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Inledning

PIDcare ar ett kvalitetsregister for vuxna och barn med primdr 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 fér utredning, behandling och monitorering
som finns framtagna for personer med priméara immunbrister. Det finns ocksd mojlighet att registrera
vissa sekundara antikroppsbrister.

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

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

Inom diagnosgruppen priméara immunbrister finns saval extremt séllsynta sjukdomar som sjukdomar
som &r relativt vanliga. | dagsldget finns mer an 450 diagnoser definierade. En ny diagnosmodul har
implementerats under 2021 vilket innebér att alla primara immunbristtillstdnd nu kan registreras.
Detta innebér ocksa en anpassning till internationell standard fér diagnostisering.

Under 2020 har de frédmsta satsningarna fér PIDcare varit:

e Insatser for att uppfylla alla kriterier for certifieringsnivé 2

e Definition av tédckningsgrad for registret och téckningsgradsanalys

e Okad tdckningsgrad fér diagnosen CVID, XLA och SCID. Framfér allt har den lokala
tidckningsgraden 6kat pa Infektionskliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Géteborg som
dr en av landets stérsta kliniker fér behandling av primdra immunbristsjukdomar

e Forskningsgruppen inom styrgruppen har arbetat med en forskningsplan for registret

e Registerutveckling: framfér allt omarbetning av behandlingsmodulen samt férberedelser for
implementering av den nya diagnosmodulen

Paverkan av Covid-19

De flesta data i PIDcare registreras manuellt vilket medfor att de ofta fors in med viss fordrojning.
Majoriteten av patienterna i PIDcare f6ljs pa infektionskliniker och nu i samband med covid-19 har den
okade arbetsbelastningen dar medfort att datainsamlingen inte prioriterats. Detta avspeglas t ex i
vissa processindikatorer, ett exempel ar “registrerat S-lgG-varde ej dldre dn 15 manader” dar andelen
sjunkit fran 75 till 62%. Sannolikt ar detta ej en reell sénkning utan speglar forsenad registrering.

| denna rapport redovisas resultat fran 2020.

Registret ar avgiftsfritt for klinikerna. Plattform: RealQ, version 3.5, Health Solutions.
Region Jonkopings lan ar Central personuppgiftsansvarig. PIDcare ar anslutet Registercentrum SydOst.

For PIDcare:s styrgrupp, september 2021

Susanne Hansen
Registerhallare
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3 SLIPI, Sveriges Lakares Intresseférening for Priméara Immunbrister



Verksamhet 2020

Styrgruppsmoten

Styrgruppen har under aret haft fyra moten, ett fysiskt i Stockholm och tre webbmoten.

Styrgruppsarbete

Arbetet har fokuserat pa:

Insatser for att uppfylla alla kriterier for certifieringsniva 2.

Fortsatt arbete med definition av tackningsgrad for registret och tackningsgradsanalys.
Fortsatt arbete for dkad tackningsgrad for diagnosen CVID, XLA och CVID.
Forskningsgruppen inom styrgruppen har arbetat med en forskningsplan for registret.

Registerutveckling, framfor allt omarbetning av behandlingsmodulen samt forberedelser for
implementering av en ny diagnosmodul som ar anpassad efter internationell standard.

Hemsidan: Fortsatt arbete med utvecklingen infér anpassningen till tillgdnglighetsdirektivet.

Registerutveckling

Under aret har foljande tillkommit/reviderats:

Laboratorievarden/undersokningsresultat:
e Ny variabel covid-19:
= SARS-CoV-2 PCR: positiv/negativ
= SARS-Cov-2 AK: positiv/negativ
e Registrering av spirometri-resultat har anpassats till att olika fys-lab levererar olika svar.
e Andring av vilka utfallsmatt fér spirometri som ska registreras.

e Andring av registreringen av genetisk utredning — helgenomsekvensering géllande kdnda
immunbristgener.

e Ny variabel: Genterapi.

Uppdelning av hela kvalitetsmodulen sa att alla resultat redovisas dels totalt for alla patienter i
registret och uppdelat sa att CVID och XLA redovisas separat fran andra diagnoser. |
kommande utveckling planeras dven uppdelning i aldersgrupper.

Forfarandet vid patientoverforingar mellan kliniker har dndrats for att underlatta speciellt for
barnsjukvarden dar patienterna kan tillhéra tva kliniker samtidigt. Paborjat 2019, klart 2020.

Lakemedelsmodulen har anpassats sa for att mojliggora registrering av lakemedel for
behandling av bl.a. autoimmuna sjukdomar samt immunsupprimerande lakemedel som
anvands vid komplikationer till primar immunbrist. Paborjat 2019, klart 2020.

Anpassning for att kunna registrera diagnoser enligt IUIS* klassificering har paborjats. Klart
2021.

Diverse buggrattningar och mindre justeringar.

Ovriga aktiviteter

Pa grund av Covid-19 har inga anvandarméten genomférts under 2020.

4 International Union of Immunological Societies



PROM - Hdlsodagboken

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. Aktuell version av Hadlsodagboken 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

Under 2017 startade ett projekt for att uppdatera dagboken, fokus ligger pa
anvandarvanligheten. Projektet pausades under 2018 pa grund av bristande ekonomiska

resurser vilket fortfarande géller. Nu dven paus i avvaktan pa centralt beslut angdende hur PROM ska
hanteras i nationella kvalitetsregister. Nasta version kommer bland annat att kompletteras med:

e RAND36

e Tillagg av symtom i symtomdagboken

e Modjlighet att registrera egna symtom

e Mojlighet att stélla in paminnelse om att registrera

e Utskriftsbara rapporter om hélsotillstand éver tid

e Inloggning med Freja elD

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

Internationella samarbeten

Europeiska register

Liksom tidigare planeras export av registerdata till det europeiska immunbristregistret ESID> nar de it-
tekniska och regulatoriska problemen |6st.

Inom ramen fér ERN-RITA® paborjades 2019 ett projekt for att skapa ett "Metadataregister fér ERN-
RITA — MERITA. PIDcare har lamnat ett "Letter of support" och kommer framledes sttdja detta och
inleda samarbete férutsatt att de legala, etiska och finansiella aspekterna klarldaggs.

PIDcare i grannlander

| Finland lanserades PIDcare under 2016 och samarbete pagar i form av gemensam registerutveckling.
For narvarande géller detta utveckling av en ny diagnosmodul (se under rubriken “Registerutveckling”
pa sidan 3.

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

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



Effekter av registrets insatser pa varden

Kvalitetsmatt

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

Ett resultat som forbattrats patagligt under 2020 ar antalet antibiotikakurer som férskrivits per
patient. Antalet har minskat kraftigt och detta beror naturligtvis pa Covid-19 som medfért att
patienter med primar immunbrist isolerat sig och att den allmanna infektionsbordan i samhallet har
minskat. Utan registrering i PIDcare hade vi inte kunnat visa detta och denna kunskap kan komma att
ha betydelse framoéver for att studera hur beteendet paverkar sjukdomsbdérdan hos
immunbristpatienter.

Korrekt diagnossattning
Generellt satt sker detta pa varje klinik som borjar ga igenom sina data for registrering i PIDcare.

PIDcare:s nya diagnosmodul, dar forberedande arbete skedde under 2020 for implementering under
2021, gor att diagnostiken blir sékrare da den &r anpassad till internationell standard med kriterier for
de enskilda diagnoserna med tillhérande diagnoskoder.

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

Alla patienter, oavsett vilken klinik i landet de tillh6r, har ratt till likvardig vard. Det géller till exempel
kompetens hos vardpersonal, relevanta undersokningar, behandlingsmojligheter och stod. Registret
bidrar till 6kad jamlikhet i landet genom att varje redovisning av resultat fran PIDcare i form av
rapporter, utskick till klinikansvariga, konferenser etc. gor klinikerna uppmarksamma pa vilka varden
som dar viktiga att folja for patientgruppen.

PIDcare gor det mojligt att se hur kvalitetsmatten varierar 6ver landet, vilket kommer leda till en
battre vard och 6ka tillgangligheten till nya diagnostiska och terapeutiska metoder 6ver hela landet.
Till exempel varierar tillgdngen till genetisk diagnostik sannolikt stort vilket kan kartlaggas i PIDcare
tillsammans med kartldggningen av hur ”precisionsmedicin” anvands over landet fér diagnostik och
behandling avimmunbristsjukdomar.

Exempel pa lokala férbattringar ar t ex kontroll av lungfunktion minst vart 4:e ar hos patienter med
CVID. Har har Stockholm (Infektionskliniken) 6kat andelen som kontrolleras fran 58 till 70% och
Ostergodtland (Infektionskliniken) fran 64 till 71% pa tva ar. Registret har bidragit med att tydliggdra
vad som ingar i riktlinjerna for utredning av patientgruppen samt hur val klinikerna féljer dessa.

Patientmedverkan
Anvandandet av PIDcare och Hélsodagboken, vid flera kliniker medfort férandrade arbetssatt dar
patientens medverkan blivit tydligare.

Systematisk uppféljning av patientkohorter

| flera regioner halls regelbundna immunbristmo&ten dar PIDcare anvands som grund for att utvardera
behandlingsresultat, féljsamhet till nationella riktlinjer, identifiering av individer som ligger i riskzonen
for att utveckla allvarliga komplikationer etc.



Forskningsaktivitet under aret

Beviljade datautlamnanden f6r forskning

Under 2020 har inga nya ansokningar inkommit, dock pagick forberedelse for tva anstkningar som
inkom 2021. Dessa studier pagar under 2021.

Pabodrjade/avslutade forskningsprojekt

Vetenskapliga publikationer

Safety and efficacy of mRNA BNT162b2 vaccine against SARS-CoV-2 in immunosuppressed and
immunocompetent persons in a prospective open-label phase 4 trial.
COVAXID Study Group. Manuscript in preparation, 2021 (medforfattare Peter Bergman m.fl.)

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.

Best possible treatment for all patients with Primary Immune Deficiency (PID) in Sweden
regardless of social factors, sex, age or residence.

Bjorkander JF, Brodszki N, Carlsson A, Fasth A, Hansen S, Isaksson-Nordmark AN, et al. J Allergy
Clin Immunol. (2017) 139 (Supp.): AB249. doi: 10.1016/j.jaci.2016.12.800

Examensarbeten

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

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

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.

Pagaende studier

Hdlsodagbok som ett instrument f6r 6kad samproduktion av hdlsa vid immunbristsjukdom,
C Pettersson et al., Futurum, Region Jonkopings lan. Projektet pagar sedan 2019 men har
forsenats pga. COVID-19.

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

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

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



Samverkan med patientorganisationen

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

e Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamoter.

e Spridning av information/forelasningar om PIDcare och Halsodagboken, till exempel via P1O:s
hemsida, medlemstidning podcasten ”Sa sjukt” samt vid medlemsmoten.

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

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

Anslutningsgrad

Anslutna kliniker
Inga nya kliniker har tillkommit under 2020.

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

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

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 féljer patienter med
priméar immunbrist. Alla dessa kliniker ar nu anslutna till PIDcare. Dessutom foljs enstaka patienter pa
mindre kliniker, flertalet av dessa kliniker ar ocksa anslutna.

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



Tackningsgrad

Definition av tackningsgrad for PIDcare
Tackningsgraden berdknas for diagnoserna CVID, XLA och sedan 2020 &ven SCID.
e Tiljare: Antalet patienter med ovanstaende diagnoser som finns registrerade i PIDcare och har

varit aktuella under aret. Tidigare avlidna/avskrivna ingar inte i berakningen.

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 patienter med ovanstaende diagnoser som finns registrerade i PIDcare och

har varit aktuella under aret. o
= % Tackningsgrad

Det faktiska antalet patienter med respektive diagnos som foljts under aret

Tackningsgrad per diagnos

Antal patienter per diagnos.

JET T PIDcare antal Aktuell tackningsgrad Tackningsgrad 2018
CVID 382 91% 98%
XLA 35 ca 88% ca 85%
SCID 11 28%

Totalt 428 86%

Beskrivning av tackningsgraden

Inom PIDcare har beslutats att fokusera pa tackningsgrad for de grupper av diagnoser som ar mest
valdefinierade och som har storst vardbehov. Inom vuxensjukvarden géller detta diagnoserna CVID
och XLA och inom barnsjukvarden XLA och SCID. SCID ingar dven i neonatalscreeningen (PKU-provet).

Det ar ocksa av stort varde for immunbristvarden att registrera patienter med 6vriga diagnoser men
det &r svart att fa nagon klar bild av tackningsgraden da vissa sjukdomar ar extremt séllsynta, andra
relativt vanliga och det finns inga sakra siffror for prevalens.

Det finns en stor variation nar det géller antalet patienter som foljs per klinik. Uppskattningsvis ar det
endast ca 6-8 kliniker som har mer an 100 patienter med PID knutna till sig. Pa Infektionskliniken i
Stockholm, som &r den klinik som har flest patienter, foljs ca 1 000 aktuella patienter. Darefter
kommer Infektionskliniken i Linkdping med ca 300. Flertalet kliniker har <10 patienter. Se aven 16.

Antal registrerade patienter i PIDcare - totalt, alla diagnoser

3081

Antal patienter i PIDcare ey 216

2409 2140

Antal inkluderade patienter per ar

Totalt (inkl avskrivna 1958
och avlidna) 2014
1652 1673
Aktuella 1372 1418
950 1248
953
411
150 409
150

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
H Totalt m Aktuella

395 391
382 362
261 280 281
] I I I

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020



Kvalitetsmatt: Process- och resultatmatt

Matten redovisas per klinik i bilaga 1 (sidan 21-29) och bilaga 2 (sidan 30-35).

o
Processmatt
£2020 [J2019 ::Malvarde
Registrerad diagnos
(alla diagnoser)
94% (+ 1%)
Utredning med HRCT-/CT-thorax S " Registrerad imm.glob.behandling

(CVID/XLA) ez (CVID/XLA)
39% (+4%) g 3 92% (+ 1%)

Utredning med CVID-
lymfocytpanel (CVID)
33% ( 0%)

15 manader (CVID/XLA)
62% (- 13%)

Ifylld symtomdagbok t Registrerat 1gG-varde (6vriga
(immungl.behandlade patienter) .+ imm.globulinbehandlade pat)
16% (+ 1%) H 87% (+ 0%)

Registrering for 1 . -Régistrerat FEV1-vérde ej dldre @n
organmanifestationer (CVID) 4 &r (CVID/XLA)
32% (-3%) 40% (- 2%)

Resultatmatt

(2020 12019 i:Malvarde

5-1gG >6,7 g/l (CVID/XLA)
80% (+/- 0%)

S-1gG >6,7 g/l (6vriga
“*+... immunglobulinbehandlade pat)
75% (+ 11%)

<4 antibiotikakurer/ar (CVID/XLA)
86% (+ 1%)

EQSD-VAS >60 (Alla anvéndare av Tillfredsstallande lungfunktion -

Hélsodagboken) FEV1-vérde 270 (CVID/XLA)
55% (+ 1%) 88% (- 4%)
Ej utvecklat bronkiektasier efter sersrrrasnssnnnntn * Tillfredsstallande lungfunktion -
diagnos (CVID) FEV1-varde 270 (6vriga diagnoser)

49% (+ 3%) 75% (- 1%)

Registrerat IgG-varde ej dldre dn



Resultat — Alla aktuella patienter i PIDcare

Antal patienter per Kklinik, alla diagnoser — jamforelse med foregaende ar
Antalet aktuella patienter 2020 - alla diagnoser

tund-Barn [ 83 (+13)
Goteborg-Barn-DSE [ 36 (-5) \

Halmstad-Barn [} 12 (+3) Antal per klinik (férandring 2019/2020)

Stockholm - Barn-ALB/KS | 4 (0)
Jonkoping-Barn | 4 (0)
Totaltbarn = 195 (+11)
Stockholm - Inf

Ostergstiand - Inf | AR 245 (+6)
Goteborg- Inf | RN 134 (+147)
Jonkoping - Inf [ AR 175 (+46)

tund-inf [ 79 (+23)
Umead-inf [l 66 (+5)
Trollhattan- Inf [l 47 (+9)
Luled - Inf - a7 (-4)
Orebro-inf |l 46 (-1)
Uppsala-inf [l 45 (+1)
Ostersund - Lung/all [l 43 (-1)
Halmstad - Inf i} 31 (-2)
Vasteras - inf [l 27 (+3)
Karlstad - Inf [l 24 (-1)
Kalmar - Inf . 23 (0)
Falun - Lung/all i 22 (0)
Malmé -inf [l 20 (-1)
Boras-Inf [l 20 (+3)
Eskilstuna-Inf [ 18 (-3)
Kristianstad - Inf [} 15 (0)
Gavie-Inf | 10 (-2)

Helsingborg-Inf | 8 (+1)

Skovde-Inf | 4 (0)
Goteborg- Lung/all | 2 (0)
Totaltvuxna | 2221 (+233)

1015 (+4)

m Flickor/kvinnor  mPojkar/man
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Diagnoser

Diagnoser i PIDcare 2020 - aktuella patienter

IgG subklassbrist
IgA-brist

QVID

Sekundar immunbrist

Okad infektionsbenagenhet

IgA- och IgG subklassbrist
Immunbristutredning

Ovrigt

Autoinflammatorisk sjukdom
Komplementbrist

XLA

22q11 deletionssyndrom
IgA-sankning

SCID

Neutropeni ospecifik

Specifik antikrop psbrist

Kronisk granulomatds sjukdom, CGD
Hyper-lgE-syndromet

HAE/AAE /ACEIAE
Hyper-lgM-syndromet
Kombinerade immundefekter (CID)
Wiskott-Aldrichs syndrom, WAS
Autosomal agammaglobulinemi
APECED

Ataxia telangiectasia

Kronisk mukokutan candidiasis STAT1
Shwachmans syndrom

WHIM

Syndrom med autoimmunitet
Activated PI13K-6-defekt (PASLI)
XLP 1/XLP 2

DOCK8-brist

522

I
I  :::
I 1

I (5>

lgG-sankning - 81

f 7

&)

58
- s
B
Bl s
Ml s
B 30
B 25
| B
| ¥
B

<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10
<10

1 78

Fordelning 1gG-subklassbrister

lgG3

IgG2

IgG1

IgG2+lgG3
lgG1+lgG2
IgG1+gG3
IgG1+lgG2+IgG3

. Diagnos som ingér i tackningsgradsberakningen
. Diagnos med IgG subklassbrist
. Ovriga diagnoser

1



Alder, kén - Alder vid diagnos — Aktuella patienter under 2020, alla diagnoser

Ader och kén - antal patienter

776 795

Totalt antal per

aldersgrupp [ 519

115

60-79 >80

137
B -
0-10 10-19 20-39 40-59

| Flickor/kvinnor ~ mPojkar/man Totalsumma

Provtagningar

Immunologiska prover
Antal registrerade analyser per ar.

Alder vid diagnos

Totalt antal patienter
per aldersgrupp

86
—
0-2

74
[S—

39

685 705
\ 420
118
= =
2,

10-18 19-39 40-59 60-79 >80

W Flickor/kvinnor M Pojkar/man

Totalt

alla ar
S-IgA 1112 1260 1453 1390 1347 1504 1587 1460 1225 20 683
S-lgM 1108 1248 1436 1381 1334 1497 1578 1455 1230 20 553
S-1gG 1210 1417 1576 1606 1554 1697 1840 1691 1428 23 432
S-1gG1 588 740 729 689 623 745 753 682 478 11 068
S-1gG2 587 738 729 697 624 746 753 681 477 11 070
S-1gG3 589 740 730 696 623 745 749 677 478 11 070
S-1gG4 428 532 460 459 456 551 593 551 414 8 730
CD3 112 146 155 167 229 193 201 214 198 2144
CDh4 118 147 146 162 221 178 188 217 195 2111
CD8 117 147 146 161 220 172 187 206 193 2 083
CD19 116 148 153 164 227 188 196 210 221 2173
CD56 110 136 144 156 205 178 190 202 214 2 045
Aktiverade B-celler* 0 1 0 0 73 44 50 59 70 318
Switchade minnes B-celler* 2 1 0 2 76 49 56 64 72 348
Transitionella B-celler* 2 0 0 0 71 41 46 51 69 306
Naiva CD4+ T-celler* 2 0 0 1 77 41 50 67 77 338
Regulatoriska CD4+ T-celler* 0 0 0 0 77 38 47 55 71 311
Totalsumma 6201 7401 7857 7731 8037 8607 9064 8542 7110 118 783,

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

variablerna under 2017.
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Undersdkningar

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

Bakterieodlingar CVID och XLA .

454 64%
432 442

426 9 422
62%
67% 64% 9% -

64%
364 356
62% 52%
256
55%
: | | |
| | ‘ \

| el B R
111 11

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

|
|

Negativ odling Annan bakterie Pneumokocker M Moraxella B Haemophilus influenzae

Bakteriodlingar 6vriga diagnoser

1399 1398

1308 1277 L 9% a%
51% 1% 53%

| | ‘ 704
i | ‘ ‘ 39%
‘ | | | =
2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
Negativ odling Annan bakterie Pneumokocker M Moraxella  ®Haemophilus influenzae

Behandling

Antibiotikabehandling

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

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

Antal insatta antibiotikakurer per patient

) Antal insatta antibiotikaprofylaxkurer per patient
Alla diagnoser

Alla diagnoser

1,10
F 1,03 0,07
- 0,06 0,06 0,06
) 0,76 0,06
I I ] )

2015 2016 2017 2018 2019 2020 2015 2016 2017 2018 2019 2020
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Immunglobulinbehandling
Antal behandlade patienter per ar, CVID samt 6vriga diagnoser. Andel som far behandlingen
intramuskulart (IMIG), intravenost (IVIG), subkutant (SCIG) och faciliterat subkutant (fSCIG).

CVID XLA Ovriga diagnoser 876
695
543
167IIIIII Illll
2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
uVIG mSCIG mfSCIG IMIG M IVIG M SCIG B SCIG

Antal och administrationssatt per klinik, alla diagnoser

Klinik Antal
patienter
v v
Barn 21

Goteborg - Barn - DSB

Halmstad - Barn 3
Jonkdping - Barn 2
Lund - Barn 12
Stockholm - Barn - ALB/KS 3
Vuxen 905
Boras - Inf 9

Eskilstuna - Inf
Falun - Lung/all
Gavle - Inf
Goteborg - Inf
Goteborg - Lung/all

Halmstad - Inf 20
669 ’
Helsingborg - Inf 6

Jonkoping - Inf 93

Totalt antal patienter per Kalmar- Inf 19
adminstrationssatt

Karlstad - Inf 17

162 Luled - Inf | 27

\ 86 - Lund - Inf 75

L Malmo - Inf 18

IMIG IVIG fSCIG SCIG Stockholm - Inf 247

W Flickor/kvinnor B Pojkar/man

Trollhattan - Inf j 24

Umea - Inf | 45

Uppsala - Inf 16

Viasteras - Inf 21

Orebro - Inf 42
Ostergétland - Inf 106

Ostersund - Lung/all 18
Totalsumma 926

IMIG m IVIG mSCIG mfSCIG
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PROM - Sjalvskattat halsostatus EQ-5D

Totalt 347 patienter har registrerat EQ5D — Sjalvskattat halsostatus via Halsodagboken. Ju hogre poang
desto battre sjalvskattad halsostatus. Redovisningen géller senast registrerat varde under 2020.

EQSD - Sjalvskattat halsotillstand. Antal per intervall
CVID XLA SCID

12
11

0-9 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 80-89 90-100

Intervall. Juhogre varde / m Flickor/kvinnor m Pojkar/Mén

desto battre halsostatus

EQ5D - Sjalvskattat halsotillstand. Antal per intervall
Ovriga diagnoser

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

Intervall. Ju hdgre vérde k M Flickor/kvinnor M Pojkar/Man

desto battre halsostatus

EQ5D Medelvarde - kén EQ5D - medelvirde per diagnos

évriga e _ N

63

Flickor/kvinnor Pojkar/man



Resultat CVID

Tackningsgrad — CVID

Under varen 2020 skickades en enkat ut till deltagande kliniker fér att fa underlag for analys av
tdckningsgrad gallande patienter med CVID, XLA samt SCID. | figuren nedan visas antalet inkluderade
patienter per klinik, uppgivet antal som ej inkluderats pa kliniken (rod stapel). | de fall dar kliniken ej
ldmnat uppgift om tackningsgrad har data hamtats fran Socialstyrelsens statistikdatabas.

Tackningsgraden nationellt berdknas till nu till 91%.

Barn

Halmstad - Barn
Jonkoping - Barn
Lund - Barn
Vuxen
Stockholm - Inf
Jonkoping - Inf

Lund - Inf
Umea- Inf
Uppsala - Inf

Ostersund - Lung/all
Orebro- Inf

Vasteras - Inf

Falun - Lung/all
Karlstad - Inf
Boras - Inf

Trollhattan - Inf
Helsingborg - Inf
Skovde - Inf
Goteborg - Lung/all
Eskilstuna - Inf
Malmo - Inf
Ostergotland - Inf
Halmstad - Inf
Goteborg - Inf

Kalmar - Inf
Lulea - Inf
Gavle - Inf

Totalsumma

Tackningsgrad 100% (+0), antal 2 (+1)
Técknins:_'ad 50% (+0), antal 1 (+-0)
Tackningsgrad 69% (-8%), antal 9 (-2)

Tackningsgrad 100% (+-0), antal 95 (+6)

Tackningsgrad 100% (+0), antal 31 (+5)
Tackningsgrad 100% (+30%), antal 21 (+7)
Tackningsgrad 100% (+-0), antal 11 (+1)
Téi;kning_rad 100% (+0), antal 12 (+1)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 13 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 12 (-1)
Tackningsgrad 100%__(4—0,>antal 11 (+2)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 9 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 8 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+-0), antal 6 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 5 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 3 (+1)
Tackningsgrad 100% (+-0), antal 3 (+-0)
Tackningsgrad 100% (+0), antal 2 (+-0)
Tackningsgrad 91% (-9%), antal 10 (-3)
Tackningsgrad 90% (+-0), antal 9 (-1)
Tackningsgrad 90% (+5%), antal 35 (+2)
Tackningsgrad 89% (+0), antal 8 (-1)
Tackningsgrad 80% (+40%), antal 40 (+20)
Téckningsrad_ 78% (+5%, antal 14 (+1)
Tackningsgrad 67% (+-0), antal 8 (+-0
Tackningsgrad 31% (+11%), antal 4 (+3)

M Registrerade 2020 MW Ejregistrerade
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Registreringsgrad — CVID

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

Andel med registrerad Andel med registrerat S-lgG-varde
immunglobulinbehandling ej dldre &n 15 manader
92%
2 86% il 0. ° ke
83%
79% 510 75% 76% |l 75%
N B G 66%
~ ° |l 63% 62%
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
Andel med registrerat FEV1-varde An'(.:lel med registrerat vérde
ejéldre n 4 ar for organmanifestationer
52%
% gy s 41% 41% 41%
Cl 35% o S 40% I 40% o 37% 359 339%
2013 2014 2015 2016 2017 2018 2018 2019 2020 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

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. | nedanstaende diagram har varden som tagits vid nybesok innan immunglobulin-
behandling satts in exkluderats.

Andel med CVID med S-1gG < 5,0 g/L

15%

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020
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Organmanifestationer vid CVID

Drabbade organsystem. Antal patienter samt andel som drabbats av komplikation i respektive
organsystem redovisas. Totalt 126 patienter.

Drabbade organsystem - antal patienter och %

Inga org. manifestationer

| 61,31%

Lung
Tarm
Autoimmunitet

Ovrigt

LIII

48,25%

35, 18%

22,11%

18, 9%

Lever _l 6,3%

Malignitet _] 5,3%

Uppdelat i diagnoser

Antal patienter (enskilda patienter kan ha flera organmanifestationer).

Organmanifestationer - antal patienter

Lung - Bronkiektasier

Lung - GLILD - Granulomatous-lymphocytic
Lung - Systemisk granulomatos/lymfoid
Lung - Follikular bronkiolit

Tarm - Villusatrofi — celiakiliknande
Tarm - 1BD

Tarm - Lymfoid hyperplasi/granulom
Tarm - Kroniska tarminfektioner

Tarm - Gastrit

Autoimmunitet - Autoimmun cytopeni
Autoimmunitet - Vitiligo
Autoimmunitet - Perniciés anemi
Autoimmunitet - Tyreoidit
Autoimmunitet - Sjogrens syndrom
Ovrigt

Malignitet - Non Hodgkins lymfom
Malignitet - MALT-lymfom

Lever - Kronisk hepatopati med

Lever - Nodulér regenerativ hyperplasi (NRH)

I ¢
- [ . 12

- [ C—_——_ °

B
I 1/
I 1
B

I

B
I 15
[ E

[ P

[

B

118

3
2
. [ 4
. 2
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Avskrivna och avlidna

Totalt 842 patienter, alla diagnoser, ar inaktiva i registret.
Antal avskrivna patienter - Orsak

Avliden

Patientens eget val ! 126

Overforing till annan klinik . 63

Flyttat utomlands | 6

Registrerade dodsorsaker

Okand
Malignitet
Ovrigt

Lunginsufficiens

ofecion I 12
Hjartsjukdom _ 15
Orsak ej registrerat _ 13

M Flickor/kvinnor W Pojkar/mén

Avlidna - Antal per aldersgrupp

85
a4
19
- 1 = TN
e B

0-2 3-9 20-39 40-59 60-79 80-99

M Flickor/kvinnor M Pojkar/man



Datakvalitet

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

e Logiska kontroll i samband med inmatning, t ex:

o Variabeln ar angiven med ratt format, typ och langd
o Detinmatade vardet ligger inom bestdmda granser
o Vid inférande av nya variabler undersoks om dessa kan ha logiska kontroller kopplade

e Manuell sékning av orimliga varden

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

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

o Sokning efter dubbletter

Validering

e Arbete med en valideringsplan paborjades under 2020, klar 2021.

Hemsidan

PIDcare.se

Under aret har vi fortsatt arbeta med att forbattra
hemsidan, framst vad géller information till anvandarna om
nyheter och fordndringar i registret

Ny version av patientbroschyren, anpassad till att kravet pa
skriftligt samtycke har avskaffats, har publicerats pa
hemsidan.

Andra publicerade dokument:

e Rutin vid avregistrering, rattelse eller radering

e Patientinformation pa latt svenska

Arbete med anpassning till EU:s tillgdnglighetsdirektiv har paborijats, klart under 2021. Detta innefattar
dven en total omarbetning av hemsidan samt byte av leverantor.

o ?
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Bilaga 1: Processmatt — Redovisning per klinik

Andel patienter i PIDcare dar diagnos ar registrerad

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

Férandring
Klinik (Totalt antal patienter per klinik) 2019/2020

v
m +3%

0%

TOTALT Barn (195)
Stockholm - Barn - ALB/KS (4)
Lund - Barn (89) +0%

Halmstad - Barn (12) -8% -
Jonkdping - Barn  (4) 0%
Goteborg - Barn -DSB  (86)
TOTALT Vuxen (2221)
Stockholm - Inf (1015)
Lulead - Inf (47)

Orebro- Inf (46) 0%

Uppsala - Inf (45) 0%
Halmstad - Inf (31) 0%
Vasteras - Inf (27) 0%

Karlstad - Inf (24)

0%

Kalmar - Inf (23)

Falun - Lung/all (22)
Eskilstuna - Inf (18)
Goteborg - Lung/all (2)
Goteborg - Inf  (184) 1% IR

Malmé - Inf (20)

Ostergdtland - Inf  (246) +2%

J6nkdping - Inf (179) +1%
Gavle - Inf (10) +73%
Umed- Inf (66) -6%
Ostersund - Lung/all (43)

Lund - Inf (79) +7%
Trollhattan - Inf (47) -10%
Helsingborg - Inf (8) +30%
Skovde - Inf (4)
Boras - Inf (20) +2%
Kristianstad - Inf (15)

+1%

TOTALT (2416) 94%

M Diagnos registrerad M Diagnos ej registrerad

95%  92% 94% 90

2020 2019
o mg



Andel med registrerad immunglobulinbehandling

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

Férandring
2018/2020

TOTALT Barn+(20) : L 1%
Halmstad - Barn (2) 0%
Jonkoping - Barn (1) 0%
Goteborg -Barn-DSB (1) 0%
Lund - Barn (16) +6%
TOTALT Vuxen (397) : +1%
Ostergotland - Inf (38) 0%
Vasteras - Inf (12) B +10%
Orebro-Inf (12) 0%
Malmo - Inf (11) 0%
Eskilstuna - Inf (10) 0%
Halmstad - Inf (9) 0%
Trollhdttan - Inf (5) B 0%
Karlstad - Inf (8) 0%
Falun - Lung/all (9) 0%
Goteborg - Lung/all (2) 0%
Helsingborg - Inf (3) 0%
Stockholm - Inf (103) +0%
Jonkoping - Inf (32) +5%
Lund - Inf (24) +3%
Goteborg - Inf  (43)
Kalmar - Inf (15)
Umeéa- Inf (11)
Boras - Inf (7)
Lulea - Inf (9)
Uppsala - Inf (13)
Ostersund - Lung/all (13)
Gavle - Inf (5)
Skovde - Inf (3)
Totalsumma (417)

Klinik, antal patienter

+3%
+0%
-9%
0%
0%
-6%
+8%
-40%
0%
+1%

B immunglobulinbehandling M Ej behandling

92%  92% 2% 91%

2020 2019

0md




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

Andel patienter med CVID eller XLA déar senaste IgG-varde inte ar aldre an 15 manader. Vid behandlingskravande
antikroppsbrist foljs 1gG-vardet for att sdakerstalla att behandlingsdosen ar optimal.
Malvarde: hogt (CVID, XLA 95%)

Férandring
2019/2020

Klinik (Totalt antal patienter per klinik)

TOTALT Barn (20) } -18%

Lund - Barn (16) -25%
Halmstad - Barn (2) +50%

Jonkoping - Barn (1) -

Goteborg - Barn -DSB (1) | -25%

TOTALT Vuxen (397)
Kalmar - Inf (15)
Vasteras - Inf (12)
Trollhattan - Inf (5)
Stockholm - Inf (103)
Ostergétland - Inf (38)
Jonkoping - Inf (32)
Umea- Inf (11)
Helsingborg - Inf (3)
Malmo - Inf (11)
Orebro- Inf (12)
Boras - Inf (7)
Goteborg - Inf  (43)
Lund - Inf (24)
Halmstad - Inf (9)
Uppsala - Inf (13)
Ostersund - Lung/all (13)

-13%
+21%

+80%
-2%
-3%
-2%

| -33%
| -12%
-42%
-43%

-3%
-47%
-47%
-60%

-8%

Karlstad - Inf (8) 0%

Falun - Lung/all (9) | 0%
Eskilstuna - Inf (10) | -69% .

Goteborg - Lung/all (2) 0%

Gavle - Inf (5) 0%

Skovde - Inf (3) 0%

Luled - Inf (9)
Totalsumma (417)

-78%
-13%

B S-1gG <= 15 manader ~ WS-gG > 15 manader

75% 76%

| 62% I I

2020 2019
0 m o)




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

Andel patienter med behandlingskravande antikroppsbrist (férutom CVID och XLA) med IgG-varde registrerat

(nagonsin). IgG-vardet foljs for att sdkerstalla att behandlingsdosen &r optimal.
Malvarde: hogt

Klinik (Totalt antal patienter per klinik)

Férandring
2019/2020

!

(8)
(3)
(2)
Géteborg - Barn-DSB (1)
(1)
Jénképing - Barn (1)

TOTALT Barn
Lund - Barn

Stockholm - Barn - ALB/KS

Halmstad - Barn

TOTALT Vuxen (537)
Stockholm - Inf (147)
Vasterés - Inf (10)
Orebro-Inf (30)
Uppsala - Inf (6)
Karlstad - Inf (9)
Kalmar - Inf (5)
Eskilstuna - Inf (8)
Gavle - Inf (2)
Umea - Inf (36)
Ostersund - Lung/all (9)
Helsingborg - Inf (3)
Boréas - Inf (3)

Lund - Inf (52)
Ostergdtland - Inf (68)
Malmé - Inf (7)
J6nkoping - Inf  (64)
Trollhdttan - Inf (19)
Halmstad - Inf (11)
Goteborg - Inf  (15)
Luled - Inf (20)

Falun - Lung/all (13)

Totalsumma (545)

W S-1gG registerat W S-1gG ej registrerat

88%  86%

2019

80%
71%

2020 " Q n (?

-

0%
0%
0%
0%
0%
+H0%
0%
0%
0%
0%
0%
0%
0%
0%
0%

. +13%

0%

0%

+1%

+3%

0%

-1%

+33%

-3%

-42%

0%

+0%



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

Lungfunktionsmatningar har visat sig vara ett av de viktigaste matten for kontroll av sjukdomsforlopp och
behandlingseffekter. Det ar ocksa ett objektivt matt och undersékningsmetoderna ar vél standardiserade pa
olika mottagningar i Sverige. Malvarde: hogt.

Forandring
2019/2020

v
-10% 7
+1%
+4%
+17%
+60%
-17% 1
-13%

Klinik (Totalt antal patienter per klinik)

v

Jonkoping - Inf (32)

Ostergétland - Inf (38)

Stockholm - Inf (103)

Vasteras - Inf (12)

Luled - Inf (9)

Trollhattan - Inf (5)

Helsingborg - Inf (3)

Karlstad - Inf (8)

Ostersund - Lung/all (13)
Uppsala-Inf (13) -10%

Lund - Inf (24) -33% :

Boras - Inf (7)

Malmé - Inf (11) +1%

Orebro- Inf (12) +1%
Goteborg- Inf (43) 0%
Kalmar- Inf (15)
Eskilstuna - Inf (10)
Umead - Inf (11)
Falun - Lung/all (9)

Halmstad - Inf (9) -10%

0%

0%

0%

0%

0%

0%

0%

Gavie - Inf (5) 0%
Skovde - Inf (3) 0%

Goteborg - Lung/all (2) 0%

Totalsumma (417)

-1% m

B FEV1<=4ar MFEV1>4ar
41% 39% 40% 40%
2020 2019
o md
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Andel med registrering av organmanifestationer (CVID)

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

Férandring
2019/2020

v T

TOTALT Barn (12)

Klinik (Totalt antal patienter per klinik)

Lund - Barn (9)
Halmstad - Barn (2)
Jonkdping - Barn (1)
TOTALT Vuxen (370)
Stockholm - Inf (95)
Halmstad - Inf (8) +6%
Jonkoping - Inf (31)
Uppsala- Inf (12)
Helsingborg - Inf (3)

Vasteras - Inf (11) +5%

Ostergdtland - Inf (35)

0%

Trollhdttan - Inf (5)
Goteborg - Inf (40) -8% .

0%

- +5%

0%

Luled - Inf (8)

Lund - Inf (21)
Orebro-Inf (12)
Karlstad - Inf (8)
Kalmar - Inf (14) 0%
Falun - Lung/all (9) 0%
Eskilstuna - Inf (10) 0%
Goteborg - Lung/all (2) 0%
Malmé - Inf (9) 0%
Gavle - Inf (4) 0%
Umeéd - Inf (11) 0%
Skovde - Inf (3)

Ostersund - Lung/all (13) 0%

Boras - Inf (6) 0%

Totalsumma (382)

2% m

W Registrerat varde for organmanifestation M Ejregistrerat arde

39%
35%
30% 31%

2020 2019
o md




Andel som fér symtomdagbok via Hilsodagboken (CVID)

Den webbaserade symtomdagboken &r standardiserad med idag nio vanliga symtom vid immunbrist. Symtomen
anges veckovis och utgor en del av underlaget for behandlingsutvardering. Mattet galler patienter >18 ar.
Malvarde: 50% for immunglobulinbehandlade patienter. Halsodagboken ar fortfarande i implementeringsfasen
varfor ett lagre malvarde satts. Detta forvantas 6ka framover.

Klinik, (totalt antal patienter per klinik) ;g;agr}gzzg
TOTALT Ba rt (21) S Ben : v 0%
Stockholm - Barn- ALB/KS (2) 0%
Halmstad - Barn (3) 0%
Jonkoping - Barn (2) 0%
Goteborg - Barn-DSB  (2) -17% R
Lund-Barn (12) 0%
TOTALT Vuxen (909) +17%
Ostergétland - Inf (106) -1%
Jonkoping - Inf (95) -1%
Stockholm - Inf (247) +3%
Ostersund - Lung/all (18) +22%
Trollhattan - Inf (24) +3%
Visteras - Inf (22) +5%
Uppsala - Inf (16) +6%
Lund - Inf (75) -5%
Kalmar - Inf (19) -1%
Luled - Inf (27) +4%
Goteborg - Inf (55) +1%
Halmstad - Inf (20) +0%
Umea - Inf (46) +0%
Orebro - Inf (42) +0%
Falun - Lung/all (22) 0%
Eskilstuna - Inf (18) 0%
Malmo - Inf  (18) 0%
Karlstad - Inf (17) 0%
Boras - Inf (9) 0%
Helsingborg - Inf (6) 0%
Gavle - Inf (5) 0%
Goteborg - Lung/all (2) 0%

Totalsumma (930)

ﬁ +1%

B Registrerat EQ5D M Ej registrerat EQ5D
19%
17%
13%
11% I
2020 2019

mQ ud



Andel med provtagning fér CVID-lymfocytpanel (CVID)

Utokad lymfocytpopulation. Immunfenotypning av lymfocyter utfors for att identifiera CVID-patienter med risk
for utveckling av allvarliga organmanifestationer. Malvarde: hogt (95%). OBS: denna redovisning dr inte helt
korrekt dd inte alla immunologlaboratorier svarar ut analyserna pé samma sdtt vilket gér att vissa kliniker inte
kan registrera dessa vdrden. Detta kommer att korrigeras i kommande redovisningar.

Forandring

Klinik, (totalt antal patienter per klinik) 2019/2020

v v

TOTALTBarn (12) +17%
Halmstad - Barn (2) 0%
Lund-Barn (9) 0%
Jonkdping - Barn (1) 0%
TOTALT Vuxen (370) +34%
Stockholm - Inf (95) -1%
Vasteras - Inf (11) +1%
Boras - Inf (6) 0%
Jonkoping - Inf (31) +5%
Ostergétland - Inf (35) +1%
Halmstad - Inf (8) +3%
Trollhattan - Inf (5) 0%
Lund - Inf (21) +5%
Goteborg - Inf  (40) -3% :
Kalmar- Inf (14) 0%
Ostersund - Lung/all (13) 0%
Uppsala-Inf (12) 0%
Orebro - Inf (12) 0%
Umea - Inf (11) 0%
Eskilstuna - Inf (10) 0%
Falun - Lung/all (9) 0%
Malmo - Inf (9) 0%
Karlstad - Inf (8) 0%
Luled - Inf (8) 0%
Gavle-Inf (4) 0%
Helsingborg - Inf (3) 0%
Skovde - Inf (3) 0%
Goteborg - Lung/all (2) 0%
Totalsumma (382) 0%

M Registrerat varde for SvCVID-panelen M Ej registrerat varde

34% 36%
31% 31%

2020 2019
|



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

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

Klinik (Totalt antal patienter per klinik) ;gg}gg;g
v
Karlstad - Inf (8)
Stockholm - Inf (103) +5%
Jonkoping - Inf (32) +1%
Vasters - Inf (12) +17%
Helsingborg - Inf (3) 1 +67%
Trollhattan - Inf (5) -+60%
Umea - Inf (11) +9%
Ostergétland - Inf (38) +12%
Boras - Inf (7) +14%
Gavle-Inf (5) -80% 7
Malmé - Inf (11) +1%
Uppsala - Inf (13) -1%
Ostersund - Lung/all (13)
Orebro - Inf (12) +1%
Lund - Inf (24) +4%
Goteborg- Inf (43) -2%
Kalmar - Inf (15) 0%
Eskilstuna - Inf (10) 0%
Halmstad - Inf (9)
Falun - Lung/all (9) 0%
Luled - Inf (9) 0%
Skovde - Inf (3) 0%
Goteborg - Lung/all (2) i 0%

Totalsumma (417)

mﬂl%

B Utretts med HRCT M Ej utretts med HRCT

e S— 39%

32%

2020 2019



Bilaga 2: Resultatmatt — Redovisning per klinik

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

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 for alla diagnosgrupper
med immunglobulinbehandling (CVID, XLA 90%).

Foréndring
Klinik (Totalt antal patienter per klinik) 2019/2020

| }

TOTALT Barn (10) 5% ﬁ

3% .

0%

Halmstad - Barn (2)
Lund - Barn (7)
Jénkoping - Barn (1)

TOTALT Vuxen (337) L +1%

Malmé - Inf (11) +8%
Boras - Inf (6)

Gavle - Inf (1)

Ostergétland - Inf (38) +6%

Kalmar - Inf (14) +8%
Vasteras - Inf (12) -8%
Umea- Inf (10) -10%
Jonkoping - Inf (31) -6%
Géteborg - Inf (19) +9%
Orebro- Inf (12) 1%
Lund - Inf (23) -6%
Ostersund - Lung/all (9) +15%
Stockholm - Inf (100) +0%
Trollhattan - Inf (5) +47%
Halmstad - Inf (9) -12%
Karlstad - Inf (8)
Uppsala - Inf (10)
Eskilstuna - Inf (10)
Helsingborg - Inf (3)
Lulea - Inf (6)

Totalsumma (347) L +0%

W S-1gG>=6,7 mS-1gG<6,7
86%  86% g5%  87%
2020 2019

mQ nd



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

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

Férandring
Klinik (Totalt antal patienter per klinik) 2019/2020

! I

TOTALT Barn (7) -3% H

Goteborg - Barn-DSB (1) 100% 0%

Halmstad - Barn (1) 100% 0%
=% [}

Lund - Barn (3)

Stockholm - Barn - ALB/KS (2)

0%

TOTALT Vuxen (469) +11%

Goteborg - Inf (5) +25%
Boras - Inf (3)

Helsingborg - Inf (3)

Gavle - Inf (2)

Stockholm - Inf (147) 45%

Jénkoping - Inf (51) +20%
Ostergétland - Inf  (66) +3%
Umea - Inf (36) -4%
Karlstad - Inf (9) -1%
Eskilstuna- Inf (8)

Malmo - Inf (6) +12%
Orebro - Inf (30) +7%
Uppsala- Inf (6) | -17%
Trollhattan - Inf (15) +42%

Kalmar-Inf (5)
Vasteras - Inf (10) -3%
Halmstad - Inf (7) +21%
Lund - Inf (51) -4%

Ostersund - Lung/all (9) | +8%

Totalsumma (476) F +11%

W S-1gG>=6,7 W S-1gG<6,7

86%  86% 87%

2020 2019



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

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

Klinik (Totalt antal patienter per klinik) ;grlagr};ggg
I v
Luled - Inf (7) 100% 0%
Boras - Inf (2) 100% 0%
Umed - Inf (1) 100% .+100%
Goteborg - Inf (3) 0%

Lund - Inf (10)

Vasteras - Inf (9) | +9%
Stockholm - Inf (93) -4%
Jonkdping - Inf (29) -1%
Karlstad - Inf (6) -17%
Ostergétland - Inf (32) | +5%
Ostersund - Lung/all (4) | +8%
Uppsala - Inf (6) 67% -8%
Helsingborg - Inf (3) 67% | -33%
Trollhattan - Inf (3) 67% +67%
Orebro - Inf (4) 25% | +25%
Halmstad - Inf (1) -100%
Malmé - Inf (1)
Totalsumma (215) -2%

B FEV1>=70 W FEV1<70
87% 87%
| ISA% I

2020 2019

nQud



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

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

Forandrin,
Klinik (Totalt antal patienter per klinik) &

.

2019/2020

Trollhattan - Inf (6) 100%
Boras - Inf (1) 100% 100%
Goteborg - Inf (1) 100% 100%

Ostergétland - Inf (57)

Stockholm - Inf (275)

Ostersund - Lung/all (4)

Jonképing - Inf (37)

Helsingborg - Inf (3)

Karlstad - Inf (7)

Lund-Inf (2)

Vasteras - Inf (2)

Orebro - Inf (4)

Uppsala- Inf (1)

Totalsumma (401)

72%

2020

79%

25%

W FEV1>=70 W FEVI<70

80% 82%

I 69%

2019
= ud

+2%

+18%

-33%

-43%

+50%

+50%

| +25%

+1%
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Andel som ej utvecklat bronkiektasier efter faststalld immunbristdiagnos

(CVID)

Malvérde: hogt

Klinik, (totalt antal patienter per klinik)

v

TOTALT Vuxen (126 )
Helsingborg - Inf (1)
Luled - Inf (1)
Trollhattan - Inf (1)
Goteborg - Inf (7)
Halmstad - Inf (4)
Vasteras - Inf (3)
Jonkoping - Inf (13)
Ostergdtland - Inf (7)
Stockholm - Inf (84)
Uppsala- Inf (4) 25%
Lund-Inf (1)

Totalsumma (126)

M Ej utvecklat bronkiektasier efter diagnos

49%

2020

100% |

100% |

100%

86%

75%

67%

85%

57%

46%

53%
45%

2019

ong

Férandring
2019/2020

v

0%

0%

0%

0%

0%

0%

0%

W Bronkiektasier efter diagnos

+2%

+17%

+1%

+2%

+2%



Andel med <4 antibiotikakurer/ar (CVID)

Antibiotikabehovet ar ett matt pa om behandlingen har effekt. Malvarde: hogt (for CVID >80%)

For narvarande finns ej osékerhet gallande tolkning av resultaten, darfor redovisas inte nagon jamforelse med
2019, ej heller nagon jamforelse mellan kvinnor/man.

Klinik, antal patienter
TOTALT Barn (20)
Halmstad - Barn (2)

Jonkoping - Barn (1)
Goteborg - Barn-DSB (1)
Lund-Barn (16)
TOTALT Vuxen (397)
Ostergétland - Inf (38)
Vasteras - Inf (12)
Orebro - Inf (12)
Malmo - Inf (11)
Eskilstuna - Inf (10)
Halmstad - Inf (9)
Trollhattan - Inf (5)
Karlstad - Inf (8)

Falun - Lung/all (9)
Goteborg - Lung/all (2)
Helsingborg - Inf (3)
Stockholm - Inf (103)
Jonkdping - Inf (32)
Lund - Inf (24)
Goteborg - Inf (43)
Kalmar - Inf (15)
Umea - Inf (11)
Borés - Inf (7)

Luled - Inf (9)
Uppsala - Inf (13)
Ostersund - Lung/all (13)
Gavile - Inf (5)
Skovde - Inf (3)

Totalsumma (417) m

M <4 kurer W >=4 kurer Osakra

Andel med EQ5D-vas >60

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

Redovisas inte klinikvis pa grund av for fa registreringar. FOr ovrigt resultat se sidan 15.
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Bilaga 3 Certifieringsnivaer: Uppfyllelse av kriterier

Certifieringsniva 3

Kriterium

Kommentar

1. Registret ar testat, fardigutvecklat och
driftsatt med mojlighet till
registrering/datainsamling.

2. Méngden registreringar i registret ar
tillracklig for att verifiera funktionalitet,
gora preliminara analyser, testa indikatorer
och for att utveckla registret vidare.

3. Erbjuder basal aterkoppling av on-line
data till anvéndare.

4. Redovisning av pagaende arbete med
utveckling av funktioner for utdata till
deltagande enheter samt 6ppen redovisning
av resultat.

5. Registret ar utformat enligt nationella
standarder.

6. Redovisning av plan for hur data ska
valideras.

7. Registrets design och logiska system
underlattar hog datakvalitet.

8. Beskrivning av hur registret ska
samarbeta med patient/brukarféreningar.

9. Arsrapport bifogas for foregaende
kalenderar.

10. Korrekt variabellista finns hos
Socialstyrelsens Registerservice.

11. Redovisning av plan for hur registret
inom max fyra ar ska uppfylla kriterierna for
certifieringsniva 2.

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.

Varje klinik kan i realtid folja sin statistik i "Kvalitetsmodulen" samt i frageformularet

P4 pidcare.se redovisas utveckling pdgaende och planerad utveckling av registret.

For ndrvarande ICD-10, KV/f\, ATC.

Se dokument "Valideringsplan v 1.0". Validering sker nu i form av:

o Logiska kontroller vid inmatning for vissa variabler: obligatoriska félt, variabeln &r
ifylld med ratt format (t ex datum, och decimaltal), det inmatade vérdet ligger
inom bestamda grénser (vissa lab-varden), for diagnos och behandling maste
slutdatum infalla efter startdatum m m.

o Manuell sokning av orimliga varden som ej fangas upp automatiskt

o Manuell kvalitetskontroll infér datauttag

- Plan finns for att validera mot kélldata pa nagra kliniker per ar

- Plan finns att validera mot externa data dvs mot Socialstyrelsens register och
specialbestéllda utdrag fran Registerservice vid Socialstyrelsen.

Se ovan, t ex logiska kontroller.

Hjalptexter finns for vissa variabler

Se Certifieringsniva 2, punkt 7.
Arsrapport skrivs varje ar. Redovisas till SKR och publiceras pa hemsidan pidcare.se
Ja, finns pa pidcare.se

Se Niva 2
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Certifieringsniva 2

Kriterium

Kommentar

1. Tackningsgrad och anslutningsgrad ar
hogre an 60 procent

2. Online-aterkoppling av relevant
information som kan stédja och bidra till
forbattringsarbete hos registrets
anvandare.

3. Oppen redovisning av indikatorer hos
identifierbara enheter (pa registrets
hemsida, i arsrapporten och genom andra
ldmpliga kanaler).

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

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

6. Om relevant — 6ppen och tillgénglig
redovisning av patientrapporterade matt.

7. Etablerad samverkan med
patient/brukarféreningar.

8. Aktivt systematiskt arbete for att sakra
datakvaliteten.

9. Registret anvands aktivt for forskning.

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

Ja

For de diagnoser som ingar i tackningsgradsberakningen (CVID, XLA, SCID):
Sammanlagt 86%

Anslutningsgrad 92%. Alla universitetskliniker &r anslutna och registrerar patienter-

Aterkoppling till kliniken sker i realtid i form kvalitetsmodulens sammanstaliningar om
hur vissa kriterier i riktlinjerna kring utredning och behandling uppnatts. Kvalitetsdata
kan foljas 6ver tid. Detta ger mojlighet att identifiera forbattringsomraden och bedriva
kvalitetsarbeten lokalt samt folja upp resultatet av eventuella insatser. Kliniken kan dven
via sokverktyget ta fram resultat for alla variabler ned pa individniva.

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

Kontakt har dven tagits med "Varden i siffror". Berdknas klart under hosten 2021.

De process- och resultatmatt som PIDcare redovisar varierar endast marginellt 6ver 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 lokala forbattringar ar t ex kontroll av lungfunktion minst vart 4:e ar hos
patienter med CVID. Har har Stockholm (Infektionskliniken) 6kat andelen som
kontrolleras fran 58 till 70% och Ostergétland (Infektionskliniken) fran 64 till 71% pa tva
ar. Registret har bidragit med att tydliggora vad som ingar i riktlinjerna for utredning av
patientgruppen samt hur val klinikerna foljer dessa.

PIDcare:s nya diagnosmodul som implementerades under 2021 gor att diagnostiken blir
sakrare da den &r anpassad till internationell standard med kriterier for de enskilda
diagnoserna med tillhérande diagnoskoder.

Ett resultat som forbattrats patagligt under 2020 &r antalet antibiotikakurer som
forskrivits per patient. Antalet har minskat kraftigt och detta beror naturligtvis pa Covid-
19 som medfort att patienter med primar immunbrist isolerat sig och att den allménna
infektionsbordan i samhallet har minskat. 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. Matten kommer att revideras i takt med att
nya diagnosiska och terapeutiska metoder tillkommer. T ex kan PIDcare kartlagga hur
genetisk diagnostik anvands (tillgdngen till detta varierar sannolikt stort vilket) samt
kartlagga hur 6vrig “precisionsmedicin” anvands éver landet for diagnostik och
behandling av immunbristsjukdomar.

| de fall dar det ar mojligt (tillrackligt antal registreringar). Galler t ex EQSD. Redovisas i
arsrapporten.

Samarbete med Primar Immunbrist Organisationen, PIO, t ex:

e Patientmedverkan i styrgruppen, tva ledamoter.

e Spridning av information/féreldsningar om PIDcare och Hélsodagboken, t ex via P1O:s
hemsida, medlemstidning samt vid medlemsmaten, podcasten ”Sa sjukt”.

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

Systematiskt arbete:

e Tackningsgradsundersokningar for att mata och sékra 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 harmonisera lab-svarar fran olika klin immunologi-lab i landet
for att mojliggora registrering i PIDcare.

Datauttag har begéarts och godkants. Flera pagaende studier.
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Certifieringsniva 2, fortsattning

Kriterium

Kommentar

10. Registret kopplar till relevanta
evidensbaserade riktlinjer och deltar i
eventuellt riktlinjearbete och uppféljning
av riktlinjer.

Ja

PIDcare kopplar till de riktlinjer som SLIPI (Sveriges lakares intresseforening for primara
immunbrister) har utvecklat for utredning, behandling och uppféljning av PID-patienter.
Flera i styrgruppen deltar i SLIPI:s arbetsgrupp for riktlinjer. Detsamma galler for
omvardnadsriktlinjerna utarbetade av SISSI (Sveriges immunbristsjukskoterskors
intresseforening).

Den nya diagnosmodulen ar anpassad till de nationella riktlinjerna samt till internationell
standard vilket innebér att alla kdnda immunbristsjukdomar kan registreras (for
narvarande >400).

Certifieringsniva 1

Kriterium

Upp-

Kommentar

1. Tackningsgrad och anslutningsgrad ska
vara hogre an 85 procent

fylls

Delvis

Uppfylls for CVID och XLA. Borde dven inom kort kunna uppfyllas for SCID

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

Ja

P& gang under host 2021

3. Sarskild information om registret och
dess resultat finns publikt publicerade pa
internet for patienter att ta del av och
forsta.

Ja

Information till patienter finns pa pidcare.se

4. Redovisning av nationellt forbattrade
medicinska resultat tillsammans med en
beskrivning av hur registret anses ha
bidragit till dessa.

Ja

Redovisas i Registerprofilen. Exempel:

e Forbattrad diagnossattning
o |dentifiering av patientgrupper med sarskilda utrednings-/behandlingsbehov.

5. Registret anvands aktivt for forskning
och innovation. Forskningsprojekt
baserade pa registerdata har erhallit
forskningsfinansiering i nationell eller
internationell konkurrens eller publicerats
i internationellt peer reviewed-
vetenskaplig tidskrift.

Ja

Flera studier pagar

6. Registret anvands aktivt av deltagande
enheter och kan redovisa detta genom till
exempel anvdndarundersokningar hos
verksamheterna.

Ja

Varje ar genomfors en tackningsgradsundersokning i form av en enkat som skickas till
de kliniker som registrerar i PIDcare dar dven kompletterande fragor om hur registret
anvands ska inga.

7. Registret har validerat sin datakvalitet
samt gjort adekvata bortfallsanalyser.

Delvis

Enlig valideringsplanen

8. Redovisning av plan for anslutning av
registret till Vetenskapsradets verktyg for
att soka och matcha registerinformation
pa metadataniva, RUT.

Nej

Plan for detta ska sattas upp nar certifieringsniva 2 uppnatts.

9. Registret har rutiner for att dela med sig
av data i utbildningssyfte.

Delvis
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