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1. Rekombinant Von Willebrand Factor (rVWF) og rekombinant faktor VIII (rFVIII)
for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av Von Willebrand-sykdom, hvori
rVWF er en VWF multimersammensetning med hgy molekylvekt omfattende minst
40% VWF dekamerer eller hgyere ordens multimerer, hvori rVWF er modnet in

vitro ved behandling med furin, hvori forholdet mellom rFVIII-prokoagulerende
aktivitet (IU FVIII:C) og rVWF Ristocetin kofaktor aktivitet (IU rVWF:RCo) som skal
administreres til individet er mellom 2:1 og 1:4, og hvori r'VWF og rFVIII administreres

sammen i en initial dose og deretter utfgres pafslgende redosering med rVWF alene.

2. RVWF og rFVIII ifglge krav 1 for anvendelse ifglge krav 1, hvori rVWF har en
spesifikk aktivitet pd omtrent 20 til 150 mU/ug, eventuelt p& omtrent 30 til 120
mU/ug.

3. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 2 for anvendelse
ifalge et hvilket som helst av kravene 1 til 2, hvori VWF multimersammensetningen
med hgy molekylvekt omfatter minst 50% VWF dekamerer eller hgyere ordens
multimerer, mer foretrukket hvori VWF multimersammensetning med hgy molekylvekt
omfatter minst 60% VWF dekamerer eller hgyere ordens multimerer, mest foretrukket
hvori VWF multimersammensetningen med hgy molekylvekt omfatter minst 70% VWF

dekamerer eller hgyere ordens multimerer.

4, RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3 for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3, hvori det til individet skal administreres
mellom 1,0 IU/kg VWF:RCo og 150 IU/kg VWF:RCo per dose, fortrinnsvis hvori det til
individet administreres mellom 2 IU/kg VWF:RCo og 50 IU/kg VWF:RCo per dose, mer
foretrukket hvori det til individet administreres mellom 5 IU/kg VWF:RCo og 40 IU/kg
VWF:RCo per dose, sveert foretrukket hvori det til individet administreres mellom 10
IU/kg VWF:RCo og 20 IU/kg VWF:RCo per dose.

5. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4 for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori rVWF administreres hgyst en gang
hver dag, hgyst en gang annenhver dag, hgyst en gang hver tredje dag, hgyst en
gang hver fjerde dag, hgyst enn en gang hver femte dag, hgyst to ganger i uken,

hgyst en gang i uken, hgyst en gang annenhver uker, eller hgyst en gang i méaneden.
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6. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 5, for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 5, hvori rVWF administreres i flere

administreringer.

7. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1-6 for anvendelse ifglge
et hvilket som helst av kravene 1 til 6, hvori forholdet mellom rFVIII prokoagulerende
aktivitet (IU FVIII:C) og rVWF Ristocetin kofaktor aktivitet (IU rVWF:RCo) som skal
administreres til individet er mellom 3:2 og 1:3, fortrinnsvis hvori forholdet mellom
rFVIII-prokoagulerende aktivitet (IU FVIII:C) og rVWF-Ristocetin-kofaktoraktivitet (IU
rVWF:RCo) som skal administreres til individet er mellom 1:1 og 1:2, mer foretrukket
hvori forholdet mellom rFVIII-prokoagulerende aktivitet (IU FVIII:C) og rVWF-
Ristocetin-kofaktoraktivitet (IU rVWF:RCo) som skal administreres til individet er

omtrent 3:4.

8. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 7 for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 7, hvori nevnte rVWF blir fremstilt ved
ekspresjon i en kinesisk hamster ovarie (CHO-cellekultur), fortrinnsvis hvori rFVIII og

rVWF blir fremstilt gjennom ekspresjon i den samme cellekultur.

9. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 8 for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 8, hvori rVWF og rFVIII administreres

sammen i en enkelt sammensetning.

10. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 9 for anvendelse
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 9, hvori rVWF og/eller rFVIII ikke er

modifisert med noen konjugering, post-translasjon eller kovalente modifikasjoner.

11. RVWF og rFVIII ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 10 for anvendelse
ifolge et hvilket som helst av kravene 1 til 10, hvori bruken er for en fremgangsmate

for behandling av Von Willebrand Disease type 3.
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