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Arlig uppfélining av nationell
hégspecialiserad vard

Lagen for en ny beslutsprocess for den hogspecialiserade varden gick igenom
den 1 juli 2018. Syftet med nationell hogspecialiserad vérd &r att koncentrera
avancerad hélso- och sjukvard till upp till fem enheter 1 landet for att hoja
den medicinska kompetensen, stirka patientsiakerheten och dka
effektiviteten.

Som en del i Socialstyrelsens arbete med nationell hogspecialiserad vard
ingar arlig uppfoljning av de nationella enheter som har tillstand att bedriva
nationell hogspecialiserad vird. Enligt forarbetena till den nya lagen ska ett
litet antal (5—10) indikatorer och bakgrundsmatt foljas upp for varje
vardomrade. Uppfoljningsmétten ska grunda sig i den egenkontroll som de
nationella vardenheterna utfor och foretradesvis tas fran kvalitetsregister eller
patientadministrativa system. Uppfoljningsmatten visualiseras sedan pa
Socialstyrelsens webbplats.

Uppfoljningsmatten inom arlig uppfoljning av nationell hdgspecialiserad
vard faller inom kategorierna bakgrundsmatt, tillgdnglighetsmatt,
resultatmatt, patientrapporterade matt och overrapporteringsmatt. I detta
dokument redovisas uppfoljningsmatt for tillstindsomrdde Medfodda
immunologiska sjukdomar.

Bakgrundsmatt

Bakgrundsmaétt ger en bild av antal patienter och antal behandlingar inom
nationell hogspecialiserad vard, &lder och kon pd patienterna, samt var
patienterna kommer ifrén. De kan ocksa visa vardtid eller hur svart sjuka
patienterna dr. Data samlas in drligen for att kunna f6lja utveckling,
remitteringsmonster och patientférdelning inom nationell hogspecialiserad
vérd. Till skillnad frén 6vriga uppfoljningsmatt finns det ingen onskvérd
riktning pa bakgrundsmatten. I den arliga uppfoljningen av NHV utarbetas
1-5 bakgrundsmaétt per tillstindsomréde.

Tilgénglighetsmatt

Tillgdnglighetsmatt &r uppfoljningsmatt som visar tillgénglighet till den
nationellt hogspecialiserade varden. Exempel pa tillgdnglighetsmatt kan vara
hur stor andel av remitterade patienter som fér ett besok vid en nationell
vardenhet inom rekommenderad tid, eller hur lang tid en patient far vénta pa
behandling. Det kan ocksa handla om i vilken méan en nationell vardenhet
maste remittera patienter till annan nationell vardenhet. Tillgdnglighetsmatt
har en 0nskvird riktning som vardenheterna ska arbeta mot, till exempel att
en sd hog andel av patienterna som mojligt behandlats inom rekommenderad
tid. Dessa matt beror pd en rad faktorer som vardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuk patienten dr ndr hen remitteras, tillgang till
organ fOr transplantation eller att patienten vill skjuta upp behandlingen.



Resultaten behover tolkas med det i atanke. 1-2 tillgénglighetsmaétt utarbetas
per tillstindsomrade.

Resultatmdtt

Resultatmatt visar hur det gér for patienterna, s& som exempelvis dverlevnad,
aterinlaggning eller komplikationer efter ett ingrepp. Likt tillgédnglighetsmatt
har resultatmétten en onskvird riktning som vérdenheterna ska arbeta mot.
Dessa resultat beror pé en rad faktorer som véardgivaren ibland inte kan
paverka, till exempel hur sjuka patienterna ar vid remittering. Resultaten
behover tolkas med det i atanke. Det kan vara svart att ta fram nagra fa
overgripande resultatméatt som speglar vard for samtliga patienter inom
definitionen. Matten kan dérfor aldrig ersitta vardenheternas egna kvalitets-
uppfoljningar och resultat fran eventuella kvalitetsregister. 1-3 resultatmatt
utarbetas per tillstindsomrade.

Patientrapporterade matt

Patientrapporterade matt syftar till att 6ka patientdelaktigheten inom varden.
PROM (Patient Reported Outcome Measures) dr matt som visar hur
patienterna sjdlva skattar sin sjukdom och hilsa efter viss vird, medan
PREM (Patient Reported Experience Measures) dr matt som méter patientens
upplevelse av och tillfredsstéllelse med varden. Patientrapporterade utfall dr
viktiga eftersom de ger ett patientperspektiv pa varden, som inte alltid fingas
av kliniska matt. Aven om kliniska utfall som sjuklighet och dédlighet ir
viktiga for patienterna s visar de inte hur patienterna mar eller vad de vill ha
ut av en behandling. Patientrapporterade matt har en 6nskvérd riktning som
vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett patientrapporterat matt utarbetas per
tillstdindsomrade.

Overrapporteringsmdtt

Dessa uppfoljningsmatt syftar till att forbéttra vardkedjan for patienter som
vérdas inom nationell hogspecialiserad vard, sdkerstélla en trygg dvergéng
till varden i patientens hemregion och dka patientsédkerheten. De kan ocksa
framja samverkan mellan tillstdndsinnehavare och remittent, exempelvis
genom att visa om tillstindsinnehavarna aterrapporterar patienten till
hemortsldkare eller remitterande sjukhus, och i s fall hur. Ett annat exempel
ar att visa andelen patienter som far en individuell vardplan vid utskrivning.
Matten har en 6nskvird riktning som vardenheterna ska arbeta mot. Minst ett
Overrapporteringsmatt utarbetas per tillstindsomrade.



Forteckning Over uppfoljiningsmatt

Tabellen nedan visar samtliga uppfoljningsmatt for arlig uppfoljning av
nationell hogspecialiserad vird (NHV) inom tillstindsomrade Medfodda
immunologiska sjukdomar. Den vard som ingéar i NHV-definitionen
redovisas i bilaga 1.

Tabell 1. Uppféljningsmatt for tillstandsomradet

ID Namn Kategori

Bla Antal patienter som &r barn Bakgrundsmatt

Bib Antal patienter som ar vuxna Bakgrundsmatt

B2 ?Cr:wlthJI larm fran nyféddhetsscreening avseende Bakgrundsmdtt

B3a Antal stamcellstransplantationer Bakgrundsmatt

B3b Antal behandlingar med ATMP Bakgrundsmatt

T1 Tid fill férsta beddmning Tilganglighetsmatt

RI1 Alder vid stamcelistransplantation Resultatmdtt

R2 Antikroppsnivéer hos patienter med XLA Resultatmdtt

P1 Patientrapporterad information — utvecklingsmdtt  Patientrapporterat matt

Ol Overrapportering till remittent Overrapporteringsmdatt
Inrapportering

Data for uppfoljningsmatten som beskrivs i detta dokument rapporteras in i
aggregerad form av NHV-enheterna, och detta sker arligen under mars
ménad. Inrapporteringen avser det foregdende rets resultat, vilket ocksé ar
det som visas ut p4 myndighetens webbplats. KVA-tilliggskoden for detta
tillstdindsomrade &r ZV662, och anvinds vid registrering av vard inom NHV-
definitionen.

Mitperioden (behandlingséret eller det ar en patient besokt NHV-enheten) ér
det ar som uppfoljningsmattet redovisas for. I detta dokument kommer
métperioden vara det foregdende aret vid inrapportering, exempelvis
rapporteras data i mars 2025 for patienter som vardats vid NHV-enheten
under hela 2024. I vissa fall behdver patienterna foljas upp under en lédngre
tid och métperioden for dessa matt kan da stricka sig ldngre tillbaka i tiden.

Visualisering p& Socialstyrelsens webbplats

P& myndighetens webbplats' redovisas inrapporterade data dels for hela riket,
dels per NHV-enhet.

Den information om uppfoljningsmatten som visas ut i anslutning till
resultatdiagrammen pa webbsidan for arlig uppfoljning av NHV &r markerad
med en asterisk (*) i tabellerna i detta dokument.

! https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/arlig-
uppfoljning/
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Uppfoljningsmdatt for Medfddda
Immunologiska sjukdomar

Bakgrundsmatt 1a

B1a - Antal patienter som dr barn

Matt* Antal unika barnpatienter som fatt en klinisk beddémning av NHV-enhet
inom definitionen.

Mdatenhet Antal patienter

Syfte* Aft f& en bild av antalet patienter inom definitionen.
Att kunna félja utveckling, remitteringsmonster och patientférdelning
inom nationell hégspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakdlla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrénsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter som &r barn och som beddémts av NHV-enhet
inom NHV-definitionen under behandlingséret (&ret innan
inrapporteringsdret).

Med beddmning avses samfiliga kliniska beddmningar som gérs av
NHV-enhet, oavsett om beddmningen gors vid ett vardbesok eller ej.
Besdk kan innefatta bdade digitalt vardmote (video/telefon) eller fysiskt
besok.

En patient som tidigare varit p& NHV-enheten (innan tillstdndet trader i
kraft) som kommer till NHV-enheten efter 1 januari 2026 kommer klassas
som ett &terbesdk.

Definition av varden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal patienter som &r barn samt
férdelningar enligt nedan.

Férdelningar
For mattet rapporteras antal (unika) patienter som ér barn, totalt, samt
fordelat p& hemregion (enligt folkbokféring), ej folkbokférda i Sverige,
juridiskt kon samt fordelat pa:

1. Klinisk beddmning utan besdk

2. Nybesok pd NHV-enheten (digitalt/fysiskt besok)

3. Uppfdlining/aterbesdk (digitalt/fysiskt besdk)

Kommentar

Barn (0-17 ar)
IV662 ar den specifika KVA-koden for registrering av vard inom NHV-
definitionen.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta gdngen i mars &r 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2026. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende Ar.

MEDFODDA IMMUNOLOGISKA SJUKDOMAR
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Bakgrundsmatt 1b

B1b - Antal patienter som dr vuxna

Matt* Antal unika vuxna patienter som fatt en klinisk beddémning av NHV-
enhet inom definitionen.

Matenhet Antal patienter

Syfte* Att f& en bild av antalet patienter inom definitionen.
Att kunna folja utveckling, remitteringsmonster och patientférdelning
inom nationell hdgspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter som &r vuxna och som beddmts av NHV-
enhet inom NHV-definitionen under behandlingsd@ret (&ret innan
inrapporteringsdret).

Med beddmning avses samtliga kliniska beddmningar som gors av
NHV-enhet, oavsett om beddmningen gérs vid ett vardbesok eller ej.
Besdk kan innefatta bdde digitalt vardmote (video/telefon) eller fysiskt
besok.

Forsta besdk inom vuxenvard raknas ocksé som nybesok (Gven om
patienten tidigare besdkt NHV-enhet som barn).

En patient som tidigare varit p& NHV-enheten (innan tillstdndet trader i
kraft) som kommer till NHV-enheten efter 1 januari 2026 kommer klassas
som ett &terbesdk.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

For mattet redovisas totalt antal patienter som &r barn samt
férdelningar enligt nedan.

Férdelningar
For mattet rapporteras antal (unika) patienter som &r barn, totalt, samt
fordelat p& hemregion (enligt folkbokforing), ej folkbokférda i Sverige,
juridiskt kén samt fordelat pa:

1. Klinisk beddmning utan besdk

2. Nybesdk p&d NHV-enheten (digitalt/fysiskt besdk)

3. Uppfdlining/aterbesdk (digitalt/fysiskt besdk)

Kommentar

Vuxna (=18 ar)
IV662 ar den specifika KVA-koden for registrering av vard inom NHV-
definitionen.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2026. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende Ar.
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Bakgrundsmaditt 2

B2 - Antal larm fran nyféddhetsscreening avseende SCID

Matt* Antal mottagna larm frdn nyféddhetsscreening avseende SCID som
handlagts p& NHV-enhet.

Matenhet Antal patienter

Syfte* Att f& en bild av varden inom definitionen och ge en bild av antalet
inkomna larm frén nyféddhetsscreening. Ett f&tal patienter av de som
faller ut i screeningen har SCID.
Att kunna folja utveckling och patientférdelning inom nationell
hégspecialiserad vard.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga unika patienter som fallit ut i nyféddhetsscreening avseende
SCID under behandlingséret (&ret innan inrapporteringséret) och som
handlagts av NHV-enhet.

Vid inrapportering anges totalt antal patienter.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 januari tom. 31 december
2026. Dérefter inrapporteras uppgifter érligen i mars fér patienter som
handlagts under féreg&ende ar.
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Bakgrundsmatt 3a

B3a - Antal stamcellstransplantationer

Matt* Antal stamcellstransplantationer inom definitionen p& NHV-enhet.
Mdatenhet Antal behandlingar
Syfte* Att f& en bild av varden inom definitionen. Att kunna félja utvecklingen
och patientférdelningen inom nationell hégspecialiserad vard.
Att folja antal stamcellstransplantationer som dr tillstdndspliktigt vard.
Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt

Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga behandlingar med stamcellstransplantationer p& NHV-enhet
under behandlingsdret (&ret innan inrapporteringsaret) totalt samt
fordelat pd barn och vuxna.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Férdelningar
Barn/vuxna

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 januari tom. 31 december
2026. Dérefter inrapporteras uppgifter rligen i mars fér patienter som
behandlats under féregdende ar.
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Bakgrundsmatt 3b

B3b - Antal behandlingar med ATMP

Matt* Antal behandlingar, eller beslut om behandling, med ATMP p& NHV-
enhet.

Matenhet Antal behandlingar

Syfte* Att f& en bild av varden inom definitionen. Att kunna félja utvecklingen
och patientférdelningen inom nationell hbgspecialiserad vard.
Att f& en bild av antal behandlingar med ATMP.

Kategori Bakgrundsmatt

Typ av matt Nyckeltal

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population
Samtliga patienter som behandlats med ATMP under behandlingséret
(&ret innan inrapporteringsdret).

For mattet rapporteras antal behandlingar som utférts pd NHV-enhet,
eller antal beslut om behandling med ATMP i de fall som behandling
skett i utlandet (rapporteras av den NHV-enhet som tar beslut om
behandlingen).

For mattet redovisas totalt antal behandlingar samt fordelat pd barn
och vuxna.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Férdelningar
Barn/vuxna

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillsténdet frén 1 januari tom. 31 december
2026. Dérefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
behandlats under féregdende ér.
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Tillg&nglighetsmatt 1

T1 - Tid till forsta bedémning

Matt* Tid frdn accepterad remiss till forsta kliniska beddmning av NHV-enhet.

Matenhet Tid i antal dagar

Syfte* Att sékerstalla att patienter far vard i tid. Att félja utveckling av vantetid
fill bedémning.

Riktning* Ett I&gt varde ar att féredra

Kategori Tilganglighetsmdtt

Typ av matt Processmatt

Datakalla* Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Det finns faktorer som kan pd&verka tiden som inte NHV-enheten helt
rdder Gver, il exempel patientvald véntan.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga nya patienter som remitterats fér beddmning for vérd inom
definitionen av NHV-enhet under behandlingsdret (aret innan
inrapporteringsd@ret). Mattets population dr samma population som for
punkt 1 och 2 i matt Bla (barn) respektive B1b (vuxna).

Remisser som efterfrédgar en beddémning av patienter inom NHV-
definitionen inkluderas i mattet. Remisser géllande uppfélining eller
Aterbesodk (punkt 31 matt B1) eller remisser som &r felskickade, saknar
information fér att kunna bedémas eller avser frégestaliningar om t. ex.
regional vard exkluderas ur mattet.

Mattet berdknas som datum fér férsta beddmning av NHV-enhet minus
datum fér accepterad/godk&nd registrerad remiss. Resultatet
rapporteras férdelat p& barn och vuxna.

Matenheten &r tid i antal dagar (rapporterat som medelvérde och
standardavvikelse, 10:e percentil, median, 90:e percentil). Vid
inrapportering anges ocksd totalantalet (N) patienter data ér
baserade pa.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.

Férdelningar
Barn/vuxna

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta géngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillst&ndet frén 1 januari tom. 31 december
2026. Dérefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar.
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ResultatmAtt 1

R1 - Alder vid stamcellstransplantation

Matt Alder vid stamcelistransplantation fér SCID-patienter som identifierats
via nyféddhetsscreening.

Métenhet Alder i antal dagar

Syfte* Mattet avser att visa pd resultatet av den vérd som ges inom
definitionen.
Att folja tid fill stamcellstransplantation. Tidig fransplantation, inom 3
mdnaders (90 dagars) dlder, ar viktig for dverlevnad.

Rikining* Ett I&gt varde ar att féredra

Kategori Resultatmdtt

Typ av matt

Resultatmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Endast de som deltar i nyféddhetsscreening kan ingd i mattet.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter som identifierats vid nyféddhetsscreeningen och
som behandlats med stamcellstransplantation fér SCID vid NHV-
enheten under behandlingsdren (de fem féregdende dren innan
inrapporteringsdret).

Mattet berdknas genom datum fér stamcellstransplantation minus
fédelsedatum.

Matenheten &r antal dagar (rapporterat som medelvarde och
standardavvikelse, 10:e percentil, median, 90:e percentil). Vid
inrapportering anges ocksd totalantalet (N) patienter data ér
baserade pa.

Definition av véarden som ingdr i tillstGndsomrédet redovisas i bilaga 1.

Kommentar

Eftersom antalet stamcellstransplantationer d@r &gt rapporteras data fér
en femarsperiod.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2031
for patienter inom NHV-tillstdndet frén 1 januari 2026 tom. 31 december
2030 (5-Arsperiod). Darefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for
patienter som behandlats under féregdende femdarsperiod.
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Resultatmatt 2

R2 - Antikroppsnivder hos patienter med XLA

Matt* Andel vuxna patienter med diagnosen X-linked agammaglobulinemia
(XLA) som har en antikroppsnivé éver referensvérdet.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Mattet visar pé resultat av varden pd NHV-enhet hos en viktig
diagnosgrupp i vuxenpopulationen. X-linked agammaglobulinemia
(XLA), ar en allvarlig immunibristsjukdom dér immunglobulinnivéerna ar
viktiga fér patientens valmdende.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra.

Kategori Resultatmatt

Typ av matt Resultatmdtt

Datakalla* Patientadministrativa system, PIDcare pd sikt

Felkdllor och
begrdnsningar*

Vissa patienter kan md& bra pd vérden strax under 10 g/L, s&
mdluppfyllelse for detta mdtt behdver inte vara 100 procent.

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga vuxna patienter med diagnosen XLA, som stér pd livsidng
substitutionsbehandling med immunglobulin, och som varit p& kontroll
eller uppfdlining (digitalt/fysiskt besok) vid NHV-enhet under dret fére
inrapporteringsdret.

For patienter med XLA registrerar NHV-enheten IgG-vérden och
rapporterar andelen patienter som ligger dver den nedre grénsen for
referensomradet fér IgG. For XLA-patienter Ar NHV-enheternas riktvérde
10 g/L.

Tdljare:
Antal patienter, enligt némnaren, som har ett IgG-varde &éver 10 g/L.

N&mnare:

Samtliga vuxna XLA-patienter, som stdr pd livsi&ng
substitutionsbehandling med immunglobulin, och som varit pd
konftroll/uppfdlining vid NHV-enhet under dret fére inrapporteringséret.

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta gdngen i mars ér 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2026. Dérefter inrapporteras uppgifter &rligen i mars for patienter under
foregdende &r (1 januari-31 december).
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Patientrapporterat matt 1 — utvecklingsmadtt

P1 - Patientrapporterad information

Matt* Andel patienter som upplevt att de fatt tillréicklig information om sin vérd.
Mdatenhet Andel i procent

Syfte* Aft félja upp patientens upplevelse av information om varden.

Riktning* Ett hogt varde ar att féredra.

Kategori Patientrapporterat matt

Typ av matt Resultatmdtt — utvecklingsmatt

Datakdlla* Lokal patientenkat

Felkdllor och
begrdnsningar*

Patienter med funktionsnedsdttning eller annat modersmal &n svenska
kan ha svarigheter att besvara enkdten.

Teknisk beskrivning*

Mdattets population

Samtliga patienter som varit p& nybesdék p& NHV-enhet under
behandlingsdret (Aret innan inrapporteringsdret). Nybesok kan innefatta
digitalt vérdmote (video/telefon) och fysiskt besdk. Forsta besék inom
vuxenvard rdknas ocksd som nybesdk (Gven om patienten tidigare
besokt NHV-enhet som barn). Population &r samma som fér punkt 2 i matt
Bla (barn) respektive Blb (vuxna).

Efter klinisk beddmning (fysisk eller digital) av NHV-enhet skickas en PREM-
enkdt ut till vuxna patienter/narstdende. [Specificera ndr enké&ten skickas
ut.]

Observera att enkadten (frdgor och svarsalternativ) skiljer sig &t beroende
pd& om det dr ett barn, en vuxen patient eller en vérdnadshavare som
besvarar enkdten

Nd&r vardnadshavare svarar pd& enkéten tillfrdgas de féljande:

"Fick du tilliéicklig information om barnets sjukdom och varde”

Nd&r patienter som @r barn (13-17 ar) svarar sjélva pd& enkdten tillfrdgas de
féljande: "Var vdardpersonalen bra pd att férklara saker fér dig?2”
Respondenterna fér vdlja ett alternativ enligt nedan:

a) Aldrig
b) Sdllan
c) Ibland
d) Ofta
e) Allfid

Det finns Aven eft svarsalternativ for Ej aktuellt/Ingen uppfattning eller Vet
inte.

Nd&r vuxna patienter svarar pd enkaten finns féljande fréga:
"Fick du tilliécklig information om din vard och behandling?”
Respondenterna fér valja ett alternativ enligt nedan:

a) Nej, inte alls

b) Nej, knappast

c) Ivissman

d) Ja,istort sett

e) Ja helt och héllet
Det finns &ven ett svarsalternativ fér Ingen &sikt.

Tdljare: Antal, enligt ndmnaren, som har angett svarsalternativen "Ofta”,
"Alltid”, "Ja, i stort sett” eller "Ja, helt och héllet” pd respektive frdga
ovan.

N&mnare: Samtliga patienter, eller narstdende till patienter, som beddmts
vid NHV-enhet och som har besvarat enkéten under éret fére
inrapporteringsdret.
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Férdelningar
Vuxna, barn

Utéver ovan rapporterar éven NHV-enheterna andel patienter som
besvarat enkaten:

-svarsfrekvens (antal patienter som besvarat enkéten/antal som fétt
enkdaten)

- enkdatdeltagande (andel patienter som har fatt enkéten av samtliga
som har beddmts)

Kommentar

NHV-enheterna gor ett gemensamt arbete gdllande patientenkaten
under 2026. Mattet faststalls senast den 31 december 2026, s& att
enheterna vet vad som ska registreras frdn och med 1 januari 2027.

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for forsta géngen i mars ér 2028 for
patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december 2027.
Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars fér patienter som beddmts
under féregdende ar.
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Overrapporteringsmatt 1

&1 - Overrapportering till remittent

Matt* Andel patienter dar remissvar/journalkopia skickats till inremitterande
klinik efter nybesok.

Matenhet Andel i procent

Syfte* Att frdmja samverkan mellan NHV-enhet och remittent, 6ka
patientsdkerheten samt forbdattra vardkedjan for patienter som
behandlas inom definitionen.

Riktning* Ett hogt vérde ar att féredra

Kategori Overrapporteringsmdatt

Typ av matt

Processmatt

Datakalla*

Patientadministrativa system

Felkdllor och
begrdnsningar*

Teknisk beskrivning*

Mdttets population

Samtliga patienter som fatt en klinisk beddmning vid ett nybesdk pd&
NHV-enheten under behandlingsdret (&ret innan inrapporteringsdret).
Nybesok kan innefatta digitalt vérdmote (video/telefon) och fysiskt
besdk. Forsta besék inom vuxenvard rdknas ocksd som nybesdk (Gven
om patienten tidigare besdkt NHV-enhet som barn). Population &r
samma som fér punkt 2 i matt Bla (barn) respektive Blb (vuxna).

Med 6verrapportering avses aterkoppling till inremitterande klinik med
remissvar/journalkopia.

For méttet redovisas barn och vuxna.

Definition av vérden som ingdr i tillstGndsomrddet redovisas i bilaga 1.
Téljare

Antal patienter, enligt ndmnare, dar remissvar/journalkopia skickats fill
inremitterande klinik efter en patients nybesdk

N&mnare

Samtliga patienter som varit pd nybesdk under &ret som féregdr

inrapportering

Férdelningar
Barn/vuxna

Kommentar

Inrapportering

NHV-enheten rapporterar detta matt for férsta gdngen i mars &r 2027
for patienter inom NHV-tillstdndet frdn 1 januari tom. 31 december
2026. Darefter inrapporteras uppgifter arligen i mars for patienter som
beddmts under féregdende ar (1 januari-31 december).
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Bilaga 1. Definition inom
Medfddda immunologiska
sjukdomar

Definition
Foljande ska utgora nationell hogspecialiserad véird vid medfodd
immunologisk sjukdom och bedrivas vid tre enheter:

1.

Handhavande av larm fran nyfoddhetsscreening och dirigering av den
fortsatta handlédggningen vid medfodd immunologisk sjukdom.

o Verifiering av nyfoddhetsscreening genom riktad utredning
med exempelvis immunologiska, genetiska och biokemiska
analyser.

Klinisk beddmning vid sékerstilld medfodd immunologisk sjukdom.

o Minst en av de kliniska bedomningarna ska goras av en
nationell hogspecialiserad vardenhet (NHV-enhet), oavsett
patientens alder.

Klinisk beddmning vid fortsatt misstanke om medfodd immunologisk
sjukdom med komplex symptombild efter avslutad basal
immunologisk utredning, oavsett patientens alder.

o Fortsatt bedomning och om mdjligt bekrédftande av diagnos
vid oklar genetisk variant eller negativ genetisk utredning
oavsett patientens alder.

Utredning infor, och stillningstagande till in- och utséttning av viss
avancerad behandling, samt uppfoljning och kontroller av sddan
behandling, oavsett patientens alder.

o Stamcellstransplantation vid medfodd immunologisk
sjukdom ska utforas vid NHV-enhet, oavsett patientens &lder.

Fértydliganden fill definitionen

Med sjukdomsgruppen medfédda immunologiska sjukdomar avses
samtliga tillstdnd hos barn och vuxna orsakade av medfodda
avvikelser i immunsystemet som kan ge symtom frén olika organ
som kan debutera i alla aldrar. International Union of Immunological
Societies (IUIS) publicerar regelbundet rapporter dér de sjukdomar
som ingér i gruppen definieras och klassificeras. Senaste
publikationen vid tidpunkten for sakkunniggruppens yttrande ar
Tangye et al J of Clin Immunol (2022) 42:1473-1507. De
patientgrupper som ej avses listas under rubriken Avgransningar till
definitionen. Observera dock att NHV-enhet alltid kan kontaktas
géllande komplicerade immunbrister oavsett om de ér listade under
rubriken Avgransningar.
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o Basal immunologisk utredning ska ske inom regional vérd i enlighet
med de senaste riktlinjerna for omradet (https://slipi.nu/medicinsk-
info/). Vid oklar genetisk variant eller negativ genetisk utredning
oavsett patientens alder ska NHV-enhet kontaktas.

¢ Patienter dir andra tillstand utover immunbrist 4r mer dominerande,
t.ex. komplicerade syndrom sdsom Blooms syndrom, Ataxia-
Telangiektasi-syndrom, Schimkes immunossosa dysplasi, Brosk-har
hypoplasi-syndrom, ingér i definitionen och ska remitteras till NHV-
enhet for medfédda immunologiska sjukdomar vid behov.

e Med avancerad behandling avses sjukdomsspecifik behandling sdsom
hematopoetisk stamcellstransplantation eller nyligen introducerade
och dyra ldkemedel (t.ex. viss immunmodulerande behandling,
enzymerséttningsbehandling, andra sirlidkemedel och avancerade
terapildkemedel [cellterapi och genterapi etc.]).

Avgréansningar till definitionen

e Med medfodd immunologisk sjukdom avses inte reumatologiska
sjukdomar eller klassiska autoinflammatoriska sjukdomar sdsom
Familjar Medelhavsfeber (FMF) och Periodic Fever, Aphthous
stomatitis, Pharyngitis, cervical Adenitis (PFAPA). Vid behov kan
dock NHV-enhet kontaktas géllande dven dessa.

o Foljande undantag frn [UIS senaste publikation ingar ej i
definitionen for vad som utgér NHV:

o Medfodda brister i fagocytantal (t.ex. svar medfodd
neutropeni) samt isolerade neutropenier av annan orsak
Benmaérgssvikt
Specificerade tillstind med inslag av immunbrist men som
har annan orsak (till exempel GATA2-brist, pulmonell
alveoldr proteinos, cystisk fibros, trypanosomiasis,
hidroadenitis suppurativa, osteopetros och kerubism)
Selektiv IgA-brist
Hereditért, forvarvat och ACE-inducerat angioddem hos
vuxna
IgG-subklassbrist hos vuxna
Specifik antikroppsbrist hos vuxna
Immunologiskt okomplicerad variabel immunbrist (CVID)
hos vuxna
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