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Om Medicinradet

Medicinradet er et uafhaengigt rad etableret af Danske Regioner.

Medicinradet udarbejder faelles regionale behandlingsvejledninger.
Behandlingsvejledningerne indeholder vurderinger af, hvilke laegemidler der er mest
hensigtsmaessige at behandle patienter med inden for et terapiomrade. De danner
dermed grundlag for ensartet hgj kvalitet for behandling af patienter pa tveers af
sygehuse og regioner. Medicinradet angiver kliniske raekkefglger af de inkluderede
legemidler pa baggrund af en redeggrelse for evidensen for klinisk effekt og sikkerhed.

Om Medicinradets leegemiddelrekommandation

Leegemiddelrekommandationen er Medicinradets prioriterede liste for brugen af
legemidler, nar bade de kliniske og skonomiske aspekter er sammenvejet.
Medicinradets leegemiddelrekommandation er udgivet sammen med Medicinradets
behandlingsvejledning.

Se Metodehdndbog for Medicinradets vurdering af flere laegemidler inden for samme
terapiomrdde for yderligere information. Du finder denne pa Medicinradets hjemmeside
under siden Metoder.

Fremkommer der nye og vaesentlige oplysninger af betydning for
behandlingsvejledningens indhold, kan Medicinrddet tage den op til fornyet behandling.
Det samme geelder, hvis der er begdet vaesentlige fejl i forbindelse med

sagsbehandlingen.
Godkendelsesdato 4. oktober 2022
Ikrafttreedelsesdato 1. januar 2023
Dokumentnummer 152380
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Medicinradets
legemiddelrekommandation
vedregrende von Willebrand sygdom

Formal

Medicinradets laegemiddelrekommandation angiver pa baggrund af Medicinradets
behandlingsvejledning vedrgrende von Willebrand sygdom hvilke specifikke leegemidler,
det er mest hensigtsmaessigt at anvende. Klinisk ligestillede laegemidler er prioriteret ud
fra deres laegemiddelpriser.

On-demandbehandling af patienter med normalt eller let nedsat
faktor-VIII (FVIII)-niveau (> 30 %)

Medicinradet har vurderet, at Haemate, Veyvondi, Willfact og Wilnativ er klinisk
ligeveerdige og kan ligestilles som on-demandbehandling til patienter med normalt eller
let nedsat FVIlI-niveau.

e Skift til et billigere von Willebrand faktor (vWf)-praeparat, da besparelsen i
legemiddeludgifter opvejer de administrative omkostninger, der er forbundet med
skiftet.

e Anvend ikke Wilnativ til patienter med et lavt forbrug pga. risiko for medicinspild, da
Wilnativ har en kort holdbarhed (2 mdr.) udenfor kgleskab.

Tabel 1.

Prioriteret anvendelse Praeparatnavn Sammenligningsdosis®

(legemiddelnavn)

Anvend som 1. valg til Wilnativ (VWT + FVIII) 20 IE/kg
90 % af patienterne*

2. valg Haemate (VWT + FVIII) 40 1E/kg
3. valg Veyvondi (vonicog alfa)x 40 IE/kg
4. valg Willfact (vWf) 40 IE/kg

*Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, som fagudvalget vurderer, vil kunne behandles
med det af leegemidlerne, som er fgrstevalg i liegemiddelrekommandationen. §Ligestillede doser af von
Willebrand faktor. HLeegemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar. FVIII: Faktor VIII; vWf: von Willebrand

faktor.
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On-demandbehandling af patienter med von Willebrand sygdom
og med lavt FVIII-niveau (< 30 %)

Medicinradet har vurderet, at Haemate og Wilnativ er klinisk ligevaerdige og kan
ligestilles som on-demandbehandling til patienter med lavt FVIlI-niveau.

e Skift til et billigere von Willebrand faktor (vWf)-praeparat, da besparelsen i
leegemiddeludgifter opvejer de administrative omkostninger, der er forbundet med
skiftet.

e Anvend Haemate til patienter med et lavt forbrug, da Wilnativ har en kort
holdbarhed (2 mdr.) udenfor kgleskab. Hermed mindskes risikoen for medicinspild.

Tabel 2.

Prioriteret anvendelse Praeparatnavn Sammenligningsdosis$

(legemiddelnavn)

Anvend som 1. valg til Wilnativ (VWT + FVIII) 20 1E/kg
90 % af patienterne*

2. valg Haemate (VWT + FVIII) 40 1E/kg

*Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, som fagudvalget vurderer, vil kunne behandles
med det af leegemidlerne, som er fgrstevalg i lsegemiddelrekommandationen. SLigestillede doser af von
Willebrand faktor. FVIII: Faktor VIII; vWf: von Willebrand faktor.

Forebyggelse og behandling af bledning ved sterre kirurgiske
indgreb til patienter med von Willebrand sygdom
Medicinradet har vurderet, at Haemate, Veyvondi, Willfact og Wilnativ er klinisk

ligeveerdige og kan ligestilles som behandling af blgdning hos patienter, der gennemgar
stgrre kirurgiske indgreb.

e Anvend det praeparat, som patienten plejer at anvende on-demand eller som
profylaktisk behandling (se anbefalinger for disse).

o Skift til et vWf-praeparat uden FVIII, hvis FVIll-niveauet stiger (> 150 %) under stgrre
kirurgiske indgreb.

Tabel 3.

Prioriteret anvendelse Praeparatnavn Sammenligningsdosis®

(legemiddelnavn)

Anvend Veyvondi (vonicog alfa)x 40 IE/kg

2.valg Willfact (VWT) 40 IE/kg

SLigestillede doser af von Willebrand faktor. Doseres individuelt efter gnsket faktorniveau. *Laegemidlet har kun
indikation til voksne > 18 ar. vWf: von Willebrand faktor.
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Profylaktisk behandling af patienter med von Willebrand
sygdom

Medicinradet har vurderet, at Haemate, Willfact og Wilnativ er klinisk ligevaerdige og kan
ligestilles som profylaktisk behandling.

e Skift til et billigere vWf-praeparat, da besparelsen i laegemiddeludgifter opvejer de
omkostninger, som er forbundet med skiftet.

Tabel 4.

Prioriteret anvendelse Praeparatnavn Sammenligningsdosis$

(legemiddelnavn)

Anvend som 1. valg til Wilnativ (VWT + FVIII) 20 1E/kg
90 % af patienterne*

2. valg Haemate (VWT + FVIII) 40 1E/kg

3. valg Willfact (vWf) 40 IE/kg

*Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, som fagudvalget vurderer, vil kunne behandles
med det af leegemidlerne, som er fgrstevalg i lsegemiddelrekommandationen. SLigestillede doser af von
Willebrand faktor. FVIII: Faktor VIII; vWf: von Willebrand faktor.
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Medicinradets
behandlingsvejledning vedrerende
legemidler til von Willebrand
sygdom

Formal

Medicinradet udarbejder behandlingsvejledninger for terapiomrader til regionerne, som
skal danne grundlag for ensartet leegemiddelbehandling af hgj kvalitet for patienterne pa
tveers af sygehuse og regioner.

Formalet med behandlingsvejledningen for von Willebrand sygdom er at:

* undersgge hvilke laegemidler, doser, regimer og formuleringer, der kan anses som
ligestillede ift. klinisk effekt og sikkerhed ved anvendelse til samme
patientpopulation.

e give anbefalinger for valg af laegemidler til patienter med von Willebrand sygdom.

| dokumentet “Baggrund for Medicinradets behandlingsvejledning vedrgrende
legemidler til von Willebrand sygdom” er evidensen for de vaesentligste effekter
gennemgaet systematisk og sammenholdt med en klinisk vurdering. Dokumentet findes
pa Medicinraddets hjemmeside.

Pa baggrund af behandlingsvejledningen udarbejder Medicinradet efterfglgende en
legemiddelrekommandation til regionerne, hvor eventuelle klinisk ligestillede
leegemidler er prioriteret ud fra deres totalomkostninger.

Medicinrddets anbefaling vedrerende laegemidler til behandling
af von Willebrand sygdom

Medicinradets anbefalinger omfatter valg af faktorpraeparater til behandling af patienter
med von Willebrand sygdom, som er i on-demand eller profylaktisk behandling eller
gennemgar et stgrre kirurgisk indgreb.

De fleste patienter med von Willebrand sygdom har sygdommen i mild grad.
Behandlingen indledes her med en prgvedosis af desmopressin. Medicinradets
anbefalinger omhandler alene patienter, der ikke taler desmopressin, eller hvor effekten
heraf ikke er tilfredsstillende. Patienten vil i givet fald blive behandlet med et praeparat
med von Willebrand faktor (vVWf) i eventuel kombination med faktor VIII (FVIII).

On-demandbehandling vil sige, at patienten kun anvender faktorpraeparatet, nar der
opstar en blgdning. De fleste patienter med von Willebrand sygdom har mild sygdom og
behandles kun on-demand. Da vWf-praeparater findes bade med og uden FVIII, har



fagudvalget valgt at opdele patienterne efter, om de: 1) har normal eller let nedsat FVIII-
aktivitet (og kun behov for vWf) eller 2) har lav FVIlII-aktivitet (og derfor behov for bade
vWf og FVIII, hvor det kan veere en fordel med et kombinationspraeparat, sa patienten
kun skal anvende ét praeparat).

Profylaktisk behandling kan anvendes hos patienter med moderat eller svaer sygdom
som hjemmebehandling (2-3 gange ugentligt) for at forebygge blgdninger.

Storre kirurgiske indgreb medfgrer et gget behov for faktorpraeparat i op til flere uger
efter indgrebet. Fagudvalget har ikke udarbejdet anbefalinger for mindre kirurgiske
indgreb, da patienterne typisk kun behandles fa dage og her kan anvende deres vanlige
faktorpraeparat.

Generelt geelder for anbefalingerne:

*  Hos familiemedlemmer/sgskende med von Willebrand sygdom er det som
udgangspunkt mest praktisk at anvende samme praparat. Det minimerer
medicinspild, nar der kun er ét preeparat pa lager i hjemmet og pa rejser.

Baseret pa den gennemgaede evidens samt fagudvalgets kliniske vurdering anbefaler
Medicinradet fglgende behandlinger:

Anbefaling: On-demandbehandling af patienter med normailt eller let nedsat FVIII-
niveau (> 30 %)

Tabel 5. Patienter med normalt eller let nedsat FVIll-niveau (> 30 %)

Anbefaling Leegemiddel

Anvend til 90 % af populationen* Haemate
Veyvondi**
Willfact

Wilnativ

* Populationen er meget lille, da det er patienter med mild sygdom, som ikke opnar tilfredsstillende effekt med
desmopressin. Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, der vil kunne behandles med det af
legemidlerne, som bliver fgrstevalg i en legemiddelrekommandation. **Laegemidlet har kun indikation til
voksne > 18 ar.

Anbefaling: On-demandbehandling af patienter med von Willebrand sygdom og med

lavt FVIII-niveau (< 30 %)

Kombinationspraeparaterne Haemate og Wilnativ er at foretraekke fremfor de rene vW1-
praeparater Veyvondi og Willfact.

Skift til et billigere vWf-praeparat, hvis besparelsen i leegemiddeludgifter som minimum
opvejer de administrative omkostninger, der er forbundet med skiftet.
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Tabel 6. Patienter med lavt FVIlI-niveau (< 30 %)

Anbefaling Leegemiddel

Anvend til 90 % af populationen* Haemate
Wilnativ

Overvej Veyvondi**
Willfact

* Populationen geelder patienter, som ikke opnar tilfredsstillende effekt med desmopressin. Procentsatsen
angiver, hvor stor en andel af populationen, der vil kunne behandles med det af l&egemidlerne, som bliver
fgrstevalg i en leegemiddelrekommandation. **Laegemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar.

Anbefaling: Forebyggelse og behandling af blgdning ved stgrre kirurgiske indgreb til

patienter med von Willebrand sygdom

Anvend det praeparat, som patienten plejer at anvende on-demand eller som
profylaktisk behandling (se anbefalinger for disse).

Skift til et vWf-praeparat uden FVIII, hvis FVIlI-niveauet stiger (> 150 %) under stgrre
kirurgiske indgreb.

Tabel 7. Patienter, som far forhgjet FVIII (> 150 %) ved stgrre kirurgiske indgreb

Anbefaling Laegemiddel
Anvend Veyvondi*
Willfact

*Leegemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar.

Anbefaling: Profylaktisk behandling af patienter med von Willebrand sygdom

Skift til et billigere vWf-praeparat, hvis besparelsen i leegemiddeludgifter som minimum
opvejer omkostninger og besveer for patient og sygehus.

Tabel 8. Patienter i profylaktisk behandling

Anbefaling Leegemiddel

Anvend til 90 % af populationen* Haemate
Willfact
Wilnativ

* Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, der vil kunne behandles med det af leegemidlerne,
som bliver fgrstevalg i en leegemiddelrekommandation.



Sveer sygdom (type 3 og visse type 2)

|

Behov for profylakse?

Behandlingsalgoritme
von Willebrand sygdom

Mild sygdom (type 1 og 2) Stgrre kirurgisk indgreb

Kan blgdning kontrolleres

med demopressin?

nej
Normal/let nedsat Lav
FVIll-aktivitet FVIlI-aktivitet
| | !

Anvend Anvend Anvend patientens
on-demand: on-demand: vanlige faktorpraeparat
Haemate Haemate
Veyvondi** Wilnativ*
Willfact
Wilnativ* Ved FVIII stigning til

A 4

Skift til billigste praeparat, hvis
besparelsen min. opvejer de
administrative omkostninger for sygehuset

> 150 % niveau

nej |  a
Anvend Anvend
on-demand: som profylakse:
Haemate Haemate
Wilnativ* Willfact
Wilnativ

v r

Skift til:
Veyvondi
Willfact

Skift til billigste preeparat, hvis
besparelsen min. opvejer omkostninger
og besveer for patient og sygehus

*lkke hensigtsmazssigt ved lavt forbrug pga. kort holdbarhed udenfor kgleskab. ** Kun til patienter = 18 ar
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Avrige forhold vedrerende
behandlingen

Fagudvalget vurderer, at der er praktiske fordele ved et vWf-kombinationspraeparat i de
kliniske situationer, hvor der er behov for bdde vWf og FVIII. | disse situationer
foretraekkes derfor et kombinationspraeparat.

I de kliniske situationer, hvor der kun er behov for vWf, har rekombinante praeparater en
lille fordel. Smitte-risikoen ved plasmaderiverede praeparater er dog teoretisk, og von
Willebrand patienter har veeret behandlet uden tilfeelde af smitte gennem mere end 30
ar. Derfor vurderer Medicinradet, at rekombinante praeparater ikke alene pa den
baggrund kan foretraekkes.

Ved kirurgi foretraekker fagudvalget brug af patientens vanlige vWf-praeparat.

Fagudvalget vurderer, at patienter i on-demandbehandling skal undga preeparater med
kort holdbarhed uden for kgleskab, med mindre patienten har et meget hgjt forbrug.
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Sammensatning af fagudvalg og
kontaktinformation til Medicinradet

Se Baggrund for Medicinradets behandlingsvejledning vedr. laegemidler til von

Willebrand sygdom.
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Versionslog

Version Dato Andring
1.1 5. oktober 2022 Nyt udbud har givet yderligere besparelser pa 1.

valgspraeparatet, men andrer ikke reekkefglgen af
legemidlerne.

1.0 25. september 2019 Godkendt af Medicinradet
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:"» Medicinradet

Medicinradets sekretariat
Medicinradet Dampfaergevej 21-23, 3. sal
2100 Kgbenhavn @

+45 7010 36 00
medicinraadet@medicinraadet.dk

www.medicinraadet.dk
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