog behandlingsdos i relation till vikt, registrering av fler liknande diagnoser
for samma patient etc. S6kning efter dubbletter. Manuell kvalitetskontroll infér datauttag

o Innan datauttag sker for forskningsstudier eller rapporter gors kvalitetskontroll av data
for de valda variablerna.

o Sokning efter dubbletter

e Innan nya funktioner tillkommer valideras dessa.

Validering

e Valideringsplan finns.

e Under 2022 och 2023 pagar validering mot kalldata pa klinikniva. Varje klinik far i uppdrag att
genomfora validering enligt ett protokoll med redovisning till registret. Rapport ska skrivas.

Hemsidan

PIDcare.se

Under 2021 byggdes hela hemsidan om fran grunden och > PlDcare
flyttades till en ny plattform som ar gemensam for register
som ar anslutna till RCSO. Hemsidan ar nu anpassad till EU:s
tillganglighetsdirektiv. Vi har vi fortsatt arbeta med att Ip
forbattra innehallet, framst vad géller information till B
anvandarna om nyheter och forandringar i registret samt
information till forskare.

SENASTE NYTT

My chans tillvalidering

Ny struktur med foljande flikar

e Om PIDcare

e Forvardpersonal

e For patienter

e For forskare (NY flik 2023)
e Nyheter

e Kontakta oss
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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%

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN__ (220) 2%

Stockholm - ALB Barn__ (4)

Lund - Barn__ (112) | R 7
Halmstad - Barn__(14) |
Jenkeping - Barn__ (4) |

Goteborg - DsB Barn__ (36) |
TOTALT VUXEN__ (3317) R

Stockholm - Inf__ (1776) 100%
Uppsala - Inf__ (47) 100%
Vasteras - Inf__ (40) 100%

Halmstad - Inf__ (39) 100%
Luled - Inf__ (36) 100%
Eskilstuna - Inf__ (25) 100%
Karlstad - Inf__ (23) 100%
Kalmar - Inf__ (22) 100%
Falun - Med__ (22) 100%
Goteborg - Lung/allergi__ (2) 100%
Goteborg - Inf__ (188) 99%
Orebro - Inf_ (54) 98%
Jonkoping - Inf_ (241)
Malmo - Inf__ (25)
Ostergétland - Inf__ (345) 89%
Ostersund - Med__ (48) 88%
Kristianstad - Inf_ (21) |38

Trollhattan - Inf__ (54)
Umea - Inf__ (68)

Lund - Inf__ (99) 82%
Gavie-Inf__(36) | =7
Helsingborg - Inf_ (42) | 7Y

Skovde - Inf__ (6) 7%
Boras - Inf__ (58) 3%

Totalt__ (3537) R ARy +1%

2%

2%

5%
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Andel med registrerad immunglobulinbehandling

Andel med registrerad immunglobulinbehandling (CVID, XLA). Insattande av immunglobulinbehandling ar den
enskilt viktigaste dtgarden vid CVID och XLA. Dock finns enstaka patienter med CVID som dér behandling ej ar

nodvandigt. Malvarde: ca 95%%

Inom parentes anges antalet patienter per klinik

TOTALT BARN__ (22)
Goteborg - DSB Barn__ (1)
Halmstad - Barn___ (1)
Jonkoping - Barn__ (1)
Lund - Barn__ (19)

TOTALT VUXEN__ (419)
Ostergétland - Inf__ (31)
Vasteras - Inf__ (13)
Halmstad - Inf_ (11)
Malmo - Inf__ (10)
Eskilstuna - Inf__ (10)
Falun - Med__ (9)
Kristianstad - Inf__ (7)
Karlstad - Inf__ (5)
Goteborg - Lung/allergi__ (2)
Stockholm - Inf__ (112)
Lund - Inf__ (25)
Jonkoping - Inf_ (32)
Kalmar - Inf__ (15)
Orebro - Inf__ (12)
Goteborg - Inf__ (43)
Umed - Inf__ (10)
Luled - Inf__ (9)
Boras - Inf__ (9)
Helsingborg - Inf__ (8)
Trollhdttan - Inf_ (6)
Uppsala - Inf_ (13)
Ostersund - Med__ (11)
Gavle - Inf__ (13)
Skovde - Inf_(3)

Totalt__(441)

Jamforelse foregdende ar

B

100%
100%
100%

£ 91% NN

QAR

100%

_8 F'/c'l

14%

2%

2%

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

Andel patienter med CVID eller XLA dér senaste IgG-varde inte ar aldre an 15 manader. Vid behandlingskravande
antikroppsbrist foljs IgG-vardet for att sakerstélla att behandlingsdosen ar optimal.

Malvarde: hogt (CVID, XLA 95%)

Inom parentes anges antalet patienter per klinik

Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN__ (23) i sy

Goteborg - DSB Barn__ (1)
Jonkoping - Barn__ (1)
Lund - Barn__ (20)
TOTALT VUXEN__ (419)
Kristianstad - Inf__ (7)
Stockholm - Inf__ (109)
Kalmar - Inf__ (15)
Jonkoping - Inf_ (28)
Vasteras - Inf__ (13)
Helsingborg - Inf__ (8)
Luled - Inf__ (10)
Lund - Inf__ (23)
Ostergétland - Inf__ (34)
Umed - Inf__ (10)
Orebro - Inf__ (12)
Goteborg - Inf__ (43)
Halmstad - Inf_ (11)
Karlstad - Inf__ (7)
Boras - Inf__ (9)
Eskilstuna - Inf__ (10)
Falun - Med__ (9)
Gavle - Inf__ (14)
Goteborg - Lung/allergi__ (2)
Malmo - Inf__ (10)
Skovde - Inf_(3)
Trollhdttan - Inf_ (6)
Uppsala - Inf_ (13)
Ostersund - Med__ (13)
Totalt (445)

0% %]
N

.
.
.

N ET
o |
N 5T
P 1
o s
o Jusx
%

%

%

I T
%

o oo
o Jos
o ]

AAAMMNNRANIRRRRINNRNNRNNNNGY - 12%
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Andel med registrerat S-IgG-varde (&vriga diagnoser)

Andel patienter med behandlingskravande antikroppsbrist (férutom CVID och XLA) med IgG-vérde registrerat
(nagonsin). IgG-vardet foljs for att sdkerstalla att behandlingsdosen ar optimal.
Malvarde: hogt

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

ToTALTBARN_ (17) | ey

Stockholm - ALB Barn___ (2) 100%
Goteborg - DSB Barn__ (1) 100%
Halmstad - Barn__(3) [
Lund - Barn__ (10)
Jonkoping - Barn__ (1)
TOTALT VUXEN__ (534)
Stockholm - Inf__ (98) 100%
Ostergétland - Inf__ (73) 100%
Lund - Inf__ (63) 100%
Umea - Inf__ (33) 100%
Orebro - Inf_ (28) 100%
Vasteras - Inf__ (15) 100%

7

1%

Kristianstad - Inf_ (14)  [RleE4
Karlstad - Inf__ (9) 100%
Ostersund - Med__ (9) 100%
Helsingborg - Inf_ (7) 100%
Uppsala - Inf__ (6) 100%
Kalmar - Inf__ (5) 100%
Luled- Inf__(16) LA
Malmé-Inf__(7) |30 IEA
Jonkoéping - Inf_ (57) XA
Trollhattan - Inf__ (24) 83%
Halmstad - Inf_ (13) 69% -

»
-33%

Eskilstuna - Inf__ (12)

Boras - Inf__ (10) 40%
Gévle - Inf__(6)
Goteborg - Inf_(16) -

Falun - Med__ (13)
Totalt__ (551)

My e



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

Lungfunktionsmatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten for kontroll av sjukdomsférlopp och
behandlingseffekter. Det dr ocksa ett objektivt matt och undersdkningsmetoderna &r vél standardiserade pa
olika mottagningar i Sverige. Malvarde: hogt.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

Stockholm - Inf__ (109)
Jonkoping - Inf_ (28)
Ostergétland - Inf__ (34)
Orebro - Inf__ (12)
Vasteras - Inf__ (13)
Trollhdttan - Inf_ (6)
Luled - Inf__ (10)
Goteborg - Inf__ (43)
Uppsala - Inf_ (13)
Karlstad - Inf__ (7)
Helsingborg - Inf__ (8)
Boras - Inf__ (9)
Halmstad - Inf_ (11)
Umed - Inf__ (10)
Malmo - Inf__ (10)
Ostersund - Med__ (13)
Gavle - Inf__ (14)
Kristianstad - Inf__ (7)
Kalmar - Inf__ (15)
Lund - Inf__ (23)
Eskilstuna - Inf__ (10)
Falun - Med__ (9)
Goteborg - Lung/allergi__ (2)
Skovde - Inf_(3)
Totalt__ (445)

0%

0%
0%
0%
0%
0%

0%

0%
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Andel med registrering av organmanifestationer (CVID)

Registrering av narvaro/franvaro av organmanifestationer. Patienter med CVID ar en sarskilt utsatt grupp nar det
galler komplikationer som drabbar olika organsystem. Genom adekvat utredning och behandling kan detta
undvikas. Malvarde: hogt (100%)

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALTBARN__(15) AR .., m

Lund - Barn__ (13)
Halmstad - Barn___ (1)
Jonkoping - Barn__ (1)

TOTALT VUXEN__ (392) 7% |
vasteras - Inf__ (13) |
Stockholm - Inf__ (104)
Goteborg- Inf__(40) [
Trollhattan - Inf__(6) R
Ostergdtland - Inf__ (28)
1enkeping - Inf__(32) | EESNEEEN
Halmstad - Inf_ (9)
uppsala- Inf__(12)  |EE
Orebro-Inf__(12)  |ERE
Helsingborg - Inf_ (8)  |EERS
Lulea - Inf__(8)  |EER
Boras - Inf__(8)  |EEREE
Lund - Inf__(21) |
Kalmar - Inf__(14) [
Gavie-inf__(12) [
Ostersund - Med__ (11) [
Malims - Inf__(8) |
Eskilstuna - Inf__(10) [
Umed - Inf__(10) |
Falun - Med__ (9) |
Kristianstad - Inf_(7) |
Karlstad - Inf__(5) |
skevde - Inf__(3) [
Goteborg - Lung/allergi__(2) |G
Totalt__(407) RN A AR
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Andel som fér symtomdagbok via Hilsodagboken (CVID)

Den webbaserade symtomdagboken &r standardiserad med idag nio vanliga symtom vid immunbrist. Symtomen
anges veckovis och utgdr en del av underlaget for behandlingsutvardering. Mattet galler patienter >18 ar.
Malvarde: 50% for immunglobulinbehandlade patienter.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik

Jénkoping - Inf__(32) 63%
Ostergétland - Inf__ (28) 61%
Stockholm - Inf__ (104) 24%
Umea - Inf__ (10) 20%
Ostersund - Med__ (11) 18%
Vasteras - Inf__ (13) 15%
Kristianstad - Inf__ (7) 14%
Halmstad - Inf_ (9) 11%
Lund - Inf__ (21) 10%
Goteborg - Inf__ (40)

Kalmar - Inf__(14)

~

%
Orebro - Inf__ (12) %

Uppsala-Inf__ (12)

(=]

%

Eskilstuna - Inf__ (10)

(=]

%

Gavle - Inf__ (12)

(=]

%

Malmo - Inf__ (8)

(=]

%

(=]

Falun - Med__ (9) %

Lulea- Inf__ (8)

(=]

%

(=]

Helsinghorg - Inf_ (8) %

Boras - Inf__ (8)

(=]

%

Trollhattan - Inf__ (6)

(=]

%

Karlstad - Inf__ (5)

(=]

%

Goteborg - Lung/allergi__ (2)

(=]

(=] o]
S

%

Totalt__ (407)

/

AN
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Andel med provtagning fér 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 dé inte alla immunologlaboratorier svarar ut analyserna pé samma sdtt vilket gér att vissa kliniker inte
kan registrera dessa vdrden. Arbete att standardisera svaren fran olika laboratorier pagar.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN_ (16) [N R

Halmstad - Barn___ (1)
Jonkoping - Barn__ (1)
Lund - Barn__ (14)

TOTALT VUXEN__ (391)
Stockholm - Inf__ (100)
Vasteras - Inf__ (13)
Luled - Inf__ (9)
Helsingborg - Inf__ (8)
Halmstad - Inf_ (9)
Jonkoping - Inf_ (28)
Boras - Inf__ (8)
Ostergétland - Inf__ (31)
Trollhdttan - Inf_ (6)
Karlstad - Inf__ (7)
Goteborg - Inf__ (40)
Umed - Inf__ (10)
Malmo - Inf__ (8)
Orebro - Inf__ (12)
Uppsala-Inf__(12)
Ostersund - Med__ (13)
Gavle - Inf__ (13)
Kristianstad - Inf__ (7)
Kalmar - Inf__ (14)
Lund - Inf__ (19)
Eskilstuna - Inf__ (10)
Falun - Med__ (9)
Goteborg - Lung/allergi__ (2)
Skovde - Inf_(3)
Totalt__ (409)

6%

Z
i

100%

) 36% AAMAAIIARIIAIIAIRIRRIRRNRNN
98%
44%
38%

-4 O/G

/

AMNNh.-..y e
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Andel som utretts med HRCT/CT-thorax-buk (CVID, XLA)

Utfors for att identifiera patienter med tymom, patologiska lymfkértlar, splenomegali, granulom och lungskador
som kan drabba patienter med CVID och XLA till féljd avimmunbristen. Malvarde: hogt.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

Vasteras - Inf__ (13) 92% 17%

Stockholm - Inf__ (109) 88% 11%

Karlstad - Inf__ (7) 86% 69%

Jonkoping - Inf_ (28) 79%

)
=S

Ostergétland - Inf__ (34) 71%

Bords - Inf__ (9) 56% 34%
Umed - Inf__ (10) 50% 50%
Trollhattan - Inf__ (6) 50% 10%

Goteborg - Inf__ (43) 40% 36%

y ¢ y o
u
X

Helsingborg - Inf__ (8) 25% 18%

Lulea - Inf__ (10) 20% -18%

Malmo - Inf__ (10) 10% -1%

Orebro - Inf__ (12) 8% 0%

Uppsala - Inf__ (13) 8% -15%

Ostersund - Med__ (13) 8% 9%

Gavle - Inf__ (14)

~

% 7%

Kristianstad - Inf__ (7)

=]

%

Kalmar - Inf__ (15)

=]

%
Lund - Inf__ (23)

=]

9% -12%

Halmstad - Inf_ (11)

=]

% -9%

Eskilstuna - Inf__ (10)

=]

% -9%

=]

Falun - Med__ (9) %

=]

Goteborg - Lung/allergi__ (2) %

Skovde - Inf_(3)

=]

%
Totalt__ (445)

AN T Y
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Bilaga 2: Resultatmatt — Redovisning per klinik

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

Ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Ett redskap for att styra hur intensiv behandling
patienterna skall ha d&ven om det existerar stora individuella variationer. Malvarde: Hogt for alla diagnosgrupper
med immunglobulinbehandling (CVID, XLA 90%).

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN__ (13)
Halmstad - Barn___ (1) 100%
Goteborg - DSB Barn__ (1)
Lund - Barn___(10)
Jonkoping - Barn__ (1)
TOTALT VUXEN__ (377)
Vasteras - Inf__ (13) 100%
Malmo - Inf__ (10) 100%
Falun - Med__ (9) 100% 100%
Boras - Inf__ (8) 100%
Gavle - Inf__(3) 100%
Goteborg - Lung/allergi__ (2) 100% 100%

Kalmar - Inf__ (14)
Jénkoéping - Inf__ (27)
Orebro-Inf__(10) [ENEG
Ostergdtland - Inf__ (34)  [EEEA
Luled-Inf__(8) [KEXEA
Goteborg - Inf_ (39) [ESA

%)
R

Lund -Inf__ (22) 82%
Stockholm - Inf___ (104) 81%
Eskilstuna - Inf__ (10) 80%
Uppsala - Inf__ (10) 80%
Halmstad - Inf__ (10) 80%
Trollhattan - Inf__ (5) 80%
Ostersund - Med__ (9) 78%

_2 F'/c'l

2%

2%

0 F'/c'l

Umea - Inf__ (9) 78%
Kristianstad - Inf__ (7)
Karlstad - Inf_ (7)
Helsingborg - Inf__ (7)

Totalt__ (391)

31



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

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

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN_ (15)

Halmstad - Barn__(2) 100%
Goteborg - DSB Barn__ (1) 100%

Lund - Barn__ (10) 90%
Stockholm - ALB Barn__ (2)
TOTALT VUXEN__ (489)
Goteborg - Inf_ (14)
Falun - Med_ (13
Bords - Inf__ &)
Umes-1nf_20) N
J6nképing - Inf_ (54) 5%
Eskilstuna - Inf__ (12) _ 4%
Trollhattan - Inf__(22) |
Karlstad - Inf_(9) | =T
Ostergétland - Inf__ (67)
Luled - Inf__(16)
Grebro- Inf_ (28)
Malmd - Inf_ (7
Helsingborg - nf_ (7)
Stockholm - Inf_ (38)
Halmstad - Inf_ (13)
Uppsala - Inf_ (6)
Lund - nf_ (47
Kristianstad - Inf__ (11)
Kalmar - Inf__(5)
Vasterss - Inf__(15) | EE
cavie-inf__(2) B BT
Ostersund - Med_(6) |
Totalt__ (504)
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Andel med tillfredsstéllande lungfunktion, FEV1-vdrde >70% (CVID, XLA)

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

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

Lulea - Inf__ (8) 100%

Boras - Inf__ (4) 100%

3%

Stockholm - Inf__ (99) 90%

Lund - Inf_ (9) 89% -1%

3%

Jonkoping - Inf__ (25) 84%

_7 F'/c'l

Vasteras - Inf__ (12) 83%
Helsingborg - Inf__ (5) 80%
Karlstad - Inf__ (5) 80%

5%

5%

Ostergétland - Inf__ (29) 79%

Goteborg - Inf__ (18) 78% 22%

Ostersund - Med__ (4) 75%

Uppsala - Inf__ (6) 67%

Trollhdttan - Inf_ (3) 67%
38%

Orebro - Inf__ (8) 63%

Halmstad - Inf_ (2) 50% 50%

Malmo - Inf__ (1)

Tota_ (239

=]



Andel med tillfredsstallande lungfunktion, FEV1-varde >70% (6vriga dg)

Lungfunktionsmatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten foér kontroll> av sjukdomsforlopp och
behandlingseffekter. Det dr ocksa ett objektivt matt och undersdkningsmetoderna ar vél standardiserade pa
olika mottagningar i Sverige. Malsattningen ar bibehallen eller forbattrad lungfunktion. Malvarde: hogt.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

Trollhattan - Inf__ (5) 100%
Lulea - Inf__(2) 100%
Borads - Inf__ (1) 100%
Kristianstad - Inf_ (1) 100%

100%

Lund - Inf__ (1) 100% 50%

..

Goteborg - Inf_ (1) 100%

Halmstad - Inf_ (1) 100% 100%

Helsingborg - Inf_ (9) 89%
Ostergétland - Inf__ (50) 78% 2%

Stockholm - Inf__ (264) 78% 2%

Orebro - Inf__ (9) 67% 17%

Ostersund - Med__ (3) A

Vasteras - Inf__ (2) 50%

Uppsala-Inf__ (1) 0%

SR > NN



Andel som ej utvecklat bronkiektasier efter faststalld immunbristdiagnos
(CVID)

Malvérde: hogt
Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

TOTALT BARN__ (16) Kol
Lund - Barn__ (14) 100%
Halmstad - Barn__ (1) 100%
Jonkoping - Barn__ (1) 100%
TOTALT VUXEN__ (391) A T -
Lund - Inf__ (19) 100%
Kalmar - Inf__ (14) 100%
Gavle - Inf__ (13) 100%
Orebro - Inf__ (12) 100%
Uppsala-Inf__(12) 100%
Umea - Inf__ (10) 100%
Eskilstuna - Inf__ (10) 100%
Lulea - Inf__(9) 100%
Falun - Med__ (9) 100%
Malmo - Inf__ (8) 100%

Kristianstad - Inf_ (7) 100%
Skovde - Inf_ (3) 100%
Goteborg - Lung/allergi__ (2) 100%

Ostergétland - Inf__ (31) 94%
Ostersund - Med__ (13)
Stockholm - Inf__ (100)

Jénképing - Inf__ (28) R
Halmstad - Inf_ (9) 89%
Helsingborg - Inf_ (8) 88%
Karlstad - Inf_ (7) 34
Trollhittan - Inf__ (6) JEEXA
Goteborg - Inf__ (40) 80%
Vasteras - Inf__ (13) 69%
Boras - Inf__ (8)

Totalt__ (409)

:

AT =
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Andel med EQ5D-vas >60

Senaste uppmatt varde for patienter >18 ars alder. For att mata sjalvskattat hélsotillstand har vi valt EQ5D-5L
eftersom detta instrument har anvants tidigare for patientgruppen. Malvarde: hogt

Redovisas for kliniker dar fler an 10 patienter rapporterat.

Inom parentes anges antalet patienter per klinik Jamforelse foregdende ar

Trollhattan - Inf__ (15)
Stockholm - Inf___ (183)
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Bilaga 3: Certifieringsnivaer: Uppfyllelse av kriterier

Kandidatniva

Kriterium Kommentar

a. Hog relevans som nationellt Ja
kvalitetsregister.

b.Godkdnnande av en centralt Ja CPUA: Region Jonkoping lan
personuppgiftsansvarig myndighet,
CPUA.

c. Registerhallare och styrgrupp ar utsedda Ja

tillsammans med CPUA

d. Etablerad samverkan med Regionalt Ja RCSO
registercentrum eller Regionalt
cancercentrum

e. Forankrat i vard- och omsorgssektorn Ja Primara immunbrister handhas primart pa universitetskliniker. Samtliga dessa ar
med god geografisk spridning, till anslutna till registret. Representanter for de professionsféreningar som finns inom
exempel via professionsféreningar och omradet ar representerade i styrgruppen.

nationella natverk

—h

. Registret har ett aktivt samarbete med Ja NPO Infektion
det/de narliggande nationella
programomraden, NPO, som ingar i
regionernas system for kunskapsstyrning
inom halso- och sjukvard

g. Beskrivning finns framtagen for det Ja Beskrivs i registerprofilen. Framforallt galler detta foljsamhet till nationella riktlinjer
omrade registret avser folja samt pa for att uppna saval hog kvalitet som jamlik vard.
vilket satt registret ska bidra till battre
vard
h.Beskrivning finns framtagen for Ja ANSLUTNINGSGRAD
berdkning av anslutning- och Taljare:

tackningsgrad Antalet universitets-/regionkliniker som &r anslutna till PIDcare

Namnare:

Antalet universitets-/regionkliniker i Sverige som handhar patienter med priméar
Immunbrist

TACKNINGSGRAD beréknas fér diagnoserna CVID, XLA och SCID.

Taljare:

Antalet patienter med ovanstaende diagnoser som finns registrerade i PIDcare och
har varit aktuella under aret. Tidigare avlidna/avskrivna ingar inte i berakningen.

Ndamnare:

Det faktiska antalet patienter med respektive diagnos som foljts under aret pa de
specialistkliniker som har hand om patienter med primar immunbrist i respektive

region.
i. Beskrivning finns framtagen for Ja Registret har definierat atta processmatt och fem resultatmatt. Berdkning gor pa olika
berdkning av process- och resultatmatt patientgrupper. Beskrivning av detta finns i registerprofilen samt i arsrapporten.
j. Kartlaggning av andra narliggande Ja De register som kan betecknas som narliggande ar registret for infektionssjukdomar
register sa att 6verlappning kan undvikas samt InfCare Hepatit/Hiv och Barnreumaregistret.
och samverkan etableras Ingen av dessa register innehaller variabler som ar specifika for priméra

immunbristsjukdomar.

~

. Registret skriver verksamhetsberattelse Ja
for varje kalenderar dar det framgar hur
registret utvecklas

. Plan finns framtagen for hur registret
inom tva ar ska uppfylla kriterierna for
certifieringsniva 3. Galler ej register med
hogre certifieringsniva.
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Certifieringsniva 3

Kriterium

a. Registrering/datainsamling har pabérjats | j5

b.Mangden registreringar ar tillracklig for Ja

att verifiera funktionalitet, gora
preliminéra analyser, testa indikatorer
och for att utveckla registret vidare

c. Redovisning av pagaende arbete med Ja

utveckling av funktioner for
statistikvisningar till deltagande enheter
samt Oppen redovisning av resultat.

d.Redovisning av plan for hur data ska Ja

valideras.

e.Redovisning av hur registrets design och Ja

logiska system underlattar hog
datakvalitet.

f. Beskrivning av hur registret ska inhamta Ja

patientperspektivet, via tex
patientféreningar

g. Arsrapport for foregaende kalenderar Ja
finns.
h.Registrets variabellista finns publicerad Ja

hos Registercentrum, pa egen webb, RUT
eller liknande.

. Registret ska kunna visa att de utvecklas Ja

mot hogre certifieringsniva. Plan ska
redovisas for hur de ska uppfylla
kriterierna for certifieringsniva 2 inom
fyra ar

Kommentar

Testat och driftsatt 2012. | grunden fardigutvecklat men eftersom varden av PID
standigt utvecklas kravs kontinuerlig utveckling av olika delar av registret for att kunna
utvardera vardens kvalitet.

Pagaende och planerat utvecklingsarbete beskrivs pa PIDcare:s hemsida.
https://pidcare.se/for-vardpersonal/forandringar-i-registret/

Oppen redovisning i drsrapporter som publiceras pd hemsidan.

Valideringsplan finns. Validering sker nu i form av:

e Hosten 2023 blev PIDcare:s kvalitetsmodul for datakvalitet klar. Har visas orimliga
data, saknade data etc for viktiga variabler. Detta visas saval pa klinik- som nationell
niva vilket ger klinikerna stérre mojlighet att spara felaktiga/saknade data och ratta
dessa. (Paborjades 2022 da delar av funktionen kunde anvéndas)

e Under 2022 och 2023 (eventuellt dven 2024) pagar validering mot kélldata pa
klinikniva. Varje klinik far i uppdrag att genomfora validering enligt ett protokoll med
redovisning till registret. Arbete med att sammanstalla rapporten pagar.

e Logiska kontroller vid inmatning for vissa variabler: obligatoriska falt, variabeln ar
ifylld med ratt format (t ex datum, och decimaltal), det inmatade vardet ligger inom
bestamda granser (vissa lab-varden), for diagnos och behandling maste slutdatum
infalla efter startdatum m m.

¢ Manuell sokning av orimliga varden som ej fangas upp automatiskt.

e Manuell kvalitetskontroll infor datauttag.

¢ Plan finns dven att validera mot externa data dvs mot Socialstyrelsens register och
specialbestéllda utdrag fran Registerservice vid Socialstyrelsen. Detta ska paborjas
efter valideringen pa klinikniva genomforts.

* Se ovan, t ex kvalitetsmodulen och logiska kontroller.

¢ Hjalptexter finns for variabler dar det ej ar sjalvklart hur registrering ska ske.

¢ Registret ar upplagt sa att de viktigaste variablerna kommer forst.

¢ De viktigaste process- och resultatmatt berdknas automatiskt och indikerar for
anvandaren om data saknas eller ar orimliga.

Samarbete med Primar Immunbrist Organisationen, PIO, t ex:

¢ Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamaéter.

e Spridning av information/féreldsningar om PIDcare och Halsodagboken (PROM-
data), t ex via PIO:s hemsida, medlemstidning samt vid medlemsmoten, podcasten ”Sa
sjukt”.

* Patientrepresentanter deltar i projektgruppen for uppdateringen av Halsodagboken
(PROM)

¢ P3 den vartannat ar aterkommande konferensen for lakare, sjukskoterskor dar dven
patientforeningen deltar ar PIDcare alltid narvarande for samarbete direkt med saval
professionen som patientforeningen.

e Varje ar halls ett mote med patientforeningen for att bl a informera/diskutera vad
som pagar i registret.

Arsrapport skrivs varje ar och publiceras pa hemsidan pidcare.se

Alla arsrapporter finns publicerade pa pidcare.se

Se motivering under varje punkt under niva 2
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Certifieringsniva 2

Kriterium

Kommentar

a. Tackningsgrad och anslutningsgrad ar Ja
hogre an 60 procent (utifran relevant
patientgrupp och berdknade pa
adekvata datakéllor).

b.Registret har statistikvisningar av Ja
information inom relevant tidsformat
som kan stddja och bidra till
forbattringsarbete hos registrets
verksamheter.

o

. Oppen redovisning av indikatorer pa Ja
registrets hemsida, i arsrapporten och
varden i siffror.

o

.Redovisning av forbattrade resultat- Ja
eller processindikatorer (lokalt och/eller
nationellt) tillsammans med en
beskrivning av hur registret anses ha
bidragit till dessa.

e.ldentifiering av vilka matt och Ja
malvarden som ar sarskilt viktiga for att
indikera god kvalitet inom omradet.

f. Oppen och tillgdnglig redovisning av Ja
patientrapporterade matt, om det ar
relevant

g. Etablerad samverkan for att belysa Ja
patientperspektivet

For de diagnoser som ingar i tackningsgradsberakningen (CVID, XLA, SCID):
Sammanlagt 91% for 2020.

Anslutningsgrad 98%. Alla universitetskliniker ar anslutna och registrerar patienter.

Aterkoppling till kliniken sker i realtid i form kvalitetsmodulens sammanstaliningar som bl
a visar:

e hur kriterierna i riktlinjerna kring utredning, uppféljning och behandling uppnatts.
Kvalitetsdata kan foljas éver tid.

e hur kliniken i realtid (och 6ver tid) uppfyller kvalitetsmatten.

Detta ger mojlighet att identifiera forbattringsomraden och bedriva kvalitetsarbeten
lokalt samt félja upp resultatet av eventuella insatser.

Kliniken kan dven via sokverktyget ta fram resultat for alla variabler.

| arsrapporten som publiceras pa hemsidan. For redovisning av indikationerna, se bilaga
1 och 2 iarsrapporten.

Méten ar inbokade under hosten 2023 med "Varden i siffror" for att paborja redovisning
av indikatorer dar.

De flesta process- och resultatmatt som PIDcare redovisar varierar endast marginellt
Over tid. Detta anser vi vara en styrka da det visar kvalitetsnivan pa nationell och lokal
niva uppratthalls. Detta skulle inte vara majligt utan registret.

Exempel pa forbattringar &r hur patienternas lungfunktion foljs upp. | de nationella
riktlinjerna, version 2017, belystes vikten av att folja lungfunktionen hos patienter med
CVID med hjalp av spirometriundersokningar vart 4:e ar. PIDcare har lagt stort fokus pa
att folja upp foljsamheten och aterkoppla resultatet till klinikerna.

Exempelvis har Stockholm, Infektionskliniken 6kat andelen som kontrolleras fran 58% till
81% och Orebro, Infektionskliniken frén 8% till 50% pé tre ar.

Registret har bidragit med att tydliggéra vad som ingar i riktlinjerna for utredning av
patientgruppen samt hur vél klinikerna foljer dessa.

PIDcare:s diagnosmodul som implementerades under gor att diagnostiken blir sékrare da
den dr anpassad till internationell standard med kriterier for de enskilda diagnoserna
med tillhérande diagnoskoder.

Ett resultat som forbattrades patagligt under 2020 och 2021 &r antalet antibiotikakurer
som forskrivits per patient. Antalet minskade kraftigt beroende pa Covid-19 som
medforde att patienter med primar immunbrist isolerade sig och att den allmanna
infektionsbordan i samhallet minskade. Utan registrering i PIDcare hade vi dock inte
kunnat visa detta och denna kunskap kan komma att ha betydelse framover for att
studera hur beteendet paverkar sjukdomsbordan hos immunbristpatienter.

Finns definierat i process- och resultatmatt, se arsrapporten eller registerprofilen.
Matten revideras i takt med att nya diagnosiska och terapeutiska metoder tillkommer. T
ex kan PIDcare kartlagga hur genetisk diagnostik anvands (tillgangen till detta varierar
sannolikt stort) samt kartlagga hur évrig “precisionsmedicin” anvands éver landet for
diagnostik och behandling avimmunbristsjukdomar.

Redovisas i arsrapporten i de fall dar det ar majligt, dvs tillrackligt antal registreringar.

Samarbete med Primar Immunbrist Organisationen, PIO, t ex:
¢ Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamaéter.

e Spridning av information/féreldsningar om PIDcare och Halsodagboken (PROM-data), t
ex via PIO:s hemsida, medlemstidning samt vid medlemsmoten, podcasten ”Sa sjukt”.

¢ Patientrepresentanter deltar i projektgruppen for uppdateringen av Halsodagboken
(PROM)

¢ Pa den vartannat ar aterkommande konferensen for lakare, sjukskoterskor dar aven
patientforeningen deltar ar PIDcare alltid narvarande for samarbete direkt med saval
professionen som patientforeningen.

o Varje ar halls ett mote med patientféreningen for att bl a informera/diskutera vad
som pagar i registret.
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Certifieringsniva 2, fortsattning

Kriterium Upp- | Kommentar

fylls

h. Aktivt systematiskt arbete for att sdkra Ja Se dven certifieringsniva 3d.

datakvaliteten .
Systematiskt arbete:
 Tackningsgradsundersokningar for att mata och sakra registreringsgraden per
diagnosgrupp
e Genomgang av orimliga inmatade lab-varden
e Genomgang av orimliga doser vid immunglobulinbehandling
¢ Genomgang av data infor datauttag med fokus pa de variabler som tas fram i uttaget
¢ Arbete pagar med att standardisera lab-svar fran olika klin immunologi-lab i landet for
att mojliggora registrering i PIDcare. Galler t ex utokad lymfocytprofil.
e Fran host 2022 har PIDcare en kvalitetsmodul for datakvalitet (helt fardigt sept 2023).
Har visas orimliga data, saknade data etc.
e Validering pa klinikniva (genomfors host 2022 och 2023)

i. Registret bidrar med data for Ja Data ligger till grund for kvalitetsuppfoljning saval pa lokal som nationell niva.

kvalitetsuppféljning och forskning. ) o . ) ) . o
Kvalitetsuppfoljningen underlattas av registrets kvalitetsmodul med realtidsredovisning
av de faststallda kvalitetsmatten. Dessa kan dven foljas over tid.

Aven &rsrapporten kan ligga till grund for kvalitetsuppféljning.

Information till forskare finns pa pidcare.se. Rutin for datauttag finns med beskrivning av
hur processen gar till.

Flera datauttag for forskning har begéarts och godkants. Flera publicerade och pagaende
studier.

T ex Covaxid-studien som studerar covid-vaccination hos patienter med primar
immunbrist och som resulterat i ett 20-tal vetenskapliga artiklar sedan 2021.

Se publikationslista i arsrapporten for sammanstalining.

) Registret kopplartill relfsvanta A Ja PIDcare kopplar till de riktlinjer som SLIPI (Sveriges lakares intresseférening for priméara
evidensbaserade riktlinjer och deltar i immunbrister) har utvecklat fér utredning, behandling och uppféljning av PID-patienter.
riktlinjearbete och uppféljning av dessa, . o . . . .
tex med NPO Riktlinjerna baseras pa radande evidenslage men bygger oftast pa "best practice"-

konceptet da det handlar om ovanliga sjukdomar.

Flera i styrgruppen deltar i SLIPI:s arbetsgrupp for riktlinjerna. Detsamma géller for
omvardnadsriktlinjerna utarbetade av SISSI (Sveriges immunbristsjukskoterskors
intresseforening).

Diagnosmodulen ar anpassad till de nationella riktlinjerna samt till internationell
standard vilket innebar att alla kdnda immunbristsjukdomar kan registreras (for
narvarande ca 500 olika diagnoser).

k. Plan finns framtaget for anslutning till Ja Kontakt har tagits med foretradare for RUT for ett inledande mote under hosten 2023.
Vetenskapsradets verktyg RUT

. Uppféljningsindikatorer av vardforlopp NA Galler Nationella Kvalitetsregister som utpekats som killa till uppféljning av vardforlopp.

finns tillganglig

PIDcare &r inte utpekat som kalla till uppfdljning av vardférlopp.
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Certifieringsniva 1

Kriterium

9]

b.

o

joN

(0]

—

g.

. Tackningsgrad och anslutningsgrad ska

vara hogre én 85 procent (utifran
relevant patientgrupp och berdaknade
pa adekvata datakallor).

Registret bidrar med data till 5ppna
jamforelser/Varden i siffror.

. Sarskild information om registret och

dess resultat finns publikt for patienter
att ta del av och forsta

.Registret ska aktivt mojliggdra och

underlatta for forskning pa registerdata,
kvalitetsuppfoljning och innovation.

.Registret anvands aktivt av deltagande

enheter och kan redovisa detta genom
till exempel anvandarundersokningar
hos verksamheterna

. Registret har validerat sin datakvalitet

samt gjort adekvata bortfallsanalyser.

Registret dr anslutet till
Vetenskapsradets verktyg RUT och
uppfyller FAIR-principerna.

Ja

Nej

Ja

Ja

Ja

Ja

Nej

Kommentar

2022: Tackningsgrad 91%, anslutningsgrad 98%.

Arbetet inlett, méten med Varden i siffror ar inplanerade under hosten 2023.

Information till patienter finns pa pidcare.se

Information till forskare finns pa pidcare.se. Rutin for datauttag finns med beskrivning
av hur processen gar till.

Data ligger till grund for kvalitetsuppfdljning saval pa lokal som nationell niva.

Kvalitetsuppféljningen underlattas av registrets kvalitetsmodul med realtidsredovisning
av de faststéllda kvalitetsmatten. Dessa kan dven foljas over tid.

Aven arsrapporten kan ligga till grund fér kvalitetsuppféljning.

Flera datauttag for forskning har begéarts och godkants. Flera publicerade och
pagaende studier.

T ex Covaxid-studien som studerar covid-vaccination hos patienter med primar
immunbrist och som resulterat i ett 20-tal vetenskapliga artiklar sedan 2021.

Se publikationslista i arsrapporten fér sammanstalining.

Antalet registrerade patienter okar stadigt vilket tyder pa ett aktivt anvandande av
registret.

Varje ar genomfors en tackningsgradsundersokning i form av en elektronisk enkat som
skickas till de kliniker som registrerar i PIDcare. Enkaten innehaller daven
kompletterande fragor om hur registret anvands samt mojligheter att lamna
synpunkter/komma med forslag pa forandringar nar det géller innehall och
anvandarvanlighet.

Analys av bortfall och datakvalitet genomfors enligt valideringsplanen,

Validering sker nu i form av:

e Hosten 2023 har blev PIDcare:s kvalitetsmodul for datakvalitet klar. Har visas orimliga
data, saknade data etc for viktiga variabler. Detta visas saval pa klinik- som nationell
niva vilket ger klinikerna stérre mojlighet att spara felaktiga/saknade data och ratta
dessa. (Paborjades 2022 da delar av funktionen kunde anvéndas)

e Under 2022 och 2023 (eventuellt dven 2024) pagar validering mot kalldata pa
klinikniva. Varje klinik far i uppdrag att genomféra validering enligt ett protokoll med
redovisning till registret. Har ingar aven bortfallsanalys.

¢ Logiska kontroller vid inmatning for vissa variabler: obligatoriska falt, variabeln ar
ifylld med ratt format (t ex datum, och decimaltal), det inmatade vardet ligger inom
bestamda granser (vissa lab-varden), for diagnos och behandling maste slutdatum
infalla efter startdatum m m.

¢ Manuell sokning av orimliga varden som ej fangas upp automatiskt.
o Manuell kvalitetskontroll infor datauttag med fokus pa de variabler som tas fram.
¢ Arbete pagar med att standardisera lab-svar fran olika klin immunologi-lab i landet

for att mojliggora korrekt registrering i PIDcare.

Kontakt har tagits med foretradare for RUT.
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Bilaga 4: Publikationslista

Publikationer 2023

Real-world assessment of immunogenicity in immunocompromised individuals following SARS-CoV-2 mRNA
vaccination: a one-year follow-up of the prospective clinical trial COVAXID.,

Chen P, Bergman P, Blennow O, Hansson L, Mielke S, Nowak P, Séderdahl G, Osterborg A, Smith CIE, Vesterbacka
J, Wullimann D, Cuapio A, Akber M, Bogdanovic G, Muschiol S, Aberg M, Loré K, Sallberg Chen M, Buggert M,
Ljungman P, Aleman S, Ljunggren HG. EBioMedicine. 2023 Aug;94:104700. doi: 10.1016/j.ebiom.2023.104700.
Epub 2023 Jul 13.

Additive effects of booster mRNA vaccination and SARS-CoV-2 Omicron infection on T cell immunity across
Immunocompromised states.

Mdller TR, Sekine T, Trubach D, Niessl J, Chen P, Bergman P, Blennow O, Hansson L, Mielke S, Nowak P,
Vesterbacka J, Akber M, Olofsson A, Amaya Hernandez SP, Gao Y, Cai C, Séderdahl G, Smith CIE, Osterborg A,
Loré K, Sallberg Chen M, Ljungman P, Ljunggren HG, Karlsson AC, Saini SK, Aleman S, Buggert M. Sci Transl Med.
2023 Jul 12;15(704):eadg9452. doi: 10.1126/scitranslmed.adg9452. Epub 2023 Jul 12. PMID: 37437015

SARS-CoV-2 Antibodies in Commercial Immunoglobulin Products Show Markedly Reduced Cross-reactivities
Against Omicron Variants.

Lindahl H, Chen P, Aberg M, Ljunggren HG, Buggert M, Aleman S, Smith CIE, Bergman P. J Clin Immunol. 2023
Aug;43(6):1075-1082. doi: 10.1007/s10875-023-01486-8. Epub 2023 Apr 14.

Persistence of salivary antibody responses after COVID-19 vaccination fs associated with oral microbiome
variation in both healthy and people living with HIV.

Ghorbani M, Al-Manei K, Naud S, Healy K, Gabarrini G, Sobkowiak MJ, Chen P, Ray S, Akber M, Muschiol S,
Bogdanovic G, Bergman P, Ljungman P, Buggert M, Ljunggren HG, Pin E, Nowak P, Aleman S, Sallberg Chen M.
Front Immunol. 2023 Jan 10.

Publikationer 2022

Immunodeficiency syndromes differentially impact the functional profile of SARS-CoV-2-specific T cells elicited by
MARNA vaccination.

GaoY, Cai C, Wullimann D, Niessl J, Rivera-Ballesteros O, Chen P, Lange J, Cuapio A, Blennow O, Hansson L,
Mielke S, Nowak P, Vesterbacka J, Akber M, Perez-Potti A, Sekine T, Muller TR, Boulouis C, Kammann T, Parrot T,
Muvva JR, Sobkowiak M, Healy K, Bogdanovic G, Muschiol S, Séderdahl G, Osterborg A, Hellgren F, Grifoni A,
Weiskopf D et al.

Immunity 2022:55(9):1732-1746.e5.

MAIT cell compartment characteristics are associated with the immune response magnitude to the BNT162b2
MARNA anti-SARS-CoV/-2 vaccine.

Boulouis C, Kammann T, Cuapio A, Parrot T, Gao Y, Mouchtaridi E, Wullimann D, Lange J, Chen P, Akber M,Rivera
Ballesteros O, Muvva JR, Smith CIE, Vesterbacka J, Kieri O, Nowak P, Bergman P, Buggert M, Ljunggren HG,
Aleman S, Sandberg JK; COVAXID study group.

Mol Med 2022:28(1):54.

Elevated CD21 low B Cell Frequency Is a Marker of Poor Immunity to Pfizer-BioNTech BNT162b2 mRNA Vaccine
Against SARS-CoV-2 in Patients with Common Variable Immunodeficiency.

Bergman P, Wullimann D, Gao Y, Wahren Borgstrom E, Norlin AC, Lind Enoksson S, Aleman S, Ljunggren HG,
Buggert M, Smith CIE.

J Clin Immunol 2022:42(4):716-727.
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NK cell frequencies, function and correlates to vaccine outcome in BNT162b2 mRNA anti-SARS-CoV-2 vaccinated
healthy and immunocompromised individuals.

Cuapio A, Boulouis C, Filipovic I, Wullimann D, Kammann T, Parrot T, Chen P, Akber M, Gao Y, Hammer Q, Strunz
B, Pérez Potti A, Rivera Ballesteros O, Lange J, Muvva JR, Bergman P, Blennow O, Hansson L, Mielke S, Nowak P,
Soderdahl G, Osterborg A, Smith CIE, Bogdanovic G, Muschiol S, Hellgren F, Loré K, Sobkowiak MJ, Gabarrini G,
Healy K et al.

Mol Med 2022:28(1):20.

Salivary lgG to SARS-CoV-2 indicates seroconversion and correlates to serum neutralization in mRNA vaccinated
Immunocompromised individuals.

Healy K, Pin E, Chen P, Soderdahl G, Nowak P, Mielke S, Hansson L, Bergman P, Smith CIE, Ljungman P, Valentini
D, Blennow O, Osterborg A, Gabarrini G, Al-Manei K, Alkharaan H, Sobkowiak MJ, Yousef J, Mravinacova S,
Cuapio A, Xu X, Akber M, Loré K, Hellstrém C, Muschiol S, Bogdanovic G, Buggert M, Ljunggren HG, Hober S,
Nilsson P et al.

Med (N 'Y) 2022:3(2):137-153.e3.

Ancestral SARS-CoV-2-specific T cells cross-recognize the Omicron variant,

Gao Y, Cai C, Grifoni A, Mller TR, Niessl J, Olofsson A, Humbert M, Hansson L, Osterborg A, Bergman P, Chen P,
Olsson A, Sandberg JK, Weiskopf D, Price DA, Ljunggren HG, Karlsson AC, Sette A, Aleman S, Buggert M. Nat Med.
2022 Mar;28(3):472-476.

Persistence of salivary antibody responses after COVID-19 vaccination is associated with oral microbiome
variation in both healthy and people living with HIV.

Ghorbani M, Al-Manei K, Naud S, Healy K, Gabarrini G, Sobkowiak MJ, Chen P, Ray S, Akber M, Muschiol S,
Bogdanovic G, Bergman P, Ljungman P, Buggert M, Ljunggren HG, Pin E, Nowak P, Aleman S, Sallberg Chen M.
Frontiers in immunology 2022:13:1079995.

Neutralizing SARS-CoV-2 Antibodlies in Commercial Immunoglobulin Products Give Patients with X-Linked
Agammaglobulinemia Limited Passive Immunity to the Omicron Variant,

Lindahl H, Klingstrém J, Da Silva Rodrigues R, Christ W, Chen P, Ljunggren HG, Buggert M, Aleman S, Smith CIE,
Bergman P.

J Clin Immunol 2022:42(6):1130-1136.

Publikationer 2021

Safety and efficacy of the mRNA BNT162b2 vaccine against SARS-CoV-2 in five groups of immunocompromised
patients and healthy controls in a prospective open-label clinical trial.

Bergman P, Blennow O, Hansson L, Mielke S, Nowak P, Chen P, Séderdahl G, Osterborg A, Smith CIE, Wullimann
D, Vesterbacka J, Lindgren G, Blixt L, Friman G, Wahren-Borgstrom E, Nordlander A, Gomez AC, Akber M,
Valentini D, Norlin AC, Thalme A, Bogdanovic G, Muschiol S, Nilsson P, Hober S, Loré K, Chen MS, Buggert M,
Ljunggren HG, Ljungman P et al

EBioMedicine 2021:74:103705.

Publikationer 2018

Discovering aspects of health-experiences of a web-based health diary among adults with primary
immunodeficiency.

Petersson C, Bjorkander J, Fust R.

Nurs Open 2018:5(4):642-648.
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Examensarbeten

e Infections in patients with primary immunodeficiency: a retrospective cohort study.
Klara Nyman, Lunds universitet, HT2019.

e Development of a predictive Antibiotic Burden Index for Primary Immunodeficiency — an explorative
studly. Milan Al-Nagshbande, examensarbete HT2019.

o Fnkritisk genomgang av diagnostiska kriterier fér CVID (83.8) visar att sammanblandning med XLA
(D80.0) och lgG-subklassbrist (D80.3) skett samt att fel diagnos noterades angaende CVID hos 9/19. )
Hultberg, examensarbete termin 6, 2017.
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