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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 ar att alla skall fa
lika vard i hela landet i enlighet med de nationella riktlinjer for utredning, behandling och monitorering
som finns framtagna for personer med priméara immunbrister. Det finns ocksa méjlighet att registrera
patienter vissa sekundara antikroppsbrister.

Registret ger mojlighet att pa klinik- och riksniva mata féljsamhet till de nationella riktlinjerna for
patienter med primara immunbristtillstand. Genomgang av insamlade data pa nationell nivda kommer
ocksa pa sikt att ge underlag for revidering av de nationella riktlinjerna. Varje ansluten enhet kan i
realtid fa ut information, vilket ger mojlighet att upptacka forbattringsomraden lokalt pa varje klinik.

En grafisk presentation av olika data pa patientniva ger en lattoverskadlig bild av sjukdomens
utveckling dver tid och dess behandling. Data hdmtas fran journalen och kompletteras med de data
patienten sjalv registrerar via den webbaserade Halsodagboken. Eventuella behov av ytterligare
insatser syns latt och handldggningen av den enskilda patienten forbattras.

Inom diagnosgruppen primara immunbrister finns saval extremt sallsynta sjukdomar som sjukdomar
som dr relativt vanliga. | PIDcare registreras nio diagnosgrupper med 40 sjukdomar. En del av dessa
sjukdomar har ett flertal undergrupper. De séllsynta sjukdomar som annu inte finns som val i PIDcare
kan registreras under kategorin "6vrigt". De manga sjukdomarna med rubbningar i olika delar av
immunfdrsvaret gor att registret innehaller manga olika variabler och féljaktligen ar inte alla variabler
relevanta for alla sjukdomar. Registret ar annu inte helt fardigbyggt for alla sjukdomar.

Under 2018 har de frdmsta satsningarna fér PIDcare varit:

e Anpassning till regelverket

e Anpassning till GDPR med bl a uppdaterad patientinformation

e Okad tdckningsgrad for diagnosen CVID, Common Variable Immunodeficiency
e Bildande av forskningsgrupp

e Arbete for att fa ekonomin i balans, t ex genom att pausa pdgdende projekt. Hittills har medel
fran SKL varit den enda finansieringskdllan men ansékningar om externa medel pGgar

Registret ar byggt pa plattformen RealQ, version 3.5, vilket levereras av Health Solutions. Registret ar
kostnadsfritt att anvanda for de enskilda klinikerna. Huvudman fér PIDcare ar Region Jonkopings lan
och registret ar anslutet till Registercentrum SydOst.

| denna arsrapport redovisas resultat fran 2018. Dock beskrivs i tva fall hur det ser ut i borjan av
2019. Detta géller beskrivning av styrgruppen samt resultat av en enkat till klinikerna angaende
tackningsgraden for patienter med CVID.

For PIDcare:s styrgrupp, september 2019

Susanne Hansen
Registerhallare
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Verksamhet 2018

Under 2018 har styrgruppens arbete fokuserat pa:

EY — analys av granskningsrapporten och atgarder géllande rekommendationerna for PIDcare
Upprattande av AVTAL — Personuppgiftavtal RIL/Health Solutions

Anpassning till GDPR med bl a uppdaterad patientinformation

Okad anslutningsgrad

Okad tackningsgrad for diagnosen CVID, Common Variable Immunodeficiency

Arbete for att fa ekonomin i balans. Neddragning av medelstilldelningen fran SKL, underskott
fran foregaende ar m.m. medférde att de utvecklingsprojekt som paborjats 2017 fick pausas.
Detta gallde:

o Uppdatering av Halsodagboken

o Forbattrad redovisning avimmunglobulinbehandling, mg/kg/vecka, per patient, per
diagnos, per klinik.

o Utveckling av kvalitetsmodulen och frageverktyget som syftade till att forbattra
utdatarapporterna.

Registerutveckling

Pa grund av bristande ekonomiska resurser under aret bedrevs ingen registerutveckling.



PROM - Halsodagboken

Arbetet med att implementera Halsodagboken, den webbaserade online-dagboken dar de data
patienten rapporterar in automatiskt fors 6ver till PIDcare har fortsatt. Inloggning sker med mobilt
Bankld. Den forsta versionen av Halsodagboken innehaller:

e Halsoenkaten EQ5D-5L e

e Symtomdagbok
e Antibiotikabehandling

e Immunglobulinbehandling (loggbok 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
har pausats under 2018 pa grund av bristande ekonomiska resurser. Den nya versionen som sa snart
arbetet kan aterupptas kommer bland annat att kompletteras med:

e RAND36

e Fler symtom i symtomdagboken

e Mojlighet att registrera egna symtom

e Modjlighet att stélla in paminnelse om att registrera

e  Utskriftsbara rapporter om halsotillstand dver tid

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

Internationella samarbeten

ESID-registret

Under 202018 fortsatte diskussionerna om mojligheten att exportera registerdata till det europeiska
immunbristregistret ESID*, men de it-tekniska och regulatoriska problemen har dnnu inte kunnat I8sas.

PIDcare i grannlander

| Finland lanserades PIDcare under 2016 och samarbete pagar, speciellt kring gruppen CVID-patienter
med organmanifestationer som ar relativt sallsynt. Malet ar att nar 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.

4 ESID, European Society for Immunodeficiencies, esid.org



Effekten 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.

Patientmedverkan

PIDcare har, tillsammans med Halsodagboken, vid flera kliniker medfért férandrade arbetssatt dar
patientens medverkan blivit tydligare (géller bl.a. infektionsklinikerna i Stockholm — Karolinska,
Linkdping, Jonkdping m.fl.). PROM-data har tidigare inhdmtats i pappersform (symtomdagbok,
infusionsprotokoll m.m.) men i journalsystemen finns ingen maojlighet att fa en dverblick dver dessa
data. | och med att det nu blir 6verskadligt bade for patient och lakare/sjukskoterska blir det lattare att
ha en dialog om utvardering av insatta atgdrder och fortsatt vard.

Systematisk uppfdéljning av patientkohorter

Infektionsklinikerna i Jonkoping, Linkdping/Norrkdping och Kalmar har fortsatt med att genomféra
regionmoten aven under 2018. PIDcare har i samband med dessa moten anvants som grund for att
utvardera behandlingsresultat, foljsamhet till nationella riktlinjer, identifiering av individer som ligger i
riskzonen for att utveckla allvarliga komplikationer etc.

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

Regions- och lokala moten for uppféljning och genomgang av patientgruppen och enskilda patienter
underlattas av registret. Att genomfora detta utan registret skulle krdava betydligt mer
forberedelsearbete.

Verksamhetsutveckling/uppféljning

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



Forskningsaktivitet under aret

Beviljade datautlamnanden f6r forskning

Under 2018 har inga ansdkningar om datautlamningar inkommit.

Pabdrjade forskningsprojekt

e Hdlsodagbok som ett instrument fér 6kad samproduktion av hdlsa vid immunbristsjukdom,
C Pettersson et al., Futurum, Region Jonkopings lan. FOU-ansokan ar inlamnad.

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

e FUNGEN — Funktionella och genetiska studier av immunférsvaret hos patienter med ékad
infektionsbendigenhet, 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. J Hultberg, examensarbete termin 6, 2017.

Vetenskapliga publikationer och abstrakt vid medicinska konferenser

e Discovering aspects of health-experiences of a web-based health diary among adults with
primary immunodeficiency. Petterson C, Bjorkander J, Fust R. Nurs Open. 2018 Jul 10;5(4):642-
648. doi: 10.1002/nop2.182. eCollection 2018 Oct.

Samverkan med PIO

PIDcare har dven 2018 haft samarbete med PIO, Primar Immunbrist Organisationen, som ar den
svenska patientféreningen for vuxna och barn/vardnadshavare med olika immunbristtillstand. Under
aret har samarbetet bestatt av:

e Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledaméter

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

e Tva patientrepresentanter har deltagit i projektgruppen for uppdateringen av
Halsodagboken 2.0

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


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30338110

Anslutning och tackning

Anslutna kliniker, de som anslutits under 2017 markeras med % 2018 3k

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

patienter

Blekinge lans landsting, Blekingesjukhuset, Karlskrona Ja/Nej E 3 Ja/Nej 3k

Kalmar léns landsting, Kalmar sjukhus Ja/la Ja/Nej %k

Kalmar lans landsting, Vastervik sjukhus Ej aktuellt? Ja/Nej E 3

Landstinget Dalarna, Falu lasarett Ja/la Ja/Nej

Region Gotland, Visby lasarett Ja/Nej %k Ej ansluten

Region Gavleborg, Gavle sjukhus Ja/la Ja/Nej 3

Region Halland, Halmstads sjukhus Ja/la Ja/la

Region Jdmtland Hirjedalen, Ostersunds sjukhus Ja/la Ja/Nej E 3

Region Jonkdpings lan, Ryhov lanssjukhus Ja/la Ja/la

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

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

Region Skane, Centralsjukhuset, Kristianstad Ja/ t 3 Ej ansluten

Region Skane, Helsingborgs lasarett /Nej Ja/(Nej) via Lund? 3k

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

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

Region Sk&ne, Angelholm sjukhus Ej aktuellt Ja/(Nej) via Lund? %k

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

Region Véasternorrland, Lanssjukhuset, Sundsvall Ja/Nej E 3 Ja/Nej %

Region Vasternorrland, Lanssjukhuset, Ornskoldsvik Ej aktuellt Ja/Nej b3

Region Vastmanland, Vasteras Ja/la Ja/Nej b3

Region Orebro lan, Orebro Ja/la Ja/Nej *

Region Ostergdtland, Linkdping och Norrképing Ja/la Ja/Nej t 3

Stockholms lans landsting, SOS, Sachsska Barnsjukhuset Ej aktuellt Ja/Nej t 3

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

Sédermanlands lans landsting, Malarsjukhuset, Eskilstuna Ja/la E 3 Ja/Nej t 3

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

VG-region, Skaraborg sjukhus, Skévde Ja/la Ja/Nej t 3

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

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

VG-region, SAS, Boras Ja/la Ja/Nej e 3

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

Vasterbottens lans landsting, Umea Ja/la E 3 Ja/Nej sk

Totalt

28/Registrerar:23

27/Registrerar: 5



Sammanstallning av antal och typ av kliniker som var anslutna i slutet av 2017 respektive 2018 och antalet
som har bdrjat registrera patienter.

Antal klinker Anslutna till PIDcare Registrerar patienter
2017 2018 2017 2018
Barnkliniker 27 27 5 5
Vuxenkliniker 26 28 18 23
e Varav Infektionskliniker 23 24 15 19
e Varav Lung-/allergikliniker 3 3 3 3
Totalt 53 55 24 28

Kliniker som aktivt tackat nej till eller vill avvakta med anslutning

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

Sammanfattning anslutningsgrad

Det framst universitets- och regionsjukhusens infektions- och barnkliniker som foljer patienter med
primar immunbrist. Alla dessa kliniker, dr nu anslutna till PIDcare.

Forutom ovan namnda kliniker féljs enstaka patienter pa mindre kliniker. Flertalet av dessa kliniker ar
nu ocksa anslutna. Nar det géller barnklinikerna ar anslutningsgraden nagot missvisande da manga av
barnen foljs dels pa universitets-/regionkliniken och dels pa en lokal barnklinik, detta géller framfor allt
i Skane-regionen. | 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

Antal registrerade patienter i PIDcare

Tackningsgraden varierar kraftigt for olika diagnoser. Vissa sjukdomar ar extremt sallsynta, andra
relativt vanliga och det finns inga sékra siffror for prevalens. For flera av diagnoserna finns inte heller
nagon IDC10-kod vilket medfor att inrapporterade diagnoser till Socialstyrelsens blir osdkra. De
diagnoser dar tackningsgrad kan redovisas anges i tabellen pa sidan 9.

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. Infektionskliniken,
Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm &r den som har flest patienter, ca 950 aktuella, darefter
kommer Infektionskliniken i Linkdping med ca 300. Flera kliniker har <10 patienter. | dagsldget finns
ingen uppgift om hur stor andel av klinikens PID-patienter som éar registrerade, férutom
Infektionskliniken i Stockholm déar tackningsgraden dr 98%. En analys av tackningsgraden per klinikfor
2018 angaende patienter med CVID gjordes under borjan av 2019. En preliminar redovisning kan ses i
figuren pa sidan 18.
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Antal patienter per diagnosgrupp. Tackningsgrad: Antal fran Socialstyrelsens databas samt téckningsgrad i %.

Tackningsgraden anges dar uppgift finns.

Diagnosgrupp
Antikroppsbrister:

CVID

XLA, Hyper IgM-syndrom, IgA- och IgG subklassbrist m fl.
Kombinerade immundefekter:

DOCK8-brist, CID, SCID, X-bundet Hyper IgM-syndrom m fl.
Kombinerade immundefekter som del av syndrom:

2211 deletionssyndr., Ataxia teagiectasia, Hyper IgE-syndrom, WHIM, WAS m fl.
Priméara immunbrister med immundysreglering:

ALPS, APECED, FHL, Syndrom med autoimmunitet m fl.
Granulocytdefekter:

Hereditar agranulocytos / Svar medfédd neutropeni, CGD, Neutropeni ospec m fl.
Defekter i det medfédda immunsystemet:

IRAK4/MyD88/ NEMO/IkappaBalfa-brist, Kronisk mukokutan candidiasis — STAT1
Autoinflammatoriska sjukdomar:

Autoinflammatorisk sjukdom, Autoinflammatorisk sjukdom ospec.
Komplementdefekter:

HAE/AAE /ACEIA, Komplementdefekt — andra specificerade
Sekundara immunbrister:

Sekundar immunbrist
Ovrigt:

Ovrigt

° Uppskattat antal

Totalt alla aktuella patienter i PIDcare med PID-diagnos

PIDcare Tacknings-
antal grad
305 346 (88%)
1337 1699 (79%)
18 60 (30%)
31 90 (34%)

2

12

3

14

35

114

250

2 060

2 500 3(82%)



Kvalitetsmatt

De kvalitetsmatt/indikatorer som PIDcare tidigare har identifierat har under 2018 arbetats om och
fortydligats for att de ska vara mojliga att mata och folja dver tid.

Matten redovisas i detalj och per klinik och i bilaga 1 (sidan 23-31) och bilaga 2 (sidan 32-37).
Processmatt

02018 C—2017 asMalvarde

Andel med registrerad diagnos
(samtliga patienter)

“"l'.
st 't.. .
Andel som utretts med HRCT/CT- _‘-"‘ 94% e . .Andel meq reglstrergd
thorax/buk (CVID/XLA) et ~-.‘Immglobullnbehandllng
s . (CVID/XLA)
84%,
t: “‘
: "‘
o .
Andel med provtagning fér CVID - N 25% “, Andel med registrerat lgG-virde
lymfocytpanel (CVID) .:. 75.)0': €j aldre dn 15 manader
., 33% H (CVID/XLA)
. L]
...'. :.
0' :
:
- H
Andel som for symtomdaghbok via '._ 37% 40% 83% ’.J Andel med registrerat IgG-varde
Hélsodagboken B R (6vr immglbeh pat)
- .v"
:
Andel med registrera :

*
"
wamasmnannn=®2t 0 AL dol med registrerat FEV1-virde
organmanifestationer (CVID)

ej aldre &n 4 ar (CVID/XLA)

Resultatmatt

02018 O2017 =3Mélvarde

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

Andel med <4 antibiotikakurer/ar
(CVID/XLA)

Andel med S-1gG >6,7 mg/ml
(Ovriga

» immunglobulinbehandlade pat)
85%

Andel med EQSD-VAS 60 (Alla & 6%
patienter om anvander

Andel med tillfredsstallande
Halsodagboken) *

% lungfunktion - FEV1-varde 270
(cvID)

Andel som inte utvecklat e,
bronkiektasier efter diagnos

..................J.a.%’, Andel med tillfredsstallande
(CVID)

lungfunktion - FEV1-varde 270
(6vriga diagnoser)
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Resultat

Antal patienter per klinik

Aktuella patienter under 2018

Stockholm - Inf
Ostergotland - Inf
Jonkdping - Inf
Goteborg - DS-Barn
Lund - Barn

Umea - Inf

Lund - Inf

Luled - Inf

Orebro - Inf
Ostersund - Med
Goteborg - Inf
Uppsala - Inf
Halmstad - Inf
Karlstad - Inf
Kalmar - Inf

Falun - Medicinkliniken
Trollhattan - Inf
Malmo -Inf
Eskilstuna - Inf
Vasteras - Inf

Gavle - Inf
Halmstad - Barn
Bords - Inf
Stockholm - ALB - Barn
Skodvde - Inf
Jonkdping - Barn
Goteborg - Lung/all

Totalsumma

I 5 100

. 2 i)

B 121115
B o)
| REE)
B 500
B 2846
B 45 2)
B 420
B 2035)
| ESED
B :20

B 2023

B 20

B 2203

B 222

B 00

| EEI)

| ¥

| 1106

| 11019

| 58

| 5(1)

| 2(a)

| a(a)

| 3(7)

| 2(2)

2014 (1731)
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Alder, kén

Aktuella patienter under 2018 — Alders- och kénsférdelning

669
633 Kénsférdelning — Alla patienter

396

79 112 87
~H B B BN

<10 ar 10-19 20-39 40-59 60-79 >80 ar

B Antal Q B Antal d

Alder vid diagnos

Aktuella patienter under 2018 — Alders- och kénsférdelning
vid diagnos

0-2 -9 10-19 20-39 40-59 60-79 >804ar

B Antal Q B Antal d'
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Diagnoser

Aktuella patienter under 2018 - Antal per diagnos

L}y
I 387
I — 301
I 176

I 110

IgA brist

IgG subklassbrist

CVID

(Okad infektionshenigenhet
Sekunddr immunbrist

IgA- och IgG subklassbrist

Ovrigt

Immunbristutredning

lgG subklassbrist 1gA-sankning
IgG-sankning

XLA

Komplementdefekt

IgA-sdnkning

IgG- IgA-sdnkning

22q11 deletionssyndrom

SCID

Specifik antikroppsbrist
Autoinflammatorisk sjukdom
Hyper-IgE-syndromet

HAE/AAE /ACEIAE

Kronisk granulomatds sjukdom, CGD
Hyper-lgM-syndromet

Neutropeni ospecifik
Autoinflammatorisk sjukdom, ospec
Autosomal agammaglobulinemi
Kronisk mukokutan candidiasis, STAT1
Kombinerade immundefekter (CID)
IgA-brist IgG-sdnkning

Ataxia telangiectasia

DOCK8-brist

Wiskott-Aldrichs syndrom, WAS
WHIM

Syndrom med autoimmunitet
Shwachmans syndrom

ALPS

Ej diagnos

. -2
S s
[

B 4o
B is
Bl o
el 27

| PE]
M 3
w17

| IE!

| K

I <10

| <10
I <10
| <10
| <10
| <10
I <10
| <10
I <10
| <10
I <10
I <10
| <10
I <10
| <10
| <10
| <10
I <10

Antal per IgG-subklassbrist

gjangiven | 15
ec2 I 1
o2 I o
ot I <o

ige2+gG3 [ 20

ige1+igc2 [ 3-

ige1+igcs [l 10

IgG1+gG2+1gG3 [l 14

I 138

13



Provtagningar

Immunologiska prover
Antal genomférda analyser per ar.

Totalt

antal

S-IgA 1081 1222 1435 1375 1280 1452 1382 16 622
S-lgM 1080 1209 1421 1368 1271 1446 1380 16 529
S-1gG 1175 1381 1559 1589 1477 1605 1603 18621
S-1gG1 576 713 717 670 586 674 639 9222
S-1gG2 575 711 717 678 586 689 640 9243
S-1gG3 577 712 718 679 586 693 638 9251
S-lgG4 424 513 466 467 450 549 536 7378
CD3 110 143 153 168 211 167 173 1536
CD4 115 145 144 161 202 151 162 1500
CD8 114 145 144 160 201 147 163 1494
CD19 115 146 151 165 209 165 171 1538
CD56 107 137 145 157 189 157 166 1452
Aktiverade B-celler* 1 72 40 45 158
Naiva CD4+ T-celler* 2 1 2 74 42 50 176
Regulatoriska CD4+ T-celler* 2 71 38 42 158
Switchade minnes B-celler* 1 1 76 38 48 164
Transitionella B-celler* 77 35 46 158
Totalt 6054 7179 7770 7640 7618 8088 7884 95 200

*| de nationella riktlinjerna tillkom dessa analyser fér 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 (%).

1271

52%

2012

1564
52%

1399

2013 2014

W Negativ H Annat

1458
49%

2015

Haemophilus

1494 1514
54% 49%

2016 2017

W Moraxella

M Pneumokocker

1472
48%

2018

14



Behandling

Immunglobulinbehandling

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

Alla diagnoser

CVID
695 17
211
108 207 205
182
i I 167 I I I
2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018
mIMIG  IVIG mSCIG mfSCIG mIMIG IVIG mSCIG mfSCIG

Antibiotikabehandling
Forsta diagrammet: Antal insatta antibiotikakurer per ar. En kur definieras som ett datum for

insattning under aret. Langtids-/profylaxbehandlingar samt andra indikationer an luftvagsinfektion ar
exkluderade.

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

Antal antibiotikakurer per &r Antal antibiotikaprofylaxkurer per ar

132
1503 1581

1458 1445
1296 1282 1346

89

107
96
88
&1
| I

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018
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PROM - Sjalvskattat halsostatus EQ-5D

Totalt 237 patienter har registrerat EQ5D — Sjalvskattat halsostatus via Halsodagboken. Ju hégre poéng
desto battre sjalvskattat halsostatus.

EQsD Sjdlvskattat hdlsostatus — Antal per intervall (senaste vdrde)

87

- 24
15
—

0-10 10-19 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 80-89 90-100

EQs5D Medelvdrde - Kon

EQs5D Medelvdrde - Diagnos

XLA

Ovriga ak-

~
2]

Annan diagnos
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Resultat CVID-satsningen

Sedan 2017 har en satsning pa diagnosen CVID pagatt. Denna diagnos tillhdr en av de mest
valdefinierade vilket gor att vi bor kunna uppna narmast full tackningsgrad. Vi berdknar att det finns
cirka 350 individer med CVID i landet. Patientgruppen har specifika organmanifestationer som
kannetecknar sjukdomen vilket leder till stort vardbehov. Malet &r att klinikerna ska kunna identifiera
de patienter som kraver extra insatser och att pa klinik-/riksniva félja upp patientgruppen.

Satsningen syftar till att:

e Ansluta alla kliniker som behandlar/féljer upp CVID-patienter.

e Inkludera alla CVID-patienter pa klinikerna och registrera korrekt diagnos, insjuknandedatum,
immunologiska utgangsvarden och datum for forsta kontakt samt de specifika
organmanifestationerna.

e Registrera data prospektivt.

Under 2018 har CVID-satsningen borjat ge resultat. Antalet med CVID-diagnos i registret har dkat med
14%. En 6kning av registreringsgraden har ocksa skett fér samtliga variabler ovan.

Antal aktuella patienter med CVID-diagnos, ékning 2018

rotalt | 301, Gkning 14%
stockholm - Inf [ <. okning 2%
Ostergotland - Inf - 32, 6kning 3%
sonkaping - Inf [l 26, 5kning 18%
Goteborg-Inf [ 16, okning 7%
Lund - Inf . 13, oférandrat
Kalmar - Inf . 12, oférdndrat
Orebro - Inf I 12, 8kning 71%
Ostersund - Med I 11, 6kning 10%
Eskilstuna - Inf I 10, 6kning 100%
Lund - Barn I 9, oférandrat
Umead - Inf 9, oférindrat
Falun - Medicinkliniken I 8, oférindrat
Halmstad - Inf I 8, ofordandrat

Malmé -Inf I 7, oforandrat

Uppsala - Inf 7, oférdndrat Antal Aktuella CVID-patienter per ar
Karlstad - Inf I 6, oférandrat 301
Luled - Inf I 6, ofrdandrat 263
237
Visterds-Inf | 5, 5kning 150% 199
162

Skovde - Inf | <5
104

Goteborg - Lung/all <5
Trollhdttan- Inf <5 l

Bords- Inf = <5
2013 2014 2015 2016 2017 2018
Gavle - Inf <5

Goteborg - DSB-Barn <5

Jénkdping -Barn | <5

B Antal 2017 Okning 2018
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Tackningsgrad — CVID

Under varen 2019 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 (gron stapel), uppgivet antal som ej inkluderats pa kliniken (rod stapel). De gra staplarna
representerar ett uppskattat antal icke inkluderade patienter for de kliniker som inte svarade pa
enkaten. Uppgiften ar hamtad fran Socialstyrelsens statistikdatabas.

Tackningsgraden nationellt berdknas till 88%.

Klinik, % tackningsgrad Totalt antal patienter (antal ej inkluderade)

i Tackningsgrad CVID - antal aktuella patienter l

Totalt alla kliniker 88% |305(41)
Stockholm - Inf  100%
Goteborg - Inf - 35%
Ostergdtland - Inf ~ 100%
lénkoping - Inf - 100%
Lund - Inf  54%

Kalmar - Inf  71%
Skovde - Inf 21%
Orebro-Inf  100%
Ostersund - Med  100%
Lund - Barn  100%
Eskilstuna-Inf 91%
Lulea - Inf  60%

Malmo -Inf  100%
Falun-Med 100%
Halmstad - Inf  100%
Uppsala - Inf  100%
Karlstad - Inf  100%
Vasteras - Inf  100%
Umea - Inf 0%

Boras- Inf  100%
Gavle- Inf  20%
Halmstad - Bam 0%
Goteborg - Lung/all  100%
Goteborg - DSB-Barn 50%
Trollhdttan - Inf  100%
lonkoping - Barn  100%

89 (0)

HCVID M Ej inkluderade (So0S) B Ej inkluderade (uppgift fran kliniken)
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Registreringsgrad — CVID

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

Andel med registrerad Andel med registrerat 1gG-vdrde
Immunglobulinbehandling som ej ar dldre dn 12 manader
88%
83% 0% 86% °
74% _— 75% . 75%
67% 66% 623%
I I I I ]
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2013 2014 2015 2016 2017 2018
Ande! CVID-patlente"r med Andel med registrerad férekomst/ej
registrerat FEV1-varde forekomst av organmanifestation
52% 37%
46%  46%
41% 41% 0%
35%
I I 0% 0% 0% 0% I
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2013 2014 2015 2016 2017 2018

S-IgG-varde — CVID

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

exkluderats.

Andel CVID med S-IgG<5,0 mg/L

15%
14% 14%7_#_7_(__7__,_.7-\
-~ A \
—~_ 12% - \
e ) -
o ,// \
\\ 10%//
e \
\8%
\\R oo
B
2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018
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Organmanifestationer vid CVID

Drabbade organsystem — fordelning i %. Totalt 110 patienter.

Lung

Tarm
Autoimmunitet
Lever . 3%
Malignitet -1 3%

Ovrigt 10%

Inga

32%

22%

16%

| 46%

Uppdelat i diagnoser
Antal patienter (enskilda patienter kan ha flera o

rganmanifestationer).

Organmanifestationer - Antal

Lung - Bronkicktasier G >

Lung - Systemisk granulomatos/lymfoid infiltration
Lung - GLILD - Granulomatous-lymphocytic interstitial lung
Tarm - Gastrit

Tarm - IBD

Tarm - Kroniska tarminfektioner

Tarm - Lymfoid hyperplasi/granulom

Tarm - Villusatrofi— celiakiliknande
Autoimmunitet - Autoimmun cytopeni
Autoimmunitet - Sjégrens syndrom
Autoimmunitet - Pernicids anemi

Autoimmunitet - Vitiligo

Lever - Kronisk hepatopati med portahypertension
Lever - Nodular regenerativ hyperplasi (NRH)
Malignitet - Hodgkins lymfom

Malignitet - Non Hodgkins lymfom

Malignitet - MALT-lymfom

Ovrigt

I

- [

B
o
B :

B s
I
I 12

=R

NN

|_|_I..
e e

2
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Avskrivna och avlidna

Totalt 481 patienter, alla diagnoser, ar inaktiva i registret.

Antal avskriva - orsak

Avliden - 113 Dédsorsak

ovriet | -
Patientens eget val 92
malignitet || -
N cjangivet | -
Overforing till annan klinik . 49 Lunginsoficens R ::
Infektion — 9
Flyttat utomlands ‘ 4 wiartsickdor [ -

Avlidna, antal per aldersgrupp

61

2 0 1 0
|
0-2 3-9 10-19 20-39 40-59 80-100 >100
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Datakvalitet

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

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

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

o Vissa obligatoriska falt 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.

e Under 2018 skulle validering att prioriteras och en plan fér utdkat systematiskt
datakvalitetsarbete att utarbetas. Pa grund av minskat ekonomiskt utrymme har detta inte
kunnat paborjas.

Hemsidan

PIDcare.se

T F’charE tor ananser

&

e Under aret har vi fortsatt arbeta med att
forbattra hemsidan, framst vad géller
patientinformationen och anpassning till GDPR.

Genom att lamna ditt
bidrag till registret kan

du vara med och
forbattra varden!

e Sidan uppdateras med kvartalsrapporter.

om primar
immunbrist




Bilaga 1, Resultatmatt

Andel patienter i PIDcare dar diagnos ar registrerad

1. Andel med diagnos registrerad (alla patienter i registret) Korrekt diagnossattning ar en férutsattning

for optimalt omhandertagande och behandling. Malvérde: 100%

Klinik , andel patienter med Antal Forandring
registrerad diagnos patienter || 2017-2018
v v v
Borss- nf 40% G - =
Eskilstuna - Inf 100% I 7 ——
Falun - Med 100% |G "
Gavie - Inf 18% G i o
Goteborg-Ds-8arn 12% (NG o> s e
Goteborg - Inf 100%  EGEG— S :> o
Giteborg - Lung/all 100% | EGEGEG— : o
Halmstad - Barn 100% G : o
Halmstad - nf 100% |G o o
Jonkoping - Barn 67% G - -
Jénkoping - Inf 100% [ INEG_—G—— 120 -
Kalmar - nf 100% G - o
Karistad - Inf 100% G s o
Luled -Inf 100% G <5 o
Lund-Barn 100% GG -
R
TR
Skovde - Inf 75% - G : o
Stockholm - ALB - Barn 100% [N - a%
Stockholm - nf 100% G 7 )
Trollhdttan - Inf 100% I ° N/A
Umed - inf 92% G 50 NA
Uppsala - Inf 100% G - Nia
Vasteras- Inf 100%  EG— T o
Orebro-Inf 100% G :: o
Ostergotland - Inf 91% NI 252 o%
Ostersund - Med 91% G : - -
Totalsumma 91% G 25 - -

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

Andel med diagnos - Kon

95% 97% 97%

91%

2018 2017

M Andel Q M Andel d
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Andel med registrerad immunglobulinbehandling

Andel med registrerad immunglobulinbehandling (CVID, XLA). Insdttande av
immunglobulinbehandling &dr den enskilt viktigaste atgarden vid CVID och XLA. Malvérde: 100%

registrerad behandling

v
Boras - Inf 100%

Eskilstuna - Inf 100%
Falun - Med 100%
Gavle - Inf 100%
Goteborg - DS-Barn 50%
Goteborg - Inf 6%
Goéteborg - Lung/all 100%
Halmstad - Barn 100%
Halmstad - Inf 100%
Jonkoping - Barn 100%
Jonkoping - Inf 100%
Kalmar - Inf 92%
Karlstad - Inf 100%
Luled - Inf 86%

Lund - Barn 0%

Lund - Inf 93%

Malmé -Inf 100%
Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf 97%
Trollhdttan - Inf 50%
Umea - Inf 100%
Uppsala - Inf 88%
Visterds - Inf 100%
Orebro - Inf 100%
Ostergotland - Inf 97%
(stersund - Med 64%

Totalsumma 85%

W Andel med registrerad behandling W Andel utan registrerad behandling

Klinik , andel patienter diagnos CVID eller XLA med Antal patienter | Foradndring
2018 2017-2018

1
10
8
1
2
17

11

~l

330

Andel med behandling - Kén
90% 89%
81%

77%

2018 2017

W Andel QM Andel d

§§§§l§§l§§§§§§§§§§+
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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-vérde ej &r aldre &n 15 manader. Vid

behandlingskravande antikroppsbrist foljs IgG-vardet for att sakerstélla att behandlingsdosen ar

optimal. Malvérde: hégt (CVID, XLA 95%)

Klinik , andel patienter diagnos CVID eller XLA

Antal patienter | Férdndring

med registrerat |gG-virde <15 manader 2018 2017-2018
v v v
Boras - Inf 0% 1 -100% g
Eskilstuna - Inf 100% 10 0%
Falun - Med 0% 8 0%
Gavle - Inf 0% 1 0%
Goteborg - DS-Barn 0% 2 0%
Goteborg - Inf 0% 17 0%
Goteborg - Lung/all 0% 2 0%
Halmstad - Barn 0% 1 -100% ¢EE
Halmstad - Inf 100% 9 _—
J6nkdping - Barn 100% 1 0%
16nkdping - Inf 100% 26 0%

Kalmar - Inf 31%
Karlstad - Inf 0%
Luled - Inf 86%

Lund - Barn 0%

Lund - Inf 79%
Malma -Inf 67%
Skdvde - Inf 0%
Stockholm - Inf 97%
Trollhadttan - Inf 50%
Ume3 - Inf 90%
Uppsala - Inf 100%
Visterds - Inf 100%
Orebro - Inf 100%
Ostergdtland - Inf 100%
Ostersund - Med 82%

Totalsumma 76%

B Andel med registrerat virde B Andel utan registrerat varde

Andel med registrerat S-1gG - Kon

79% 5
73% 74% 75%

2018 2017

M Andel Q I Andel dl

7 - 52%

3 0%

100 -1%

2 N/A

10 N/A

8 N/A

5 0%

12 0%

36 _— 22
11 - 42%

330 - >
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Andel med registrerat S-IgG-varde (6vriga diagnoser)

Andel patienter med behandlingskravande antikroppsbrist (forutom CVID och XLA) med IgG-varde
registrerat (ndgonsin). IgG-vardet foljs for att sakerstélla att behandlingsdosen &r optimal.
Malvarde: hogt

Klinik , andel patienter 6vr diagnoser Antal patienter | Forandring
med registrerat |gG-varde (n&gonsin) 2018 2017-2018
v v v
Bords - nf 100% G - o
eskistuna-nf 100% |G k
Falun - Med 0% GG . o
Gavie-Inf 100% G - o
Géteborg- Ds-2arn 0% I o: =
Goteborg-Inf 100% G : o
Halmstad - Barn 100% [N : 18%
Halmstad - Inf 100% | — > - o
Jonkoping-Barn 0% G : o
Jonkoping - Inf 5% G - =
Kalmar - nf 100% G E
Karlstad - Inf 100% |GGG >
Luie3 -inf 0% GGG
RN —————————————l -
Malms -inf 8% GGG : o
v, F =
Stockholm - Inf 100% N (7 o
Trolihittan - Inf 33% |G © -
Umes-inf 100% GGG 6
Uppsala- Inf 100% - G A
Vasterds - nf 100% | EG—E o
Sretro-inf 100% GGG :
Ostergdtland - Inf 86% [N 51 =« -
Ostersund -Med 71% G - o
Totatsumma 535 G 0 .

B Andel med registrerat varde B Andel utan registrerat varde

Andel med registrerat S-IgG - Kén

84% 80% 84%
o

76%

2018 2017

W Andel Q mandel
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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 fér kontroll av sjukdomsférlopp
och behandlingseffekter. Det dr ocksa ett objektivt matt och undersékningsmetoderna &r val
standardiserade pa olika mottagningar i Sverige. Malvarde: hogt (95%2)

Klinik , andel patienter diagnos CVID eller . Antal Foréndring
XLA med registrerat FEV1-virde <4 &r patienter 2018 | 2017-2018

Boras - ﬁn‘ 100%

I o
eskitstuna -Inf 0% GG o b
Falun - Med 0% [ : o
Gavie-Inf 100% |GG o
Goteborg- Ds-Barn 0% G ° o
Goteborg - Inf 6% G o
Goteborg- Lung/all 0% GG > o
Halmstad - Barn 0% GGG o
Halmstad -Inf 11% GGG © o
J6niksping -Bam 0 G o
Jonksping - Inf 5% G ;- -
Kalmar - Inf 0% |GG o
Karistad - Inf 67% GGG - -
Lule3 -inf 71% | - =
Lund-Bam 0 R o
Lund - Inf 6% GG - o
Malmd -inf 0% - | o
Skovde - Inf 0% | : o
stockholm - Inf 58% NI 0 -
Trolihattan - Inf 0% GG : N
Ume3 -inf 0% G o N
Uppsala-Inf 25% |G : A
vasterss- nf 40% G - o
Orebro-Inf 2% G <> ¢ -
Ostergotiand - Inf 64% G ;¢ -
Ostersund - Med 36%  EG— - -
Totalsumma 41% GGG 0

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

44%
42%

39%
37%

2018 2017

W Andel QM Andel d



Andel med registrering av organmanifestationer (CVID)

Registrering av ndrvaro/franvaro av organmanifestationer. Patienter med CVID &r en sdrskilt utsatt
grupp nar det galler komplikationer som drabbar olika organsystem. Genom adekvat utredning och
behandling kan detta undvikas. Malvdrde: hogt (100%)

Stockholm - Inf 92%
Trollhattan - Inf 50%
Umed - Inf 0%
Uppsala - Inf 0%
Vasteras - Inf 20%
Orebro - Inf 0%
Ostergdtland - Inf 9%
Ostersund - Med 0%

12 0%

22 3%-

11 6

301 - 7%

Totalsumma 37%

Klinik , andel patienter diagnos CVID med . Antal Foréndring
registrerad virde for organmanifestationer patienter 2018 | 20172018

v v v
... &
Eskilstuna - Inf 0% [ 0 o%
Falun - Med 0% [INEEEEEEEE— - o%
Gavie-Inf 0% N &
TR TR ———=p o
Goteborg-Inf 0% | NEEGGEEE—— s o%
Goteborg - Lung/all v [ - o
——— T &
J6nksping - Barn 0% [ NEEEGEE—_—_ o%
Jonkoping - Inf 54% [ o6 - e
B eeeeeee——
artstad - nf 0% N o
Luled -inf 17%  [IEEGG— 0%
Lund-Barn 0%  [NEEEEE—— - o%
-0 0% . ©
Maims ot 0% N o
skévde - Inf 0% [ EEGEGGEEE— - 0%

e 'm

B

|

|

L I—

I

[ I

I

L I

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

41%

32% 33%

26%

2018 2017

W Andel QM Andel d



Andel som fér symtomdagbok via Halsodagboken (CVID)

Den webbaserade symtomdagboken ar standardiserad med idag nio vanliga symtom vid immunbrist.
Symtomen anges veckovis och utgdr en del av underlaget for behandlingsutvérdering. Mattet géller
patienter >18 ar. Malvarde: 50% foér immunglobulinbehandlade patienter. Halsodagboken &r
fortfarande i implemteringsfasen varfor ett ldgre malvarde satts. Detta férvantas 6ka framéver.

Klinik , andel immunglobulinbehandlade patienter
som registrerat sjilvskattat hilsotillstand

Boras - Inf 0%
Eskilstuna - Inf 0%
Falun - Med 0%

Gavle - Inf 0%
Goteborg - DS-Barn 0%
Goteborg - Inf 0%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Barn 0%
Halmstad - Inf 10%
Jonkoping - Barn 0%
J6nkoping - Inf 26%
Kalmar - Inf 6%
Karlstad - Inf 0%

Luled - Inf 3%

Lund - Inf 7%

Malmo -Inf 0%
Skdvde - Inf 0%
Stockholm - Inf 15%
Trollhdttan - Inf 20%
Umea - Inf 2%
Uppsala - Inf 0%
Vdsterds - Inf 30%
Orebro - Inf 0%
Ostergotland - Inf 23%
Ostersund - Med 7%

Totalsumma 12%

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

14% 14%

14%

10%

2018

M Andel Q M Andel dl

2017

Antal Foréndring
patienter 2018 | 201752018

v v

2 0%

17 0%

22 0%

3 0%

2 0%

3 0%

2 0%

2 0%%

21 0%

2 0%

72 % 4

18 _—
18 0%

32 4% _

42 sy —

17 0%%

2 0%

269 2% -

10 N/A

49 N/A

8 N/A

10 - 30%
38 % g

86 - s
14 1% 4

29



Andel med provtagning fér CVID-lymfocytpanel (CVID)

Utdkad lymfocytpopulation. Immunfenotypning av lymfocyter utfors for att identifiera CVID-patienter
med risk for utveckling av allvarliga organmanifestationer. Malvérde: hogt (95%)

Klinik , andel patienter diagnos CVID med Antal Foréndring
registrerad provtagning for SvCVID-panelen patienter 2018 | 20172018
v v v
sorss- nf 0% G : o
Eskilstuna - Inf 0% | 0 o
Falun - Med 0% [ - o%
Givie - 1nf 0% |G o
Goteborg - DS-Barn 0% |G : o
Goteborg - Inf 0% | s o
Goteborg - Lung/all 0% | o
Halmstad - nf 25% |G -
Jenkdping -Barn 0% [ NEEEEGGEEE— o%
sonksping - Inf 8% G 5 -
Kalmar - 1nf 0% - |G :: o
caristad - Inf 0% GG - o
Luled - Inf 0% | EEEE— 5 %
Lund -Barn 0% | - o
Lund-Inf 0% G :: o
Malmé -inf 0% | / o
skvde - Inf 0% | EEEE— - ok
Stockholm - nf 94 G -: — o
Trollhattan - inf 0% G : o
Umed -inf 0%  [EEEEE— - N
Uppsala - Inf 0%  [E—— NpA
Vasterss - nf 40% G 5 NI
Orebro-Inf 0% G :: o
Ostergotiand - Inf 16% [ EEERGGG— -2 - =
Ostersund - Med 0% | o
Totalsumma 37% I :: -

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

35% 35%
30%

29%

2018 2017

M Andel Q H Andel dl



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

Utfors for att identifiera patienter med tymom, patologiska lymfkdrtlar, splenomegali, granulom och
lungskador som kan drabba patienter med CVID och XLA till f6ljd av immunbristen. Malvarde: hégt

(95%)

Klinik , andel patienter diagnos CVID eller Antal Forandring
XLA med registrerad HRCT/CT patienter 2018 | 20172018
v v v
Boras - Inf 100% [ NEEEEGEEE— o%
Eskilstuna - Inf 0% | EEEEEG—— -0 o
Falun - Med 0%  [NEE— - o%
Gavle - Inf 100%  INEEG—EE— - o%
Goteborg- Ds-Barn 0% [ NEEEEEGEGEGEGEEE—— o6
Goteborg - Inf 0% | o
Goteborg - Lung/all 0% | NEEEEEEGEGEGEEEE— - o
Halmstad -Ban 0% [ EEE— o%
Halmstad - inf 11%  [EEE— - o%
Jenkdping -Bam 0% [ INEEEGEEEE— 0%
Jonkoping - Inf 77% | EEEG— o5 el
Kalmar - 1nf 0% GG :: o
Karlstad - Inf 83% [ —— 5 ®
Luled - Inf 0% | EEG—— g
Lund -Barn 0% | 5 o
Lund-Inf 0%  EEE— T
Malmé -Inf 0% | —— o%
skovde - Inf 0% | - o
stockholm - Inf 52% | —— 00 - .o
Trollhittan - Inf 0% [ - A
Umes - inf 20% [ EEEG— 0 NfA
Uppsala-Inf 13% [ NEEEE— - NfA
vasterds-Inf 40% [ 5 o -
Grebro-Inf 8% G > < -
Ostergotland - Inf 17% [N :- - s
Ostersund - Med 9% GG ¢ -
Totalsumma 28% | ::0 - <

B Andel med diagnos B Andel utan diagnos

33%

30%

24%

18%

2018 2017

W Andel QM Andel d



Bilaga 2, Resultatmatt

Andel med S-IgG-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. Malvdrde: Hogt
for alla diagnosgrupper med immunglobulinbehandling (CVID, XLA 90%).

Klinik , andel patienter CVID/XLA diagnoser Antal Foréndring
med registrerat senaste IgG-varde >6,7 mgy/| patienter 2018 | 20172018
\ v v
Boras - Inf 100% GG o
Eskilstuna - Inf 50% G (o i
Falun-Med 0% o0 0%
Gavie - Inf 100% GG : o
GoOteborg- DS-Barn 0% 0O 0%
Goteborg -Inf 50% G o
Goteborg - Lung/all 0% 0 0%
Halmstad - Bam 100% G o
Halmstad - Inf 100% |G © -
sonkdping-Barn 0% G o
Jonkoping - Inf 96% GGG 25 - o
Kalmar -1nf 7% |GGG i - ¢
Karlstad - nf 67% GGG ¢ e
Lules - inf 53% G ¢ -
Lund-Barn 6% GG s o
Lund-Inf 715 | - 7
Malmé -inf 8% G o o
Skdvde - Inf 0% 0o 0%
stockholm - Inf 79% | EEEG—— o> - o
Trollhsttan- Inf 100% G : wia
Umes - nf 100% GG (o N
Uppsala-Inf 35% R : N
Vasterds-Inf 100%  EG— o
Orebro- Inf 100% G 1 ¢ -
Ostergotland - Inf 81% NI ;o - 7
Ostersund - Med 73% G o - -
Totalsumma 529 G 57 - >

W Andel med 5-1gG >6,7 g/l W Andel med 5-1gG <6,7 mg/|

84%

1% 77%  78%

2018 2017

W Andel Q W Andel dl



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

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

Klinik , andel patienter &vr diagnoser med Antal patienter | Forandring
registrerat senaste IgG-virde >6,7 mg/| 2018 2017-2018

Boras - Inf 100% 1 ; 100%
Eskilstuna - Inf 100% 7 o
Falun - Med 0% 0%
Gavle - Inf 100% 2 0%
Goteborg - DS-Barn 0% 0%
Goteborg - Inf 100% 2 0%
Halmstad - Barn 100%

Halmstad - Inf 58%

12 8% -
24 - 6%
12 1% -

Jénképing - Barn 0%
Jonkoping - Inf 88%
Kalmar - Inf 83%
Karlstad - Inf 92%
Luled - Inf 0%

Lund - Inf 63%
Malmd -Inf 86%
Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf 90%
Trollhadttan - Inf 100%
Umea - Inf 90%
Uppsala - Inf 0%
Visteras - Inf 60%
Orebro - Inf 88%
Ostergdtland - Inf 89%
Ostersund - Med 60%

Totalsumma 85% 398 0%

~
o
Ed

B Andel med S-1gG »6,7 H Andel med 5-1gG <6,7

86%  84% 85% 6%

2018 2017

Wandel Q  Wandel d



Andel med tillfredsstdllande 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 undersékningsmetoderna &r val
standardiserade pa olika mottagningar i Sverige. Malsattningen ar bibehallen eller férbattrad
lungfunktion. Malvérde: hoégt

Klinik , andel patienter CVID/XLA diagnoser Antal Forandring
med registrerat senaste FEV1-varde =70 % patienter 2018 | 20172018
v v v
Boras - Inf 100% [ NEEEGEE— o
Eskilstuna - Inf 0
Falun - Med 0
Gavle - Inf 0
Gotebhorg - DS-Barn 0
Goteborg - Inf 100% | NEEEGGEEE—— 0%
Goteborg - Lung/all ]
Halmstad - Barn 0
Halmstad - nf 0% G o
Jénkoping - Barn 0
sonksping - inf 80% [ GG 25 - .
Kalmar - Inf 0
Karlstad - Inf 80% | 0%
Luled - nf 100% G 5 o
Lund - Barn 0
Lund - Inf 89%  [NEEERE—_ - - o
Malmo -Inf 0
Skovde - Inf 0
stockholm - Inf 84% |G 79 - o
Trollhdttan - Inf 0 N/A
Umed - Inf 100%  [INEE— - NfA
Uppsala-Inf 50% G : N/A
vasteras - Inf 100% GGG - o
Grebro- nf 33% GGG - -
Ostergotland - Inf 75% [N 2 % -
Ostersund -Med 75% |GGG ¢ -
Totalsumma 80% [N s -
B Andel med FEV1>70 B Andel med FEV1<70
80% 81%

73%
69%

2018 2017

W Andel Q M Andel d
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Andel med tillfredsstallande lungfunktion, FEV1-vdrde >70% (Ovriga dg)

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

Klinik , andel patienter alla diagnoser med Antal patienter Firdndring
registrerat senaste FEV1-varde 270% 2018 2017-2018
v v v
Bords - Inf 100% 1 0%
Eskilstuna - Inf
Falun - Med
Gavle - Inf
Goteborg - DS-Barn
Goteborg - Inf 100% 2 0%
Goteborg - Lung/all
Halmstad - Barn
Halmstad - Inf 0% 1 0%

Jonkoping - Barn
Jonkoping - Inf 79%

Kalmar - Inf
Karlstad - Inf 69%
Luled - Inf 100%

Lund - Barn
Lund - Inf 90%

Malmo -Inf

Skovde - Inf

Stockholm - ALB-Barn
Stockholm - Inf 76%
Trollhadttan - Inf 100%
Umea - Inf 100%
Uppsala - Inf 50%
Visteras - Inf 67%
Orebro - Inf 29%
Ostergotland - Inf 76%
Ostersund - Med 67%

Totalsumma 75%

B Andel med FEV1>70 M Andel med FEV1 <70

85% 86%

84%

86%

2018 2017

mace @ manger &

42 -4% _

13 3% 4

5 0%

10 - %
338 - %
1 N/A

1 N/A

4 N/A

3 - o7
7 v du

72 - s

6 -33% _

506 - >
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Andel med bronkiektasiutveckling efter faststdlld immunbristdiagnos (CVID)

Malvéarde: 1agt. Pa grund av litet dataunderlag redovisas inte eventuella kénsskillnader.

Klinik , andel patienter CVID/XLA diagnoser Antal Forandring
med bronkiektasiutveckling efter diagnos patienter 2018 | 20172018

v v v

Boras - Inf
Eskilstuna - Inf
Falun - Med

Gavle - Inf
Goteborg - DS-Barn
Goteborg - Inf
Goteborg - Lung/all

o o o o o o o o

Halmstad - Barn

Halmstad - Inf 50% [ - 0%
Jonkoping - Barn 0

J6nkdping - Inf 0%  [IEGEEE— - 0%

Kalmar - Inf

Karlstad - Inf

Luled - Inf

Lund - Barn

Lund - Inf

Malmo -Inf

Skdvde - Inf

Stockholm - Inf 50% [N - o%

Trollhattan - Inf

Ume3 - Inf

o o o o o o o

NJA
M/A
Uppsala - Inf N/A
Visteras - Inf

Orebro - Inf

Ostergdtland - Inf 100% [ EEGG—_" o%

Ostersund - Med 0

% [
Totalsumma 46% 13 . «

B Andel med Bronkiektasiutvekling efter dg B Andel med bronkiektasiutveckling fore dg

o o o o o



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

For narvarande ar det osékert vad dessa siffror star for, darfér redovisas inte nagon jamférelse med
2017, €j heller nadgon jamforelse kvinnor/maén.

Klinik , andel patienter med diagnos CVID med férre Antal
&n 4 antibiotikakurer under de senaste 12manaderna patienter 2018

Bords - Inf 100%
Eskilstuna - Inf 0%
Falun - Med 0%

Gavle - Inf 0%
Goteborg - DS-Barn 0%
Goteborg - Inf 0%
Goteborg - Lung/all 0%
Halmstad - Inf 38%

1
10
8
1
1
16

Jénkoping - Barn 0%
Jonkoping - Inf 15%
Kalmar - Inf 8%
Karlstad - Inf 0%
Luled - Inf 0%

Lund - Barn 0%
Lund - Inf 8%
Malmo -Inf 14%
Skovde - Inf 0%
Stockholm - Inf 75%
Trollhdttan - Inf 0%
Umed - Inf 11%

26

12

Uppsala - Inf 0%
Vasteras - Inf 60%
Orebro - Inf 0%
Ostergotland - Inf 25%
Ostersund - Med 18%

12

32

11

[1s)
w

Totalsumma 20% 301

W <4 kurer W24 kurer Oklart Totalsumma

Andel med EQ5D-vas >60

Senaste uppmatt vdarde. For att méata sjalvskattat hélsotillstand har vi valt EQ5D-5L eftersom detta
instrument har anvénts tidigare for patientgruppen. Malvarde: hogt

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