:"» Medicinradet

BESTIL \ For anmodning om en tilgeengelig PDF send venligst en e-mail til production@Med.com

Medicinradets
leegemiddelrekommandation
og behandlingsvejledning
vedrgrende lzegemidler til
von Willebrand sygdom




:"» Medicinradet

Om Medicinradet

Medicinradet er et uathaengigt rad, som udarbejder anbefalinger og vejledninger om laegemidler til de fem regioner.

Medicinradet vurderer, om nye leegemidler og nye indikationer kan anbefales som mulig standardbehandling og
udarbejder felles regionale behandlingsvejledninger.

Nye leegemidler vurderes i forhold til effekt, eksisterende behandling og pris. Det skal give lavere priser og
leegemidler, der er til storst mulig gavn for patienterne.

De regionale behandlingsvejledninger er vurderinger af, hvilke leegemidler der er mest hensigtsmessige til
behandling af patienter inden for et terapiomréde og dermed grundlag for ensartet hej kvalitet for patienterne pa
tveers af sygehuse og regioner.

Om laegemiddelrekommandationen

Lagemiddelrekommandationen er Medicinradets prioriterede liste for brugen af leegemidler, nar bade de kliniske og
okonomiske aspekter er sammenvejet.

Se Medicinradets metodehandbog for yderligere information.

Om behandlingsvejledningen
Behandlingsvejledningen er Medicinradets vurdering af flere l&gemidler til samme sygdom. I behandlings-
vejledninger tager Medicinradet typisk stilling til, om der er klinisk betydende forskelle mellem leegemidlerne, eller

om to eller flere af disse kan sidestilles.

Se Medicinradets metodehandbog for yderligere information.
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Medicinradets leegemiddelrekommandation vedrgrende
von Willebrand sygdom

Formal

Denne laegemiddelrekommandation er Medicinradets anbefaling til regionerne om hvilke specifikke
leegemidler, der er mest hensigtsmassige at anvende til behandling af patienter inden for terapiomradet von
Willebrand sygdom. Eventuelle klinisk ligestillede leegemidler er prioriteret ud fra deres l&egemiddelpriser.

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

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

e Skift til et billigere von Willebrand faktor (vW{)-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 keleskab.

Tabel 1
Prioriteret anvendelse Praeparatnavn (leegemiddelnavn) Sammenligningsdosis’
Anvend som 1. valg til 90 % af Wilnativ (vWT + FVIII) 20 IE/kg
patienterne*
2. valg Haemate (vWT£+ FVIII) 40 1E/kg
3. valg Veyvondi (vonicog alfa)” 40 IE/kg
4. valg Willfact (vWT) 40 IE/kg

*Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, som fagudvalget vurderer, vil kunne behandles med det af laegemidlerne,
som er forstevalg i legemiddelrekommandationen. SLigestillede doser af von Willebrand faktor. “Leegemidlet har kun indikation til
voksne > 18 ar. FVIII: Faktor VIII; vW{: von Willebrand faktor.

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

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

o  Skift til et billigere von Willebrand faktor (vWf)-praparat, 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 keleskab. Hermed mindskes risikoen for medicinspild.
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Tabel 2
Prioriteret anvendelse Praeparatnavn (leegemiddelnavn) Sammenligningsdosis’
Anvend som 1. valg til 90 % af Wilnativ (vWT + FVIII) 20 IE/kg
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 legemidlerne,
som er forstevalg i legemiddelrekommandationen. $Ligestillede doser af von Willebrand faktor. FVIII: Faktor VIII; vWTf: von

Willebrand faktor.

Forebyggelse og behandling af blgdning ved stgrre kirurgiske indgreb til
patienter med von Willebrand sygdom

Medicinradet har vurderet, at Haemate, Veyvondi, Willfact og Wilnativ er klinisk ligevaerdige og kan
ligestilles som behandling af bledning hos patienter, der gennemgar sterre kirurgiske indgreb.

e Anvend det preparat, som patienten plejer at anvende on-demand eller som profylaktisk behandling

(se anbefalinger for disse).

e  Skift til et vWf-preeparat uden FVIII, hvis FVIII-niveauet stiger (> 150 %) under storre kirurgiske

indgreb.
Tabel 3
Prioriteret anvendelse Praeparatnavn (leegemiddelnavn) Sammenligningsdosis®
Anvend Veyvondi (vonicog alfa)” 40 IE/kg
2. valg Willfact (VW) 40 IE/kg

SLigestillede doser af von Willebrand faktor. Doseres individuelt efter ensket faktorniveau. “Leegemidlet har kun indikation til voksne

> 18 ar. vWT: von Willebrand faktor.

Profylaktisk behandling af patienter med von Willebrand sygdom

Medicinradet har vurderet, at Haemate, Willfact og Wilnativ er klinisk ligevardige og kan ligestilles som

profylaktisk behandling.

e  Skift til et billigere vW{-praparat, da besparelsen i leegemiddeludgifter opvejer de omkostninger,

som er forbundet med skiftet.

Tabel 4
Prioriteret anvendelse Praeparatnavn (leegemiddelnavn) Sammenligningsdosis®
Anvend som 1. valg til 90 % af Wilnativ (vWf + FVIII) 20 IE/kg
patienterne*
2. valg Haemate (vWT + FVIII) 40 IE/kg
3. valg Willfact (VW) 40 IE/kg

*Procentsatsen angiver, hvor stor en andel af populationen, som fagudvalget vurderer, vil kunne behandles med det af legemidlerne,
som er forstevalg i legemiddelrekommandationen. $Ligestillede doser af von Willebrand faktor. FVIII: Faktor VIII; vWTf: von

Willebrand faktor.
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Medicinradets behandlingsvejledning vedrgrende laegemidler
til von Willebrand sygdom

Formal

Medicinradet udarbejder behandlingsvejledninger for terapiomrader til regionerne, som skal danne grundlag
for ensartet legemiddelbehandling af hej kvalitet for patienterne pé tvers af sygehuse og regioner.

Formélet med behandlingsvejledningen for von Willebrand sygdom er at:

o undersgge hvilke legemidler, 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 leegemidler til patienter med von Willebrand sygdom.

I dokumentet ”Baggrund for Medicinradets behandlingsvejledning vedrerende legemidler til von Willebrand
sygdom” er evidensen for de vasentligste effekter gennemgaet systematisk og sammenholdt med en klinisk
vurdering. Dokumentet findes pa Medicinradets hjemmeside.

Pa baggrund af behandlingsvejledningen udarbejder Medicinradet efterfolgende en
leegemiddelrekommandation til regionerne, hvor eventuelle klinisk ligestillede laegemidler er prioriteret ud
fra deres totalomkostninger.

Medicinradets anbefaling vedrgrende lzegemidler til behandling af von
Willebrand sygdom

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

De fleste patienter med von Willebrand sygdom har sygdommen i mild grad. Behandlingen indledes her med
en prevedosis af desmopressin. Medicinradets anbefalinger omhandler alene patienter, der ikke téler
desmopressin, eller hvor effekten heraf ikke er tilfredsstillende. Patienten vil 1 givet fald blive behandlet med
et preeparat med von Willebrand faktor (vW{) 1 eventuel kombination med faktor VIII (FVIII).

On-demandbehandling vil sige, at patienten kun anvender faktorpraparatet, nar der opstér en bledning. De
fleste patienter med von Willebrand sygdom har mild sygdom og behandles kun on-demand. Da vW{-
praeparater findes bdde 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 FVIII-aktivitet (og derfor
behov for bade vWT og FVIIL, hvor det kan veare en fordel med et kombinationspraparat, s& 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 bladninger.

Sterre kirurgiske indgreb medferer 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 faktorpraparat.
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Generelt geelder for anbefalingerne:

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

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

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

Tabel 5: Patienter med normalt eller let nedsat FVIII-niveau (> 30 %)

Anbefaling Lzegemiddel

Anvend til 90 % af Haemate

populationen* 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 leegemidlerne, som bliver forstevalg i
en laegemiddelrekommandation. **¥Lagemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar.

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

Kombinationspraparaterne Haemate og Wilnativ er at foretreekke fremfor de rene vW{-praeeparater Veyvondi
og Willfact.

Skift til et billigere vW{-praeparat, hvis besparelsen i legemiddeludgifter som minimum opvejer de
administrative omkostninger, der er forbundet med skiftet.

Tabel 6: Patienter med lavt FVIII-niveau (< 30 %)

Anbefaling Lzegemiddel
Anvend til 90 % af Haemate
populationen* Wilnativ
Overvej Veyvondi**
Willfact

* Populationen gaelder patienter, som ikke opnar tilfredsstillende effekt med desmopressin. Procentsatsen angiver, hvor stor en andel
af populationen, der vil kunne behandles med det af laegemidlerne, som bliver forstevalg i en l&egemiddelrekommandation.
**Leegemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar.

Anbefaling: Forebyggelse og behandling af bledning ved storre Kirurgiske indgreb til patienter med
von Willebrand sygdom

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

Skift til et vW{f-praparat uden FVIII, hvis FVIII-niveauet stiger (> 150 %) under sterre kirurgiske indgreb.

Tabel 7: Patienter, som fir forhgjet FVIII (> 150 %) ved storre kirurgiske indgreb
Anbefaling Laegemiddel
Anvend Veyvondi*
Willfact

*Laegemidlet har kun indikation til voksne > 18 ar.
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Anbefaling: Profylaktisk behandling af patienter med von Willebrand sygdom

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

Tabel 8: Patienter i profylaktisk behandling

Anbefaling Lzegemiddel

Anvend til 90 % af Haemate

populationen* Willfact
Wilnativ

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

Behandlingsalgoritme

von Willebrand sygdom

Mild sygdom (type 1 og 2) St@rre kirurgisk indgreb Sveer sygdom (type 3 og visse type 2)
| !
Kan blgdning kontrolleres Behov for profylakse?
med demopressin?
\ |
nej
Normal/let nedsat Lav [ ’
FVIIl-aktivitet FVIll-aktivitet nej | ja
! ! ,
Anvend Anvend Anvend patientens Anvend Anvend
on-demand: on-demand: vanlige faktorpraeparat on-demand: som profylakse:
Haemate Haemate Haemate Haemate
Veyvondi** Wilnativ* Wilnativ* Willfact
Willfact Wilnativ
Wilnativ* Ved FVIII stigning til
> 150 % niveau
L. "
Skift til billigste preeparat, hvis Skift til: Skift til billigste preeparat, hvis
besparelsen min. opvejer de Veyvondi besparelsen min. opvejer omkostninger
administrative omkostninger for sygehuset Willfact og besveer for patient og sygehus

*|kke hensigtsmassigt ved lavt forbrug pga. kort holdbarhed udenfor kpleskab. ** Kun til patienter > 18 ar
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@vrige forhold vedrgrende behandlingen

Fagudvalget vurderer, at der er praktiske fordele ved et vW{-kombinationspraeparat i de kliniske situationer,
hvor der er behov for bade vWT og FVIIL. I disse situationer foretraekkes derfor et kombinationspreaparat.

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

Ved kirurgi foretraekker fagudvalget brug af patientens vanlige vW{-preeparat.

Fagudvalget vurderer, at patienter i on-demandbehandling skal undgé praparater med kort holdbarhed uden
for keleskab, med mindre patienten har et meget hgjt forbrug.

Sammensatning af fagudvalg og kontaktinformation til Medicinradet
Se Baggrund for Medicinradets behandlingsvejledning vedr. leegemidler til von Willebrand sygdom.

Versionslog
Version Dato Zndring
1.0 25. september 2019 | Godkendt af Medicinradet.
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