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PIDcare.se
Ny hemsida:

• Gemensam hemside-plattform för register 
som tillhör CPUA Region Jönköping

• Anpassad till EU:s tillgänglighetsdirektiv

• Innehållet uppdaterat och omstrukturerat
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56 deltagande kliniker

Vuxenklinik + barnklinik

Vuxenklinik

Barnklinik
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Kvalitetsmått

Resultatmått

Processmått Speglar de aktiviteter som genomförs och hur de genomförs, 
det vill säga kvaliteten i utförandet.

Exempel: Andel patienter som provtagits med S-IgG.

Speglar olika typer av resultat kopplade till någon form av mål eller 
önskvärd riktning av utfallet för den aktuella målgruppen.

Exempel: Andel personer med CVID som har tillfredsställande IgG-
värden.
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Processmått
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Resultatmått
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Antal nyregisterade patienter per år. Totalt 3317
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Bakterieodlingar (sputum/NPH)
CVID och XLA
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Bakterieodlingar (sputum/NPH)
Övriga diagnoser
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Antibiotikakurer – Alla diagnoser

Antal insatta antibiotikakurer per 
patient

Antal insatta antibiotikaprofylaxkurer
per patient
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Tidigare diagnoser i PIDcare
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• DOCK-8 brist 
• 22q11 deletionssyndrom
• Ataxia telangiectasia
• Wiscott-Aldrichs syndrom
• Activated PI3K-δ- defect (PASLI)
• CVID 
• IgA-brist 
• IgA- och IgG-subklassbrist *
• IgG subklassbrist *
• Specifik antikroppsbrist *
• Transient hypogammaglobulinemia

of infancy THI 
• XLA 
• APECED 
• Chediak-Higashis syndrom 
• Griscellis syndrom typ 2 
• Shwachmans syndrom 
• WHIM
• Kronisk mukokutan candidiasis med 

STAT1 mutation 
• Hyper-IgE-Syndromet 
• Kombinerade immundefekter (CID) 
• SCID*
• ALPS 

• Familjär hemofagocyterande lymfhistiocytos, FHL 
• XLP1/2 
• Hereditär agranulocytos/Svår medfödd neutropeni
• Kronisk granulomatös sjukdom (CGD) 
• Immundefekt med ökad känslighet för mykobakterier
• IRAK4/MyD88/NEMO/IkappaBalfabrist
• Autoinflammatorisk sjukdom *
• Autoinflammatorisk sjukdom, ospecificerad 
• HAE/AAE/ACEiAE *
• Komplementdefekt, andra specificerade*
• Autosomal agammaglobulinemi
• Hyper-IgM-syndromet (utom CD40L- och CD40 defect) 

*
• Sekundär immunbrist 
• Syndrom med autoimmunitet (specificeras i text) *
• X-kromosombundet hyper-IgM-syndrom (CD40L-defekt) 

och AR hyper-IgM med CD40 defekt 
• Ökad infektionsbenägenhet
• IgG sänkning Immunbristutredning
• Neutropeni ospecifik 
• Övrigt (med specifikation i text) *
• + CHH och GATA2 def i finska PIDCare



Anpassning av PIDcares diagnoslista till IUIS 
klassifikationen
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IUIS Major Categories and Subtables
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Immunodeficiencies
affecting cellular and 

humoral immunity

1 T-B+SCID

2 T-B-SCID

3 Less profound
CID

CID with
syndromic 
features

1 With
Thrombocytopenia

2 DNA repair defects

3 Thymic defects

4 Immunoosseus
dysplasia

5 HIES

6
Errors of B12/folate

metabolism  

7 Anhidrotic ED

8 Calcium channel def

Antibody 
deficiencies

1 Agammaglobulinemi
(XLA)

2 CVID phenotype

3 Reduced IgG/A w 
normal B cells

4 Isotype, light chain, 
functional def w 

normal B cells

Immune 
dysregulation

1 FHL

2 FHL + 
hypopigmentering

3 T reg def

4 Autoimmiunity
(APS1)

5 W colitis

6 ALPS

7 Susceptability to EBV 
+ lymphoproliferation

Phagocyte 
defects

1 Congenital
neutropenia

2 Defects of motility

3 Defects of
respiratory burst

4 Other non lymphotid

Def in intrinsic
and innate
immunity

1 MSMD

2 Epidermodysplasia
verucciformis

3 Predisposition to
viral

4 Herpes encefalitis

5 Predisposition to
ssystemic fungal

6 CMCC

7 TLR signalling def
with bacterial

infections

8 Other IEI outside
hematopoetic tissues

9 Other IEI of
leucocytes

Auto 
inflammatory

disorders

1 Type 1 IFN-opathies

2 Defects affecting
inflammasome

3 Non Inflammasome
related

Complement
deficiencies

Bonemarrow
failure

1 Fanconi anemia

2 Dyskeratoisis
congenita
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Phenocopies of IEI

1. Associated with
somatic mutations

2. Associated with
autoantibodies

Secondary
immunodeficiencies

Drugs

Hematological
Malignancy

Transplantation

Increased loss of
immunoglobulins or 

lymphocytes

Thymectomy

No specific PID 
diagnosis

Ongoing
immunodeficiency

work-up

Increasesd susceptibility
to infections, 

unremarkable work-up

10. 11. 12.

Categories created for PIDCare
IUIS Major Categories

and Subtables



Diagnosmodulen
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Välkommen
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Demonstration – frågor – synpunkter

Tider:
Torsdag: fikapausen 10.15-10.45
Torsdag: fikapausen 14.50-15.20
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