+ PlIDcare

Nationellt kvalitetsregister
for primar immunbrist ®

Arsrapport

2024



Innehall

Fa] (=To a1 g Y USSR PURRR 1
SEYrErUPP OCH rEEISTEINGAIIAIE ..ooi e 2
VEIKSAMNET 2024 ettt ettt et e ettt e e st e et e et e e e tb e e e nb e e e bt e e tb e e enb e et e e e treennaeas 3
INternationella SAMAIDETEN .......iii et 3
PROM = HAISOAAGIDOKEN ...ttt 4
Effekter av registrets iNSatSer PA VAIAEN .......ouii i e 4
FOrskNiNgSaKtiVITET UNGEI GreT ... ii ittt 6
Samverkan med PatieNtorganiSatiONEN .. ...cu.i i 6
ANSIULNINESE AT 1ottt e et e e et e e et e e e st e e et e e e b e e e et e e e et e e et e e e et 6
TACKNINGSE AU .. ettt ettt e et e e 7
Kvalitetsmatt: Process- 0Ch reSUATMETE.....cuiiiiiiiiiecie e 8
Resultat — Alla aktuella Patienter i PIDCArE ........viiiiiiiieciee et 9
PROM — Sjalvskattat halsostatus EQ5D......ccoiiiiiiiiiiei it 15
RESUITAT CVID -ttt ettt ettt ettt ettt ettt e et e ettt ettt ettt e et bt e e n bt e et e et e e ent e e enbeeeneee e e 16
AVSKIIVING OCN @VIIANG 1ottt ettt ettt 19
D11V 1= SRR 20
(110 ][0 I Lo PO PP PS PP PP 20
Bilaga 1: Kvalitetsmatt — Redovisning per KINiK..........oooiiiiii e 21

Beskrivning av registrets process- 0C FeSUITATMAETE .......oiiiiiiciei ettt ettt et eseeens 21

PrOCESSMATE PEI KIINTK ..ottt ettt ettt ettt s et e b e st et e s et e s es e s e s es e s et es et e s ene e ebene s esene e enn

Resultatmatt per klinik

Bilaga 2: Certifieringsnivaer: Uppfyllelse av Krterier ........o.ooiii e 24
Bilaga 3: PUDIKAtIONSISTA ©.vviiiiiiiiiiiiiie et et e et e et e e st e e e e eabee e e 29



Inledning

PIDcare ér ett nationellt kvalitetsregister fér barn och vuxna med primar immunbrist, med
mojlighet att dven registrera vissa sekundara antikroppsbrister. Registret utgor ett centralt
verktyg for nationell styrning och uppféljning av varden genom systematisk analys av data i
relation till nationella riktlinjer for utredning, behandling och uppféljning.

Genom uppfoljning pa klinik- och riksniva mojliggdr PIDcare jamforelser, analys av
variationer i varden samt riktade forbattringsinsatser. Registret kan darigenom ligga till
grund for prioriteringar och resursfordelning i syfte att framja en mer jamlik och effektiv
vard.

Data hamtas fran journal- och laboratoriesystem och kompletteras med patientrapporterade
uppgifter via Halsodagboken. Diagnosmodulen, anpassad till internationell standard,
omfattar drygt 500 primara immunbristtillstand, varav manga ar séllsynta eller ultrasallsynta.

Under 2024 har de framsta satsningarna for PIDcare varit:
e Utvidgat samarbetet med NPO Infektion
e Genomgripande uppdatering halsodagboken, planeras klart 2025
e Dynamisk statistik pa registrets hemsida

e Samarbete med CPUA for att paborja upphandling av registerplattformen

| denna rapport redovisas resultat fran 2024. Baseras pa datauttag september 2025.

For PIDcare:s styrgrupp, oktober 2025

Susanne Hansen
Registerhallare

Fakta om PIDcare:

e Registret dr avgiftsfritt fér klinikerna
e  Plattform: RealQ, BCB Medical AB.

e  CPUA: Region J6nkdpings ldn

o Anslutet till Registercentrum SydOst
e NPO: Infektionssjukdomar

e Aktuell certifieringsniva: 2
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Verksamhet 2024

Styrgruppsmoten

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

Styrgruppsarbete
Arbetet har liksom tidigare fokuserat pa:
e Insatser for att fortsatta uppfylla alla kriterier for certifieringsniva 2 samt uppna niva 1
e Fortsatt arbete for 6kad tdackningsgrad for diagnosen CVID, XLA och SCID.
e Uppdatera data for presentations av kvalitetsindikatorer pa VIS.
e Inférandet av dynamisk statistikvisning pa hemsidan

e Att underlatta for utomstaende forskare att ta ut data fran registret, framst genom att
utveckla hemsidan. .

Registerutveckling

e Utveckling av statistikrapporter
Tva rapporter har skapats for att underlatta statistikframstallning. Baseras pa registrets
kvalitetsmatt.

e Hélsodagboken
En genomgripande uppdatering av Halsodagboken har pagatt under hela aret for
implementering 2025. Se punkten PROM — Hélsodagboken, sid 4.

e Diverse buggrattningar och mindre justeringar.

Ovriga aktiviteter

e Fortsatt arbete for att ansluta till RUT. Anslutningsprojektet planeras att genomféras under
2025.

Internationella samarbeten

Europeiska register

Export av registerdata till det europeiska immunbristregistret ESID? nar de it-tekniska och regulatoriska
problemen |6st. Projektet kommer férhoppningsvis att aterupptas under 2024 eller 2025.

Inom ramen fér EU:s natverk ERN-RITA3 pagar ett projekt for att skapa ett "Metadataregister fér 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. PIDcare bevakar
detta och planerar att om majligt ansluta 2025 da lansering av registret planeras.

2 ESID, European Society for Immunodeficiencies, esid.org
3 European Reference Network — Rare Immunodeficiency, Autoinflammatory and Autoimmune Diseases
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PROM - Hdlsodagboken

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

e Sjalvskattad halsostatus EQ5D-5L

e Symtomdagbok

e Antibiotikabehandling

e Immunglobulinbehandling (loggbok med
biverkningsregistrering och batchnummer)

e Sjukfranvaro

e Varddagar pa sjukhus

e Vaccinationer

Arbete med att underlatta for patienterna att registrera i =
Héalsodagboken pagick under 2024. Anvandandet av Halsodagboken. Dagboken var i stort

behov av en genomgripande uppdatering da den gamla versionen inte langre gick att uppdatera.
Dessutom var det endast mdijligt att logga in med BankID vilket uteslot yngre personer som inte hade
mojlighet att skaffa BankID.

Utveckling av den nya versionen Halsodagboken 2.0 innebar bl. a:

e Forbattrade mojligheter att redigera felaktigt inmatade data

e Modjlighet att dven logga in med Freja elD

e Byte fran den tidigare underleverantéren som utvecklat dagboken till BCB Medical som &dven
ar plattformsleverantor.

Effekter av registrets insatser pa varden

Forskning

Registret har haft en central roll i den nationella COVAXID-studien, dar det immunologiska svaret efter
covid-19-vaccination har studerats hos bland annat patienter med primar immunbrist. Resultaten har
tydliggjort vilka patientgrupper som uppnar ett adekvat vaccinsvar och vilka som, trots upprepade
vaccindoser, uppvisar otillrackligt skydd.

Dessa kunskaper har bidragit till mer individualiserad vard, sarskilt avseende vaccinationsstrategier samt till
okad grundlaggande immunologisk forstaelse av olika former av medfédda immunologiska sjukdomar.
Sammantaget skapar detta forutsattningar for mer traffsékra preventiva atgarder och en forbéattrad klinisk
handlaggning av patienter med primdr immunbrist.

En aktuell studie har dven identifierat diagnosgrupper inom primar immunbrist med ékad risk for svar
sjukdom. Genom att kunna identifiera patienter med sarskild risk skapas forutsattningar for riktad
uppféljning och tidig behandlingsinsats, vilket kan minska risken for allvarliga sjukdomsforlopp.

Darutover pagar studier med syfte att kartlagga cancerrisker hos patienter med immunbrist, vilket pa sikt
kan bidra till forbattrad riskbedéomning, uppfoljning och forebyggande vard.



Kvalitetsmatt

Flertalet av de process- och resultatmatt som redovisas i PIDcare uppvisar endast sma variationer ver tid.
Detta beddéms som en styrka och indikerar att vardens kvalitet pa bade nationell och lokal niva ar stabil och
uppratthalls dver tid. Registret utgdr en central forutsattning for denna kontinuerliga uppféljning.

PIDcare mojliggdr analys av geografiska variationer i kvalitetsutfall, vilket skapar forutsattningar for riktade
forbattringsinsatser samt en mer jamlik vard. Pa sikt kan detta dven bidra till 6kad tillgdnglighet till nya
diagnostiska och terapeutiska metoder i hela landet.

Ett centralt resultatmatt ar andelen valbehandlade patienter med CVID, vilket definieras som andelen
immunglobulinbehandlade patienter med CVID som uppnar ett tillfredsstéllande s-lgG-varde. | 2024 ars
uppféljning varierade maluppfyllelsen mellan klinikerna fran 67 till 100 procent. Resultaten aterfors till
berdrda enheter och anvands som stdd i det lokala forbattringsarbetet.

Sedan 2023 redovisas tva kvalitetsmatt fran PIDcare pa Varden i siffror, vilket méjliggér jamforelser och
synliggor regionala skillnader.

Korrekt diagnossattning

Diagnosmodulen bidrar till en mer enhetlig och tillforlitlig diagnosregistrering genom att vara anpassad till
internationell standard, med tydligt definierade kriterier och tillhérande diagnoskoder for respektive
diagnos. Modulen uppdateras fortlépande i takt med att IUIS* reviderar sin klassifikation av medfédda
immundefekter, vilket sakerstaller att registret speglar aktuell internationell kunskap.

Okad jamlikhet och dkad foljsamhet till riktlinjerna fér vard av PID-patienter

PIDcare bidrar till en mer jamlik vard genom att nationellt folja upp och aterkoppla féljsamhet till riktlinjer.
Detta tydliggor viktiga kvalitetsvariabler och stodjer forbattringsarbete pa klinikniva.

Ett exempel dr uppféljning av lungfunktion hos patienter med CVID, dar 6kad féljsamhet till
rekommenderad spirometri har setts vid flera kliniker. Registret bidrar dven till uppféljning av genetisk
diagnostik och precisionsmedicin, vilket skapar forutsattningar fér mer individualiserad behandling och
forbattrade patientutfall.

Registret har dven bidragit till 6kad uppféljning av anvdndningen av genetisk diagnostik och
precisionsmedicin inom immunbristomradet. En forbattrad kartlaggning och aterkoppling av dessa insatser
skapar forutsattningar for mer individualiserad behandling och forbattrade patientutfall.

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

Systematisk uppféljning av patientkohorter

[ flera regioner genomfé&rs regelbundna méten for kvalitetsuppféljning och genomgdng av patient- och
diagnosgrupper, dar PIDcare anvands som underlag foér utvardering av behandlingsresultat och féljsamhet
till nationella riktlinjer.

4 1UIS: International Union of Immunological Societies. iuis.org



Forskningsaktivitet under aret

Beviljade datautlamnanden f6r forskning

Tva ansokningar om datauttag for forskning inkom och beviljades.

Vetenskapliga publikationer under 2024

e Under 2024 publicerades tva vetenskapliga artiklar dar PIDcare bidragit med data. Se
publikationslista pa sidan 29.

Examensarbeten

e Genomfdrda examensarbeten listas under publikationslistan pa sidan. 31

Samverkan med patientorganisationen

PIDcare har ett fortsatt nara samarbete med PIO (Primar Immunbrist Organisationen), den nationella
patientforeningen for barn och vuxna med immunbristtillstand samt deras vardnadshavare.

e Patientinflytande ar integrerat i registerarbetet genom PIO:s representation med tva
ledamoter i styrgruppen, vilket sakerstaller patientperspektivet i registerutveckling och
prioriteringar.

e PIO medverkar aktivt i spridning av information om PIDcare och Halsodagboken samt i
utveckling och uppdatering av patientinformation och registrets webbplats.

e Den aterkommande nationella konferensen for lakare och sjukskoterskor, dar dven
patientféreningen deltar, samt arliga dialogméten med PIO mojliggor kontinuerligt
erfarenhetsutbyte och samskapande.

Anslutningsgrad

Anslutna kliniker

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

Patienterna foljs huvudsakligen vid infektions- och barnkliniker pa regions- och lanssjukhus. Samtliga
dessa kliniker ar anslutna till PIDcare. Enstaka patienter f6ljs dven vid mindre kliniker, varav
majoriteten ocksa ar anslutna till registret. Under 2024 har ingen forandring skett i anslutningsgrad.

For barnkliniker kan anslutningsgraden framsta som nagot missvisande, eftersom manga barn foljs
parallellt vid bade en regions- eller lansklinik och en lokal barnklinik. | dessa fall ansvarar den storre
kliniken for inkludering och registrering i PIDcare, da registerplattformen inte medger samtidig
registrering vid flera kliniker.



Tackningsgrad

Definition av tackningsgrad for PIDcare
Tackningsgraden beraknas for diagnoserna CVID®, XLA® och SCID’.

e Tiéljare: Antalet patienter med ovanstdende 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 gret

Tdckningsgrad (%) =

Tackningsgrad per diagnos

Under 2024 genomfordes ingen tackningsgradsundersokning. | tabellen nedan visas data fran 2023-
Antal registrerade patienter per diagnos (aktuella patienter i registret)

Diagnos PIDcare antal Aktuell tackningsgrad Tackningsgrad 2022
CVID 427 98% 96%
XLA 34 92% 92%
SCID 25 62% 53%
Totalt 486 95% 91%

Beskrivning av tdckningsgraden

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

Registrering av patienter med 6vriga immunbristdiagnoser ar viktig for vardutvecklingen, men
tackningsgraden ar svar att bedéma da diagnoserna varierar fran ultraséllsynta till relativt vanliga och
sakra prevalensdata saknas. Antalet patienter per klinik varierar darfér avsevart9.

Antal registrerade patienter i PIDcare - totalt, alla diagnoser

® Aktuella @ Avskrivna [JTotalt Antal nyregistrerade patienter

(3229)
560
(2593) o
(2335)
50 384 380
S . 344 .
L
2 \@V \{5}/ \9\56 253 e
[ ]
. - o-—..‘_‘_31y

2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

2013 20714 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

5 Common Variable Immunodeficiency, variabel immunbrist
6 X-Linked Agammaglobulinemia, kénsbunden agammaglobulinemi
7 Severe Combined Immunodeficiency, svdr kombinerad immunbrist

7



Kvalitetsmatt: Process- och resultatmatt

Matten redovisas per klinik i bilaga 1 (sidan 21-21) och bilaga 2 (sidan Fel! Bokmarket ar inte
definierat.-21).

Processmatt

Matten avser andel patienter i respektive diagnosgrupp

2024 2023  Férandring
Registrerad diagnos (alla diagnoser) 91% 2%
Registerad Immunglobulinbehandling (CVID och XLA) 90%  +3%
S-lgG-varde de senaste 15 manader (CVID och XLA) 53%  -2%
51 %
Immunglobulinbehandling dar S-1gG registrerats (e CVID och XLA) 88%  -2%
86 %
FEV1-vérde de senaste 4 dren (CVID och XLA) 56% +-0%

Registrering fér crganmanifestationer (CVID) 44% 1%

Provtagning for utdkad lymfocytpopulation (CVID) 38%  +2%
Utredning med HRCT/CT-thorax/buk (CVID och XLA) 47% +-0%

Resultatmatt

Matten avser andel patienter i respektive diagnosgrupp
F6r S-1gG, FEV1 och EQ5D-VAS avses det senaste registrerade vdrdet

2024 2023  Foérandring

S-1gG =6,7 g/l vid immunglobulinbehandling (CVID/XLA)

85% +1%

S-1gG =8,7 g/l vid immunglobulinbehandling (&vriga diagnoser)

84% 85% -1%
Tillfredsstallande lungfunktion - FEV1-vdrde =70 (CVID/XLA)
85% 83% +2%

Tillfredsstallande lungfunktion - FEV1-varde =70 (dvriga diagnoser)

78%  +1%

Ej utvecklat bronkiektasier efter diagnos (CVID)

] 90%  +0%

EQ5D-VAS =60 (Alla anvandare av Halsodagboken)

57% +1%



Resultat — Alla aktuella patienter i PIDcare

2024 - Antal aktuella patienter per klinik, alla diagnoser

Inom parentes anges forandring sedan 2023

Bam

Lund Barn
Goteborg Barn
Stockholm Barn
Halmstad Barn
Jonkoping Barn
Vuxen
Stockholm Inf
Link&ping/Norrképing Inf
Jonkoping Inf
Goteborg Inf
Lund Inf
Trollhattan Inf
Umea Inf
Boras Inf
Orebro Inf
Vasteras Inf
Malmo Inf
Uppsala Inf
Ostersund Inf
Helsingborg Inf
Halmstad Inf
Gavle Inf

Lulea Inf
Kristianstad Inf
Karlstad Inf
Falun Inf
Kalmar Inf
Eskilstuna Inf
Skovde Inf

Goteborg Lung/all

. 211(+16) 2024 2023

W 94(+0)

W 81(x0)

I 19(+16)

| 14(x0)
<5(=0)

I 291 (+122)

I 1066 (+37)

209 (+1)

B 194 (-20)

. 186 (+2)

B 125 (+24)

B 73(+10)

B 72(+5)

B 59(x0)

B 52(-1)

B 48(+5)

B 48(+32)

1 43(0)

1 43(+1)

1 42(+1)

1 38(=0)

1 33(+2)

1 32(-1)

1 27(+3)

1 26(+9)

1 25(+10)

1 23(=0)

| 18(+1)
7(+1)
<5(x0)



2024 - Diagnoser — aktuella patienter

Férdelning enligt 1UIS klassifikation®. Diagrammet visa aktuella patienter per “Major Category”.

Predominantly Antibody Deficiencies _ 1682

Secondary immunodeficiency - 245

No specific PID diagnosis - 245

Combined immunodeficiencies with I -
associated or syndromic features

Autoinflammatory Disorders I 57

Complement Deficiencies I 54

Congenital defects of phagocyte number or I -
function
Immunodeficiencies affecting cellular and
humoralimmunity

Phenocopies of PID | 14
Diseases of Immune Dysregulation | 12

Defects in intrinsic and innate immunity ‘ 8

Bone marrow failure = <5

De 10 vanligaste diagnoserna 2024 — alla patienter i registret

810 Diagnoskategori

I Huvudsakligen antikroppsbrister

I Autoinflammatorisk sjukdom
Komplementdefekter

I Kombinerade immunbrister med syndrom

I Granulocytdefekter

150
95 80 69
i mn e
AN EaE =
IgA-brist 1gG CVID Sankt IgA 1gG Auto- Komplement- 22q11 XLA Granulocyt-
subklassbrist och/eller IgG  subklassbrist inflammatorisk brist deletions- defekter

och IgA-brist sjukdom syndrom

8 |uIs: International Union of Immunological Societies
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Alder, kén — Aktuella patienter under 2024, alla diagnoser

Fordelning aldersintervall Fordelning kén

>80
61-80
41-60

Kvinnor 60%,
Man 40%

19-40
11-18
4-10
0-3

@ Kvinnor n=1630 @ Mé&n n=1070 @ Kvinnor @ Man

Provtagningar

Immunologiska prover
Antal registrerade analyser per ar.

Analys 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024
S-lgA 1478 1425 1678 1685 1758 1641 1838 1947 1549 1620
S-1gM 1466 1412 1672 1678 1745 1643 1829 1945 1542 1606
S-1gG 1714 1658 13880 1962 2031 1900 2128 2166 1779 1866
S-1gG1 739 665 827 812 925 770 714 913 733 688
S-1gG2 749 666 841 811 924 770 713 912 735 689
S-1gG3 748 665 843 806 920 772 712 915 733 688
S-1gG4 506 492 634 647 785 672 648 859 706 672
S-1gD 0 0 0 3 7 3 7 4 2 0
CD3 181 237 209 221 234 226 228 214 180 154
CD4 175 227 191 206 240 222 228 216 186 155
CD8 174 226 184 203 225 217 221 209 180 154
CD19 176 235 203 215 233 265 259 219 253 181
CD56 167 210 191 206 218 254 251 209 243 180
Aktiverade B-celler 1 74 45 53 67 75 56 58 71 56
Switchade minnes B-celler 2 77 51 60 72 78 56 59 75 56
Transitionella B-celler 1 72 42 50 61 75 55 56 70 54
Naiva CD4+ T-celler 2 78 42 53 77 82 63 71 78 58
Regulatoriska CD4+ T-celler 0 77 38 50 61 75 60 68 72 58

1



Undersdkningar

Bakterieodlingar
NPH- och sputumodlingar. Ovanfér staplarna anges totalt antal registrerade odlingar samt andel positiva

odlingar

Patienter med CVID och XLA:

463
428 62%

2%
365 379 373 377
68% 61% 62% 62% 349
328 320 61%
292 64% 66% 303
275 58% 60%
61% 243
I 58%

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

m Negativodling  mAnnanbakterie ~ m Moraxella m Pneumokocker — m Haemophilus influenzae
Patienter med 6vriga diagnoser:

1551 1539
a 1504
1492 1445 1486 519 49%

53% 55% 48%

52%
1274
1136 49%
52% 1036
928 927 55%
40% 39% 202
500 758
48%

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

m Negativodling  mAnnanbakterie  mMoraxella  mPneumockocker  m Haemophilus influenzae
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Behandling

Antibiotikabehandling

Diagram 1: Antal insatta antibiotikakurer med indikation luftvdgsinfektion 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 —— CVID/XLA
Ovriga diagnoser

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

Antal profylaxkurer per patient och ar ——CVID/XLA

Ovriga diagnoser

0,165

0,032 0,033

0,028 0,028
0,014

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024
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Immunglobulinbehandling CVID och XLA IMIG ®IVIG m{SCIG WSCIG

Antal behandlade patienter per ar, e are 1B aso
I I I I m

CVID och XLA samt 6vriga diagnoser.
2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

472
384 415
352
Andel som far behandlingen
e intramuskulart (IMIG)
intravenost (IVIG)

°
e subkutant (SCIG
e faciliterat subkutant (fSC|G)- Ovriga diagnoser IMIG = IVIGC miSCIC mSCIG

788 776
722 707 91 884
570 599 616 I I I I I

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

—

731 737

Antal immunglobulinbehandlade patienter per klinik samt fordelning per administrationssatt 2024, alla
diagnoser.

Antal patienter per klinik anges efter kliniknamnet

Totalt- 1114

Borés Inf- 18
Eskilstuna Inf- 16
Falun Inf - 25

Gavle Inf- 25
Goteborg Barn - <5
Gateborg Inf - 58
Goteborg Lung/all - <5
Halmstad Barn -5
Halmstad Inf- 25
Helsingborg Inf - 14
Jonkoping Barn - <5
Jonkoping Inf - 93
Kalmar Inf- 20
Karlstad Inf - 18
Kristianstad Inf- 27
Linkoping/Norrkoping Inf - 126
Luled Inf - 22

Lund Barn - 16

Lund Inf - 116
Malma Inf - 47
Skovde Inf- <5
Stockholm Barn - <5
Stockholm Inf - 235
Trollhattan Inf - 39
Umed Inf- 51
Uppsala Inf- 16
Vasteras Inf - 34
Orebro Inf - 43
Ostersund Inf - 18

0

ES
S
K

20%  30%

(=]
2

50%

3
=

70%  80%  90%  100%

SCIG ManualPush mfSCIG mSCIG IVIG IMIG
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PROM - Sjalvskattat halsostatus EQ-5D

Totalt 510 patienter av de patienter som var aktuella i registret 2024 (98 med CVID/XLA) har
registrerat EQ5D — Sjalvskattat halsostatus via Halsodagboken. Ju hdgre podng desto battre
sjalvskattad halsostatus. Maximalt varde: 100.

Redovisningen galler patienternas senaste registrerade varden for patienter som varit aktuella 2024.

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

17
15
5

0-20 20-29 30-39 40—5-9 . 50-59 .60-69 70-79 80-89 90-100
Kvinfior o¢h man

20 20

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

94
41
31 34
17
=
|

0-20 20-29 30-38 40-49 50-58 60-69 70-79 80-89 S0-100

W Kvinnor ® Man
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Resultat CVID

Tackningsgrad — CVID

Ingen tackningsgradsundersokning genomfordes under 2024. Nedanstaende uppgifter avser
tdckningsgraden for 2023. Nasta tackningsgradsundersokning planeras till 2026 och kommer att
redovisas i arsrapporten for 2025.

| figuren nedan visas antalet inkluderade patienter med CVID per klinik, uppgivet antal som ej
inkluderats pa kliniken (gra stapel). | de fall dar kliniken tidigare ej lamnat uppgift om tackningsgrad
har data hamtats fran Socialstyrelsens statistikdatabas.

Tackningsgraden nationellt berdknas till nu till 98% (2023).

o1 I Ml Antal 14, 100% (+0%
Lund - Barn IXTEEPERTCATA
Halmstad - Barn |[XIEIRPRI N0
Jonkoping - Barn I TEIERET A G
Totalt Vuxen IIECSEREILACOL
Stockholm - Inf X EEIEYART LN eaLn
Goteborg - Inf  IIIETRER VORI
Jonkoping - Inf  ITEERR e
Ostergdtland - Inf P TEEEAGER
Lund-Inf ITSPERERNAG
Vasteras - Inf [N TREREI AT
Kalmar - Inf IR
Orebro - Inf I TEEETATA
Ostersund - Inf N ERERET AT
Gavle - Inf  INTERPRT AN
Uppsala-Inf INEEPERTARLA
Umea - Inf ISR
VR Antal 10, 83% (+17%
Halmstad - Inf N EIRIORI L RGTors
Eskilstuna - Inf  |XTSEIERITG
Malmé - Inf  ITEEREATA
Falun-Inf IR
Trollhattan - Inf  IXTEERTEATR
Helsingborg - Inf TRt
Boras - Inf INNOEEICATYA
Kristianstad - Inf TR Cea
Karlstad - Inf INEERAC G0
Skovde - Inf  [EETERRI N eaen
Goteborg - Lung/All  IEXEIPREDRCANGRC
Totalsumma PSRN

B Registrerade m® Ejregistrerade
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Registreringsgrad — CVID

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

Andel (%) med registrerad Andel (%) med registerat IgG-varde
immunglobulinbehandling ej aldre an 15 manader

88 =L 2-l7576
61
i

2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

Andel (%) med registerat FEV1- Andel (%) med registerat varde for
6}z{!)érde ejaldrean4ar organmanifestationer
40 o1
37 37
20
0
2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

S-IgG-varde — CVID

lgG-varde ar ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Det bor for patienter med
CVID ligga 6ver 6,7 g/L. | nedanstdende diagram har varden som tagits vid nybesok innan
immunglobulinbehandling satts in exkluderats.

Andel (%) av patienter med CVID med senaste varde for S-1gG <6,7 g/L
Avser immunglobulinbehandlade patienter

18%

2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024
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Organmanifestationer vid CVID

Drabbade organsystem. Antal patienter samt andel som drabbats av komplikation i respektive
organsystem redovisas. Totalt 193 unika patienter. Enskilda patienter kan ha flera
organmanifestationer.

Drabbade organsystem,
Antal och andel av aktuella patienter

Autoimmunitet
Lever
6.

Malignitet

Uppdelat i diagnoser

Organmanifestationer - antal patienter

—— R

Granulomatous-lymphocytic interstitial lung disease _ 26

oo
=
=1
= Systemisk granulomatos/lymfoid infiltration _ 11

Follikulér bronkiolit JJJj 2

Villusatrofi - celiakiliknande _ 12
e0 [ 1
E . . .
= Kroniska tarminfektioner _ 8
[
Lymfoid hyperplasi/granulom _ 7
Gastrit - 5
Autoimmun cytopeni 21
1] -
£ Vitiligo 4
=3
E Pernicios anemi 3
g Sjogrens syndrom 3
Tyreoidit 2
Kronisk hepatopati med portahypertension 11
% Nodular regenerativ hyperplasi (NRH) 10
-
Lymfoid infiltration och granulom 1

E Ventrikelcancer . 2
® MALT-lymfom || 2
o
= Non Hodgkins lymfom . 2



Avskrivna och avlidna

Totalt 15485 patienter (alla diagnoser) ar inaktiva i registret.

Antal avskrivna - Orsak
Klinikfardig 927

Avliden 328
Patientens eget val 1
Overféring till annan klinik m

Flyttat utomlands I 14

Dodsorsak

Malignitet

owe: I >:

Infektion

I
)

Lunginsufficiens

|\_->I
[#3]
[==]

Hjartsjukdom

B Kvinnor B Man

Avlidna -
Alder vid dodsfall

157

42
7 Jo
<5
— -

0-9 10-19 20-39 40-59 60-79 >80 Alder ej

. . registrerad
W Kvinnor m Man



Datakvalitet

PIDcare omfattar manga diagnoser, vilket innebar att variabler anpassas till relevanta patientgrupper.
e Logiska kontroller anvands vid registrering for att sdkerstélla korrekt format, rimliga varden
och konsekvent datainmatning.

e Datakvaliteten foljs |6pande via kvalitetsmodulen, som identifierar saknade, felaktiga och
avvikande uppgifter.

e Manuella kontroller genomfors for att upptacka orimliga varden och dubbletter samt infor
datauttag for rapporter och forskningsstudier.

e Nya funktioner och variabler valideras fore inforande.

e Kvalitetssidorna visar datakvalitet samt uppfyllelse av process- och resultatmatt pa klinikniva i
jamforelse med nationella resultat.

Utvecklingen av kvalitetssidorna fortsatter.

Validering

e Valideringsplan finns.

Hemsidan

PIDcare.se

Arbetet med att vidareutveckla registerinnehdllet har fortsatt  [Frpcare
under aret, med sarskilt fokus pa att underlatta for
anvandarna att ta fram statistik och data som belyser
uppfyllelse av kvalitetsmatt.

Nya sidor med dynamisk presentation av kvalitetsmatten har
inforts, dar resultaten kan foljas 6ver tid och jamféras mellan —
kliniker, inklusive utvecklingen av maluppfyllelse éver tid..

My.chans till validering
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Bilaga 1: Kvalitetsmatt — Redovisning per klinik

Beskrivning av registrets process- och resultatmatt

Processmatt:

Andel med diagnos registrerad (alla patienter i registret)
Korrekt diagnossattning ar en forutsattning for optimalt omhandertagande och behandling. Malvarde: 100%

Andel med registrerad immunglobulinbehandling (CVID, XLA)
Insattande av immunglobulinbehandling ar den enskilt viktigaste atgarden vid CVID och XLA. Dock finns enstaka
patienter med CVID som dar behandling ej ar nédvandigt. Malvarde: hogt

Andel med S-1gG-vérde ej dldre &n 15 man (CVID, XLA)
Vid behandlingskravande antikroppsbrist foljs IgG-vdrdet for att sdkerstalla att behandlingsdosen &r optimal.
Malvarde: hogt (CVID, XLA 95%)

Andel med registrerat S-IgG-vdrde (6vriga diagnoser)
Vid behandlingskravande antikroppsbrist foljs IlgG-vardet for att sdkerstélla att behandlingsdosen &r optimal.
Malvérde: hogt

Andel med registrerat FEV1-varde ej dldre an 4 ar (CVID, XLA)
Lungfunktionsmatningar ar ett av de viktigaste matten for kontroll av sjukdomsforlopp och behandlingseffekt.
Malvarde: hogt.

Andel med registrering av organmanifestationer (CVID)
Patienter med CVID &ar en sdrskilt utsatt grupp néar det galler komplikationer som drabbar olika organsystem.
Genom adekvat utredning och behandling kan detta undvikas. Malvédrde: hogt

Andel med provtagning for CVID-lymfocytpanel (CVID)

Utokad lymfocytpopulation. Immunfenotypning av lymfocyter utfors for att identifiera CVID-patienter med risk
for utveckling av allvarliga organmanifestationer. Malvarde: hogt. OBS: alla immunologlaboratorier svarar inte
ut analyserna pd samma sdtt vilket gér att vissa kliniker inte kan registrera dessa vérden.

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

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

Andel med S-IgG-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 dven om det existerar stora individuella variationer. Malvarde: Hogt

Resultatmatt:

Andel med S-1gG-varde> 6,7 mg/ml (6vr immgl-behandlade patienter)
Ett indirekt matt relativt starkt kopplat till infektionsfrihet. Ar ett redskap for att styra hur intensiv behandling
patienterna skall ha dven om det existerar stora individuella variationer. Malvarde: Hogt

Andel med tillfredsstallande lungfunktion, FEV1-varde >70% (CVID, XLA)
Malsattningen ar bibehallen eller forbattrad lungfunktion. Malvarde: hogt.

Andel med tillfredsstéllande lungfunktion, FEV1-varde >70% (Ovriga dg)
Malsattningen ar bibehallen eller forbattrad lungfunktion. Malvarde: hogt.

Andel som ej utvecklat bronkiektasier efter faststdlld immunbristdiagnos (CVID)
Malvérde: hogt

Andel med EQ5D-vas >60

Senaste uppmatt varde for patienter >18 ars alder. Malvarde: hégt. Redovisas for kliniker dar fler an 10
patienter rapporterat.
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Processmatt per klinik

Mer detaljerade resultat for kvalitetsmatten, inklusive utveckling 6ver tid och per klinik, finns
tillgangliga pa pidcare.se/om-pidcare/resultat-och-statistik/.

Andel (%) som uppfyller mattet pa kliniken

0 1-19

Processmatt -
Vuxenkliniker

Registrerad diagnos (alla diagnoser)

20-39

Registerad Immunglobulinbehandling
(CVID och XLA)

S-1gG-varde de senaste 15 manader
(CVID och XLA)

Immunglobulinbehandling dar S-IgG
registrerats (ej CVID och XLA)

FEV1-vérde de senaste 4 dren
(CVID och XLA)

Registrering for organmanifestationer
(CVID)

Provtagning for utokad lymfocytpopulation
(CVID)

Utredning med HRCT/CT-thorax/buk
(CVID och XLA)

Processmatt -
Barnkliniker

Registerad Immunglobulinbehandling (CVID
och XLA)

S-lgG-vérde de senaste 15 manader
(CVID och XLA)

Immunglobulinbehandling dar S-1gG
registrerats (ej CVID och XLA)

9

FEV1-varde de senaste 4 aren
(CVID och XLA)

Registrering for organmanifestationer
(CVID)

Provtagning for utokad lymfocytpopulation
(CVID)

Utredning med HRCT/CT-thorax/buk
(CVID och XLA)

40-59 60-79
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Resultatmatt per klinik

Mer detaljerade resultat for kvalitetsmatten, inklusive utveckling 6ver tid och per klinik, finns
tillgangliga pa pidcare.se/om-pidcare/resultat-och-statistik/.

Andel (%) som uppfyller mattet pa kliniken Forandring sedan foregaende ar:
- Ingen forandring (+-5%)
0 119  20-39 | 4059 60-79 | 80-99 [NNiGoNN 1 Forbattring >5%
|||||H|H|||||||H|||| : Inga registrerade patienter som uppfyller kriteriet for mittet { Foérsamring >5%
Resultatmatt - 5
.. &
Vuxenkliniker g §
S-1gG >6,7 g/l vid immunglobulin-behandling > 1

(CVID/XLA)

S-1gG >6,7 g/l vidimmunglobulinbehandling
(6vr diagnoser)

%
%

Tillfredsstallande lungfunktion -
FEV1-varde 270 (CVID/XLA)
Tillfredsstallande lungfunktion -
FEV1-varde 270 (0vriga diagnoser)

NG

N
/'r/(d .
i
- . .

Ej utvecklat bronkiektasier efter diagnos
(CVID)

EQ5D-VAS >60 (Alla anvandare av
Halsodagboken)

N2

o
Resultatmatt -
) §

. e '090 T S g

Barnkliniker s & & &
& £ § 3 &

S-1gG >6,7 g/lvid immunglobulinbehandling Ny
(CVID/XLA)
S-1gG >6,7 g/l vid immunglobulinbehandling .
o T~ 1
(6vriga diagnoser)

Tillfredsstallande lungfunktion - FEV1-varde
270 (CVID/XLA)

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

Ej utvecklat bronkiektasier efter diagnos
(CVID)

EQ5D-VAS >60 (Alla anvandare av
Halsodagboken)
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Bilaga 2: Certifieringsnivaer: Uppfyllelse av kriterier

Kandidatniva

Kriterium Kommentar

a. Hog relevans som nationellt Ja
kvalitetsregister.

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

c. Registerhallare och styrgrupp ar utsedda Ja

tillsammans med CPUA

d. Etablerad samverkan med Regionalt Ja RCSO, Registercentrum Sydost
registercentrum eller Regionalt
cancercentrum

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

nationella natverk

—

. 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 féljsamhet 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 ar anslutna till PIDcare

Namnare:

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

TACKNINGSGRAD beraknas 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 féljts 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. Berakning gor pa olika
berédkning av process- och resultatmatt patientgrupper. Beskrivning av detta finns i registerprofilen samt i arsrapporten.
j. Kartlaggning av andra nérliggande Ja De register som kan betecknas som narliggande ar registret for infektionssjukdomar
register sa att dverlappning 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 | |5

b.Mangden registreringar ar tillracklig for Ja

att verifiera funktionalitet, gora
preliminara 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 foregdende 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.

Pagdende 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.

e Under 2022 och 2023 (eventuellt dven 2024) pagar validering mot kélldata pa
klinikniva. Varje klinik far i uppdrag att genomféra 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-vérden), for diagnos och behandling maste slutdatum
infalla efter startdatum m m.

¢ Manuell sékning 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 pabdrjas
efter valideringen pa klinikniva genomforts.

* Se ovan, t ex kvalitetsmodulen och logiska kontroller.

» Hjalptexter finns for variabler dér det ej ar sjalvklart hur registrering ska ske.
 Registret ar upplagt sa att de viktigaste variablerna kommer forst.

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

Samarbete med Primar Immunbrist Organisationen, PIO, t ex:

¢ Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamoter.

« 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 aven
patientféreningen deltar ar PIDcare alltid narvarande for samarbete direkt med saval
professionen som patientforeningen.

¢ En gang per 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

Publicerad 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 datakaéllor).

o

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.

Q.

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

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

f. Oppen och tillgénglig 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 2023.

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, uppfoljning och behandling uppnatts.
Kvalitetsdata kan foljas Gver 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.

Redovisas pé picare.se. Indikatorerna visas totalt fér registret och per klinik. Aven
utveckling éver tid visas.

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

Tva indikatorer redovisas pa "Varden i siffror".

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 ar 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 fran 8% till 50% p& tre ar.

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

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

Ett resultat som forbattrades patagligt under 2020 och 2021 ar 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 kartldgga hur 6vrig “precisionsmedicin” anvands ¢ver landet for
diagnostik och behandling avimmunbristsjukdomar.

Redovisas i arsrapporten och i hemsidans statistikvisning i de fall dar det ar mojligt, dvs
tillrackligt antal registreringar finns.

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

« 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 lékare, sjukskoterskor dar aven
patientféreningen deltar ar PIDcare alltid ndrvarande fér samarbete direkt med saval
professionen som patientforeningen.

e Varje ar halls ett méte 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 sakra
datakvaliteten

i. Registret bidrar med data for
kvalitetsuppfoljning och forskning.

j. Registret kopplar till relevanta
evidensbaserade riktlinjer och deltar i
riktlinjearbete och uppfdljning av dessa,
tex med NPO

k. Plan finns framtaget for anslutning till
Vetenskapsradets verktyg RUT

|. Uppféljningsindikatorer av vardforlopp
finns tillganglig

Ja

Ja

Ja

Ja

NA

Se dven certifieringsniva 3d.
Systematiskt arbete:

¢ Tackningsgradsundersdkningar for att mata och sdkra registreringsgraden per
diagnosgrupp

¢ Genomgang av orimliga inmatade lab-varden
¢ 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 mojliggdra registrering i PIDcare. Géller t ex utdkad lymfocytprofil.

¢ PIDcare en kvalitetsmodul for datakvalitet. Har visas orimliga data, saknade data etc.

« Validering pa klinikniva (genomfordes host 2022 och 2023)

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

Kvalitetsuppféljningen underlattas av registrets kvalitetsmodul med realtidsredovisning
av de faststallda kvalitetsmatten. Dessa kan dven foljas éver 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 godkénts. 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.
PIDcare kopplar till de riktlinjer som SLIPI (Sveriges lakares intresseforening for priméra
immunbrister) har utvecklat for utredning, behandling och uppféljning av PID-patienter.

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 galler for
omvardnadsriktlinjerna utarbetade av SISSI (Sveriges immunbristsjukskoterskors
intresseférening).

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).

Registerbeskrivning for PIDcare finns publicerad pa RUT:S hemsida.
Anslutningsprocessen pagar.

Galler Nationella Kvalitetsregister som utpekats som kélla till uppféljning av vardforlopp.
PIDcare ar inte utpekat som kélla till uppféljning av vardforlopp.
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Certifieringsniva 1

Kriterium

9]

b

o

joR

o

—

g

. Tackningsgrad och anslutningsgrad ska

vara hogre én 85 procent (utifran
relevant patientgrupp och berdaknade
pd 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,
kvalitetsuppféljning 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 ar anslutet till
Vetenskapsradets verktyg RUT och
uppfyller FAIR-principerna.

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

Nej

Kommentar

2023: Tackningsgrad 91%, anslutningsgrad 98%.

Tva kvalitetsindikatorer redovisas.

Information till patienter finns pa pidcare.se. Infor valet av vilken statistik som ska
redovisas har patientféreningen PIO tillfragats.

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

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

Kvalitetsuppfoljningen underlattas av registrets kvalitetsmodul med realtidsredovisning
av de faststallda kvalitetsmatten. Dessa kan dven foljas over tid.

Aven &rsrapporten kan ligga till grund fér kvalitetsuppféljning.

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

Se publikationslista i arsrapporten fér sammanstalining.

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

Varje ar genomfors en tackningsgradsundersokning i form av en elektronisk enkat som
skickas till de kliniker som registrerar i PIDcare. Enkadten innehaller dven
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 genomférs enligt valideringsplanen,

Validering sker nu i form av:

e PIDcare:s kvalitetsmodul for datakvalitet visar orimliga data, saknade data etc for
viktiga variabler. Detta visas saval pa klinik- som nationell niva vilket ger klinikerna
storre mojlighet att spara felaktiga/saknade data och ratta dessa.

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. Har ingar dven 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
bestdmda granser (vissa lab-varden), for diagnos och behandling maste slutdatum
infalla efter startdatum m m.

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

¢ Manuell kvalitetskontroll infor datauttag med fokus pa de variabler som tas fram.
¢ Arbete pagédr med att standardisera lab-svar fran olika klin immunologi-lab i landet
for att mojliggora korrekt registrering i PIDcare.

Anslutningsprocessen pagar. Avtal med Vetenskapsradet ar skrivet.
Registerbeskrivning for PIDcare finns publicerad pa RUT:S hemsida. Arbetet med
anslutning pagar.
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Bilaga 3: Publikationslista

Publikationer 2024

Memory T cells effectively recognize the SARS-CoV-2 hypermutated BA.2.86 variant.

Mdller TR, Gao Y, Wu J, Ribeiro O, Chen P, Bergman P, Blennow O, Hansson L, Mielke S, Nowak P, Vesterbacka J,
Akber M, Séderdahl G, Smith CIE, Loré K, Chen MS, Ljungman P, Ingelman-Sundberg HM, Ljunggren HG,
Osterborg A, Sette A, Grifoni A, Aleman S, Buggert M.Cell Host Microbe. 2024 Feb 14;32(2):156-161.e3. doi:
10.1016/j.chom.2023.12.010. Epub 2024 Jan 10.PMID: 38211584

Evaluation of Genetic or Cellular Impairments in Type | IFN Immunity in a Cohort of Young Adults with Critical
COVID-18.

Covill LE, Sendel A, Campbell TM, Piiroinen |, Enoksson SL, Borgstrom EW, Hansen S, Ma K, Marits P, Norlin
AC, Smith CIE, Kahlin J, Eriksson LI, Bergman P, Bryceson YT.J Clin Immunol. 2024 Jan 17;44(2):50. doi:
10.1007/s10875-023-01641-1.PMID: 38231281

Publikationer 2023

SARS-CoV-2 vaccination enhances the effector qualities of spike-specific T cells induced by COVID-19.

Cai C, Gao Y, Adamo S, Rivera-Ballesteros O, Hansson L, Osterborg A, Bergman P, Sandberg JK, Ljunggren HG,
Bjorkstrom NK, Stralin K, Llewellyn-Lacey S, Price DA, Qin C, Grifoni A, Weiskopf D, Wherry EJ, Sette A, Aleman S,
Buggert M.Sci Immunol. 2023 Dec 8;8(90):eadh0687. doi: 10.1126/sciimmunol.adh0687. Epub 2023 Dec
8.PMID: 38064569

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.

Muller 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, S6derdahl 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/scitransimed.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 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, Séllberg 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
mRNA vaccination.

Gao'Y, 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,
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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
mRNA 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.

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,
Séderdahl 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 1gG 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, Hellstrom 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, Miiller 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, Séllberg Chen M.
Frontiers in immunology 2022:13:1079995.

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

Lindahl H, Klingstrom 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-Borgstréom 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.
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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.

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
study. Milan Al-Nagshbande, examensarbete HT2019.

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