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Nutzenbewertungsverfahren: Beschlisse des Gemeinsamen Bundesausschusses (G-BA) im 2. Quartal 2021

Wir haben Ihnen eine Ubersicht der Beschliisse des G-BA zur Nutzenbewertung zusammengestellt.
Wirkstoff Vergleichstherapie Bewertung

Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer
lymphatischer Leukamie, die keine 17p-Deletion oder TP53- Fludarabin in Kombination mit
Mutation aufweisen und fir die eine Therapie mit Fludarabin | Cyclophosphamid und Rituxi- Zusatznutzen nicht belegt
in Kombination mit Cyclophosphamid und Rituximab (FCR) mab (FCR)

o infrage kommt.
Acalabrutinib - Anwen-

=  Bendamustin in Kombina-

dungsgebiet: Chronische Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer tion mit Rituximab oder
lymphatische Leukamie, lymphatischer Leukamie, die keine 17p-Deletion oder TP53- o . Anhaltspunkt fir einen ge-
. . . . . o . . ) = Chlorambucil in Kombina- .
Kombination mit Obinutu- Mutation aufweisen und flr die eine Therapie mit FCR nicht ) L ringen Zusatznutzen
. ) tion mit Rituximab oder
zumab, Erstlinie infrage kommt.

Obinutuzumab

Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer
lymphatischer Leukamie mit 17p-Deletion oder TP53-Muta-
tion oder fir die eine Chemo-Immuntherapie aus anderen
Griinden nicht angezeigt ist.

Ibrutinib Zusatznutzen nicht belegt
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Acalabrutinib - Anwen-
dungsgebiet: Chronische
lymphatische Leukamie,
Monotherapie, Erstlinie

Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer
lymphatischer Leukamie, die keine 17p-Deletion oder
TP53-Mutation aufweisen und fur die eine Therapie mit Flu-
darabin in Kombination mit Cyclophosphamid und Rituxi-
mab (FCR) infrage kommt.

Fludarabin in Kombination mit
Cyclophosphamid und Rituxi-
mab (FCR)

Zusatznutzen nicht belegt

Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer
lymphatischer Leukamie, die keine 17p-Deletion oder
TP53-Mutation aufweisen und fir die eine Therapie mit
FCR nicht infrage kommt.

= Bendamustin in Kombina-
tion mit Rituximab oder

= Chlorambucil in Kombina-
tion mit Rituximab oder
Obinutuzumab

Anhaltspunkt fir einen ge-
ringen Zusatznutzen

Erwachsene Patienten mit nicht vorbehandelter chronischer
lymphatischer Leuk@mie mit 17p-Deletion oder TP53-Muta-
tion oder fiir die eine Chemo-Immuntherapie aus anderen
Grinden nicht angezeigt ist.

Ibrutinib

Zusatznutzen nicht belegt

Amikacin (liposomal) - An-
wendungsgebiet: Mycobak-
terium-avium-Komplex-
Lungeninfektionen

Orphan Drug'’

Anhaltspunkt fir einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen?

Atezolizumab - Anwen-
dungsgebiet: hepatozellu-
lares Karzinom, Kombina-
tion mit Bevacizumab

Erwachsene Patienten mit fortgeschrittenem HCC mit
Child-Pugh A oder keiner Leberzirrhose ohne systemische
Vortherapie.

Sorafenib oder Lenvatinib

Hinweis auf einen be-
trachtlichen Zusatznutzen

Erwachsene Patienten mit fortgeschrittenem HCC mit
Child-Pugh B ohne systemische Vortherapie.

Best-Supportive-Care?

Zusatznutzen nicht belegt
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Avapritinib - Anwendungs-
gebiet: Gastrointestinale
Stromatumoren

Orphan Drug'’

Anhaltspunkt fir einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen?

Baricitinib - Anwendungs-
gebiet: mittelschwere bis
schwere atopische Derma-
titis

Dupilumab (ggf. in Kombination mit topischen Glukokortikoiden (TCS) und/oder topischen Cal-
cineurininhibitoren (TClI))

Zusatznutzen nicht belegt

Bempedoinsaure/Ezetimib
- Anwendungsgebiet: Pri-
mare Hypercholesterindmie
oder gemischte Dyslipida-
mie

Erwachsene mit
primarer Hyper-
cholesterindmie
(heterozygot fami-
lidr und nicht-fa-
miliar) oder ge-
mischter Dyslipi-
damie,

...bei denen medikamentése
und diatetische Optionen zur
Lipidsenkung nicht ausge-
schopft worden sind

maximal tolerierte medikamentdse The-
rapie nach MalRgabe des Arztes unter
Berlicksichtigung von Statinen, Choles-
terinresorptionshemmern und Anionen-
austauschern

Zusatznutzen nicht belegt

...bei denen medikamentdse
(auBBer Evolocumab) und diate-
tische Optionen zur Lipidsen-
kung ausgeschopft worden
sind.

Evolocumab#* oder LDL-Apherese (als
Lultima ratio® bei therapierefraktaren
Verlaufen) ggf. mit begleitender medika-
mentoser lipidsenkender Therapie.

Zusatznutzen nicht belegt
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Bempedoinsaure - Anwen-

dungsgebiet: Primare Hy-
percholesterindmie oder
gemischte Dyslipidamie

Erwachsene mit
primarer Hyper-
cholesterindmie
(heterozygot fami-
lidr und nicht-fa-
miliar)oder ge-
mischter Dyslipi-
damie,

...bei denen medikamentdse
und diatetische Optionen zur
Lipidsenkung nicht ausge-
schopft worden sind

maximal tolerierte medikamentdse The-
rapie nach MalRgabe des Arztes unter
Berucksichtigung von Statinen, Choles-
terinresorptionshemmern und Anionen-
austauschern

Zusatznutzen nicht belegt

...bei denen medikamenttse
(auBer Evolocumab) und diate-
tische Optionen zur Lipidsen-
kung ausgeschopft worden
sind

Evolocumab* oder LDL-Apherese (als
wultima ratio® bei therapierefraktaren
Verlaufen) ggf. mit begleitender medika-
mentdser lipidsenkender Therapie.

Zusatznutzen nicht belegt

Burosumab - Anwendungs-
gebiet: X-chromosomale
Hypophosphatamie, = 18
Jahre

Orphan Drug'

Anhaltspunkt fir einen ge-
ringen Zusatznutzen

Cannabidiol - Neubewer-
tung nach Fristablauf - An-
wendungsgebiet: Lennox-
Gastaut-Syndrom, = 2
Jahre, Kombination mit
Clobazam

Orphan Drug'

Anhaltspunkt fir einen be-
trachtlichen Zusatznutzen
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Cannabidiol - Neubewer-
tung nach Fristablauf - An-
wendungsgebiet: Dravet-
Syndrom, = 2 Jahre, Kom-
bination mit Clobazam

Orphan Drug'

Anhaltspunkt fir einen be-
trachtlichen Zusatznutzen

Crizanlizumab - Anwen-
dungsgebiet: Pravention
vasookklusiver Krisen bei
Sichelzellkrankheit

Orphan Drug'’

Anhaltspunkt fir einen ge-
ringen Zusatznutzen

Dapagliflozin - Anwen-
dungsgebiet: chronische

Herzinsuffizienz

Eine optimierte Standardtherapie zur Behandlung der symptomatischen, chronischen Herzin-
suffizienz und der zugrundeliegenden Erkrankungen, wie z. B. Hypertonie, Herzrhythmusst6-
rungen, Koronare Herzkrankheit, Diabetes mellitus, Hypercholesterindmie sowie der Begleit-
symptome.

Anhaltspunkt flr betracht-
lichen Zusatznutzen

Durvalumab - Anwen-
dungsgebiet: kleinzelliges
Lungenkarzinom, Erstlinie,
Kombination mit Etoposid
und entweder Carboplatin
oder Cisplatin

- Cisplatin in Kombination mit Etoposid oder
- Carboplatin in Kombination mit Etoposid oder
- Atezolizumab in Kombination mit Carboplatin und Etoposid

Anhaltspunkt fur einen ge-
ringen Zusatznutzen



Verordnung Aktuell — Arzneimittel

14. Dezember 2021
Seite 6

Wirkstoff

Vergleichstherapie

s KVB
Kassenarztliche
Vereinigung

(

Bayerns

Bewertung

Filgotinib - Anwendungsge-
biet: Rheumatoide Arthritis

Erwachsene Patienten mit mittelschwerer bis
schwerer aktiver rheumatoider Arthritis, bei denen
keine unglnstigen Prognosefaktoren® vorliegen und
die unzureichend auf eine vorangegangene Be-
handlung mit einem krankheitsmodifizierenden An-
tirheumatikum (klassische DMARDSs, inklusive Me-
thotrexat (MTX)) ansprachen oder diese nicht ver-

tragen haben;

Alternative klassi-
sche DMARDs,
sofern geeignet
(MTX, Lefluno-
mid, Sulfasalazin)
als Mono- oder
Kombinationsthe-
rapie

...Filgotinib in Mo-
notherapie.

...Filgotinib in Kom-
bination mit MTX.

Zusatznutzen nicht belegt

Zusatznutzen nicht belegt

Erwachsene Patienten
mit mittelschwerer bis
schwerer aktiver rheu-
matoider Arthritis, fir
die eine erstmalige
Therapie mit biotech-
nologisch hergestellten
DMARDs (bDMARDs)
bzw. zielgerichteten
synthetischen
DMARDs (tsDMARDs)
angezeigt ist;

bDMARDs oder tsDMARDs (Abatacept oder Ada-
limumab oder Baricitinib oder Certolizumab-Pegol o-
der Etanercept oder Golimumab oder Infliximab oder

...Filgotinib
. 9 Sarilumab oder Tocilizumab oder Tofacitinib oder Up- )
in Monothe- o o . Zusatznutzen nicht belegt
rapie adacitinib) in Kombination mit MTX; ggf. als Mono-
ie.
P therapie unter Bertcksichtigung des jeweiligen Zulas-
sungsstatus bei MTXUnvertraglichkeit oder Ungeeig-
netheit
bDMARDs oder tsDMARDs (Abatacept oder Ada-
...Filgotinib limumab oder Baricitinib oder Certolizumab-Pegol o- .
. . ) . Anhaltspunkt fir einen ge-
in Kombina- der Etanercept oder Golimumab oder Infliximab oder .
. . . o e ringen Zusatznutzen
tion mit MTX | Sarilumab oder Tocilizumab oder Tofacitinib oder Up-

adacitinib) in Kombination mit MTX
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Erwachsene Pati-
enten mit mittel-
schwerer bis
schwerer aktiver
rheumatoider
Arthritis, die unzu-
reichend auf eine
Filgotinib - Anwendungsge- | vorangegangene
biet: Rheumatoide Arthritis | Behandlung mit
einem oder meh-
reren bDMARDs
und/oder tsD-
MARDs anspra-
chen oder diese
nicht vertragen
haben;

Filgotinib in Mo-
notherapie

Wechsel der bDMARD- oder tsDMARD-Therapie (Aba-
tacept oder Adalimumab oder Baricitinib oder Certoli-
zumab-Pegol oder Etanercept oder Golimumab oder
Infliximab oder Sarilumab oder Tocilizumab oder Tofa-
citinib oder Upadacitinib, in Kombination mit MTX; ggf.
als Monotherapie unter Bertcksichtigung des jeweili-
gen Zulassungsstatus bei MTX-Unvertraglichkeit oder
Ungeeignetheit; oder bei Patienten mit schwerer rheu-
matoider Arthritis Rituximab unter Berlcksichtigung
der Zulassung) in Abhangigkeit von der Vortherapie.

Zusatznutzen nicht belegt

Filgotinib in
Kombination mit
MTX

Wechsel der bDMARD- oder tsDMARD-Therapie (Aba-
tacept oder Adalimumab oder Baricitinib oder Certoli-
zumab-Pegol oder Etanercept oder Golimumab oder
Infliximab oder Sarilumab oder Tocilizumab oder Tofa-
citinib oder Upadacitinib, in Kombination mit MTX; oder
bei Patienten mit schwerer rheumatoider Arthritis Ritu-
ximab unter Berucksichtigung der Zulassung) in Ab-
hangigkeit von der Vortherapie.

Zusatznutzen nicht belegt
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Guselkumab - Anwen-
dungsgebiet: Psoriasis-
Arthritis

Erwachsene Patienten mit aktiver Pso-
riasis-Arthritis, die auf eine vorangegan-
gene krankheitsmodifizierende antirheu-
matische (DMARD-) Therapie unzu-
reichend angesprochen oder diese nicht
vertragen haben.

ein TNF-alpha-Antagonist (Adalimumab oder
Certolizumab Pegol oder Etanercept oder Go-
limumab oder Infliximab) oder ein Interleukin-Inhi-
bitor (Ixekizumab oder Secukinumab oder Usteki-
numab), ggf. in Kombination mit Methotrexat

Zusatznutzen nicht belegt

Erwachsene Patienten mit aktiver Pso-
riasis-Arthritis, die unzureichend auf eine
vorhergehende Therapie mit krankheits-
modifizierenden biologischen Antirheuma-
tika (- DMARD) angesprochen oder diese
nicht vertragen haben.

der Wechsel auf ein anderes biologisches krank-
heitsmodifizierendes Antirheumatikum (Ada-
limumab oder Certolizumab Pegol oder Etaner-
cept oder Golimumab oder Infliximab oder Ixeki-
zumab oder Secukinumab oder Ustekinumab),
ggf. in Kombination mit Methotrexat

Zusatznutzen nicht belegt

Ibrutinib - Anwendungsge-
biet: Chronische lymphati-
sche Leukamie, Erstlinie,

Kombination mit Rituximab

...fUr die eine Therapie mit Fludara-
E h bin in Kombination mit Cyclophos- Fludarabin in Kombination mit Cyclo- Anhaltspunkt fir einen be-
rwach-
Pati phamid und Rituximab (FCR) infrage | phosphamid und Rituximab (FCR) trachtlichen Zusatznutzen
sene Pati-
) kommt
enten mit — — —
) = Bendamustin in Kombination mit Ri-
nicht vorbe- o . ) ) .
...fur die eine Therapie mit FCR nicht tuximab oder )
handelter . o o o Zusatznutzen nicht belegt
, infrage kommt = Chlorambucil in Kombination mit Ri-
chronischer . )
i tuximab oder Obinutuzumab
lymphati- . .
...mit 17p-Deletion und/oder TP53-
scher Leu- ) L
. Mutation oder fir die eine Chemo-Im- . ,
kamie . . Ibrutinib Zusatznutzen nicht belegt
muntherapie aus anderen Griinden
nicht angezeigt ist
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Erwachsene Patienten mit meta-
stasiertem, nicht-kleinzelligem
Lungenkarzinom (NSCLC) mit
einem Tumor Proportion Score
[TPS] von =250 % (PD-L1-Ex-
pression) und ohne EGFRMuta-
tionen oder ALK-Translokatio-
nen; Erstlinienbehandlung

Pembrolizumab als Monotherapie Zusatznutzen nicht belegt

= Cisplatin in Kombination mit einem Drittgenerationszy-

Ipilimumab - Anwendungs- tostatikum (Vinorelbin oder Gemcitabin oder Docetaxel

gebiet: Nicht-kleinzelliges oder Paclitaxel oder Pemetrexed (aul3er bei Uberwie-

Lungenkarzinom, Kombina- gend plattenepithelialer Histologie)) oder

tion mit Nivolumab und pla- | Erwachsene Patienten mit meta- | =  Carboplatin in Kombination mit einem Drittgenerations-

tinbasierter Chemothera- stasiertem, nicht-kleinzelligem zytostatikum (Vinorelbin oder Gemcitabin oder

pie, Erstlinie Lungenkarzinom (NSCLC) mit Docetaxel oder Paclitaxel oder Pemetrexed (aul3er bei
einem Tumor Proportion Score Uberwiegend plattenepithelialer Histologie)) vgl. Anlage | Hinweis auf einen gerin-
[TPS] von < 50 % (PD-L1-Ex- VI zum Abschnitt K der Arzneimittel-Richtlinie oder gen Zusatznutzen
pression) und ohne EGFRMuta- | = Carboplatin in Kombination mit nab-Paclitaxel oder
tionen oder ALK-Translokatio- =  Pembrolizumab in Kombination mit Pemetrexed und
nen; Erstlinienbehandlung platinhaltiger Chemotherapie (nur fir Patienten mit

nicht-plattenepithelialer Histologie) oder

=  Pembrolizumab in Kombination mit Carboplatin und
entweder Paclitaxel oder nabPaclitaxel (nur fur Patien-
ten mit plattenepithelialer Histologie)
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Ivacaftor - Anwendungsge-
biet: zystische Fibrose, Pa-
tienten ab 4 bis < 6 Mo-
nate, R117H-Mutation

Best-Supportive-Care?®

Anhaltspunkt fir einen
nicht-quantifizierbaren Zu-
satznutzen

Ivacaftor - Anwendungsge-
biet: zystische Fibrose,
Kombinationstherapie mit
Tezacaftor/Ivacaftor bei
Patienten ab 6 bis < 12
Jahren (heterozygot bzgl.
F508del- und RF-Mutation)

Best-Supportive-Care?

Zusatznutzen nicht belegt

Ivacaftor - Anwendungsge-
biet: zystische Fibrose,
Kombinationstherapie mit
Tezacaftor/Ivacaftor bei
Patienten ab 6 bis < 12
Jahren (homozygot bzgl.
F508del-Mutation)

Lumacaftor/lvacaftor

Zusatznutzen nicht belegt

Ivacaftor - Anwendungsge-
biet: zystische Fibrose, Pa-
tienten ab 4 bis < 6 Mo-
nate, Gating-Mutationen

Best-Supportive-Care?

Anhaltspunkt fur einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen
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Niraparib - Anwendungsge-
biet: Ovarialkarzinom, Eilei-
terkarzinom oder primares
Peritonealkarzinom, FIGO-
Stadien lll und IV, Erhal-
tungstherapie

Eine Therapie nach MalRgabe des Arztes unter Beriicksichtigung von
= Beobachtendem Abwarten (nach einer Vortherapie mit Carboplatin in Kombination mit
Paclitaxel) Zusatznutzen nicht belegt
= Bevacizumab (nur nach einer Vortherapie mit Carboplatin in Kombination mit Paclitaxel
und Bevacizumab)

Nivolumab - Anwendungs-
gebiet: Nicht-kleinzelliges Erwachsene Patienten mit metastasiertem, nicht-kleinzelligem Lungenkar-

Lungenkarzinom, Kombina- | zinom (NSCLC) mit einem Tumor Proportion Score [TPS] von = 50 % Pembrolizumab Zusatznutzen nicht beleat
tion mit Ipilimumab und pla- | (PD-L1-Expression) und ohne EGFRMutationen oder ALK-Translokatio- als Monotherapie :
tinbasierter Chemothera- nen; Erstlinienbehandlung

pie, Erstlinie
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Nivolumab - Anwendungs-
gebiet: Nicht-kleinzelliges
Lungenkarzinom, Kombina-
tion mit Ipilimumab und pla-
tinbasierter Chemothera-
pie, Erstlinie

Erwachsene Patienten
mit metastasiertem,
nicht-kleinzelligem Lun-
genkarzinom (NSCLC)
mit einem Tumor Pro-
portion Score [TPS] von
<50 % (PD-L1-Expres-
sion) und ohne EGFR-
Mutationen oder ALK-
Translokationen; Erstli-
nienbehandlung

Cisplatin in Kombination mit einem Drittgenerationszytostatikum
(Vinorelbin oder Gemcitabin oder Docetaxel oder Paclitaxel o-
der Pemetrexed (auBer bei Uiberwiegend plattenepithelialer His-
tologie)) oder

Carboplatin in Kombination mit einem Drittgenerationszytostati-
kum (Vinorelbin oder Gemcitabin oder Docetaxel oder Paclit-
axel oder Pemetrexed (aulRer bei Giberwiegend plattenepithelia-
ler Histologie)) vgl. Anlage VI zum Abschnitt K der Arzneimittel-
Richtlinie oder

Carboplatin in Kombination mit nab-Paclitaxel oder
Pembrolizumab in Kombination mit Pemetrexed und platinhalti-
ger Chemotherapie (nur fir Patienten mit nicht-plattenepithelia-
ler Histologie) oder

Pembrolizumab in Kombination mit Carboplatin und entweder
Paclitaxel oder nabPaclitaxel (nur fur Patienten mit plat-
tenepithelialer Histologie)

Hinweis auf einen gerin-
gen Zusatznutzen
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Nusinersen - Neubewer-
tung eines Orphan Drugs
nach Uberschreitung der
50 Mio. Euro-Grenze - An-
wendungsgebiet: Spinale
Muskelatrophie

Patienten mit 5g-assoziierter spinaler Muskelatrophie (5g-SMA)
Typ 1

Patienten mit 5g-SMA Typ 2

Patienten mit 5g-SMA Typ 3/ 4

prasymptomatische Patienten mit 59-SMA und 2 SMN2-Genko-
pien

prasymptomatische Patienten mit 5g-SMA und 3 SMN2-Genko-
pien

prasymptomatische Patienten mit 5g-SMA und mehr als 3 SMN2-
Genkopien

Best-Supportive-Care?®

Hinweis auf einen erhebili-
chen Zusatznutzen

Anhaltspunkt fur einen be-
trachtlichen Zusatznutzen

Zusatznutzen nicht belegt

Anhaltspunkt fur einen er-
heblichen Zusatznutzen

Anhaltspunkt fur einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen

Zusatznutzen nicht belegt

Olaparib - Anwendungsge-
biet: Adenokarzinom des

Pankreas, BRCA1/2-Muta-
tionen, Erhaltungstherapie

Beobachtendes Abwarten

Zusatznutzen nicht belegt
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Olaparib - Anwendungsge-
biet: Ovarialkarzinom, Eilei-
terkarzinom oder primares
Peritonealkarzinom; Erhal-
tungstherapie nach Erstli-
nientherapie; HRD-positiv;
Kombination mit Bevacizu-
mab

Die Fortfihrung der mit der Platin-basierten Erstlinien-Chemotherapie begonnenen Behand-
lung mit Bevacizumab.

Zusatznutzen nicht belegt

Olaparib - Anwendungsge-
biet: Prostatakarzinom,
BRCA1/2-Mutationen, Pro-
gredienz nach hormoneller
Behandlung

Patientenindividuelle Therapie unter Auswahl von Abirateron, Enzalutamid, Cabazitaxel und
Docetaxel; unter Berticksichtigung der Vortherapien sowie unter Beachtung der Zulassung der
jeweiligen Arzneimittel.

Anhaltspunkt fir einen be-
trachtlichen Zusatznutzen

Perampanel - Anwen-
dungsgebiet: Epilepsie,
prim. generalisierte Anfalle,
7 bis < 12 Jahre

Eine patientenindividuelle antiepileptische Zusatztherapie, soweit medizinisch indiziert und falls
jeweils noch keine Pharmakoresistenz (im Sinne eines nicht ausreichenden Ansprechens), Un-
vertraglichkeit oder Kontraindikation bekannt ist, unter Auswahl von Clobazam, Lamotrigin, To-
piramat, Valproinsaure® unter Berlicksichtigung der Basis- und (den) Vortherapie(n) und unter
Berucksichtigung des Grundes fur den Therapiewechsel sowie der etwaig einhergehenden Ne-
benwirkungen.

Zusatznutzen nicht belegt
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Perampanel - Anwen-
dungsgebiet: Epilepsie, fo-
kale Anfalle, 4 bis <12
Jahre

Eine patientenindividuelle antiepileptische Zusatztherapie, soweit medizinisch indiziert und falls
jeweils noch keine Pharmakoresistenz (im Sinne eines nicht ausreichenden Ansprechens), Un-
vertraglichkeit oder Kontraindikation bekannt ist, unter Auswahl von Eslicarbazepin?, Gabapen-
tin8, Lacosamid, Lamotrigin, Levetiracetam, Oxcarbazepin8, Topiramat, Valproinsaure®, Zonisa-
mid8, Brivaracetam unter Berlicksichtigung der Basis- und (den) Vortherapie(n) und unter Be-
ricksichtigung des Grundes fiir den Therapiewechsel sowie der etwaig einhergehenden Ne-
benwirkungen.

Zusatznutzen nicht belegt

Sebelipase alfa - Neube-
wertung nach Fristablauf -

Anwendungsgebiet: Man-
gel an lysosomaler saurer
Lipase

Patienten mit bereits im Sauglingsalter (< 6 Monate) rasch fortschreitendem
LAL-Mangel

Orphan Drug
Patienten mit LAL-Mangel (nicht bereits im Sauglingsalter (< 6 Monate) rasch
fortschreitend)

Anhaltspunkt fir einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen?

Anhaltspunkt fir einen
nicht quantifizierbaren Zu-
satznutzen?

Semaglutid - Neubewer-
tung aufgrund neuer wis-
senschaftlicher Erkennt-

nisse - Anwendungsgebiet:

Diabetes mellitus Typ 2

...bei Patienten ohne manifeste kar-
diovaskulare Erkrankung?'®

Erwachsene Patienten mit Diabe-
tes mellitus Typ 2, bei denen Diat
und Bewegung allein den Blutzu-

Sulfonylharnstoff
(Glibenclamid o-
der Glimepirid)

...bei Patienten mit manifester kardi-
ovaskularer Erkrankung'® in Kombi-
nation mit weiterer Medikation zur

cker nicht ausreichend kontrollie-
ren, und fir die die Anwendung
von Metformin aufgrund einer Un-
vertraglichkeit nicht geeignet ist

Behandlung der kardiovaskularen Ri-
sikofaktoren™

Zusatznutzen nicht belegt

Zusatznutzen nicht belegt
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Vereinigung
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Bayerns

Bewertung

Semaglutid - Neubewer-
tung aufgrund neuer wis-
senschaftlicher Erkennt-

nisse - Anwendungsgebiet:

Diabetes mellitus Typ 2

Erwachsene Patien-
ten mit Diabetes mel-
litus Typ 2, bei denen
Diat und Bewegung
und die Behandlung
mit einem blutzucker-
senkenden Arznei-
mittel (auBer Insulin)
den Blutzucker nicht
ausreichend kontrol-
lieren

...bei Patienten
ohne manifeste kar-
diovaskulare Er-
krankung™®

= Metformin + Sulfonylharnstoff (Glibenclamid
oder Glimepirid) oder
=  Metformin + Empagliflozin

Zusatznutzen nicht belegt

...bei Patienten mit
manifester kardi-
ovaskularer Erkran-
kung'® in Kombina-
tion mit weiterer
Medikation zur Be-
handlung der kardi-
ovaskularen Risiko-
faktoren!

= Metformin + Sulfonylharnstoff (Glibenclamid
oder Glimepirid) oder

=  Metformin + Empagliflozin oder

= Metformin + Liraglutid’2

Zusatznutzen nicht belegt
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Bewertung

Semaglutid - Neubewer-
tung aufgrund neuer wis-
senschaftlicher Erkennt-

nisse - Anwendungsgebiet:

Diabetes mellitus Typ 2

Erwachsene Patien-
ten mit Diabetes mel-
litus Typ 2, bei denen
Diat und Bewegung
und die Behandlung
mit mindestens zwei
blutzuckersenkenden
Arzneimitteln (auf3er
Insulin) den Blutzu-
cker nicht ausrei-
chend kontrollieren

...bei Patienten
ohne manifeste kar-
diovaskulare Er-
krankung™®

Humaninsulin + Metformin oder

nur Humaninsulin, wenn Metformin gemaf
Fachinformation unvertraglich oder kontrain-
diziert oder aufgrund eines fortgeschrittenen
Diabetes mellitus Typ 2 nicht ausreichend
wirksam ist

Zusatznutzen nicht belegt

...bei Patienten mit
manifester kardi-
ovaskularer Erkran-
kung'® in Kombina-
tion mit weiterer
Medikation zur Be-
handlung der kardi-
ovaskularen Risiko-
faktoren'

Humaninsulin + Metformin oder
Humaninsulin + Empagliflozin'2 oder
Humaninsulin + Liraglutid'? oder
Humaninsulin, wenn die bestimmten Kombi-
nationspartner gemaf Fachinformation un-
vertraglich oder kontraindiziert oder auf-
grund eines fortgeschrittenen Diabetes mel-
litus Typ 2 nicht ausreichend wirksam sind

Zusatznutzen nicht belegt

Erwachsene Patienten mit Dia-
betes mellitus Typ 2, bei de-
nen Diat und Bewegung und
die Behandlung mit Insulin (mit
oder ohne einem anderen blut-
zuckersenkenden Arzneimittel)
den Blutzucker nicht ausrei-

chend kontrollieren

kung'®

...bei Patienten ohne mani-
feste kardiovaskulare Erkran-

Die Optimierung des Huma-
ninsulinregimes (ggf. + Met-
formin)

Zusatznutzen nicht belegt

...bei Patienten mit manifes-
ter kardiovaskularer Erkran-
kung'® in Kombination mit
weiterer Medikation zur Be-
handlung der kardiovaskula-
ren Risikofaktoren!"

Die Optimierung des Huma-
ninsulinregimes (ggf. + Met-
formin oder Empagliflozin'2

oder Liraglutid'?)

Zusatznutzen nicht belegt
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Wirkstoff Vergleichstherapie Bewertung
Patienten im Alter zwischen 6 und < 12 Jahren mit chroni- . . . )
. Ledipasvir/Sofosbuvir Zusatznutzen nicht belegt
scher Hepatitis C (Genotypen 1, 4, 5 oder 6)
. ) Patienten im Alter zwischen 6 und < 12 Jahren mit chroni- . . . .
Sofosbuvir/Velpatasvir - . Sofosbuvir plus Ribavirin Zusatznutzen nicht belegt
, scher Hepatitis C (Genotypen 2 oder 3)
Anwendungsgebiet: Chro- : ; i _ . . . .
. . Patienten im Alter zwischen 12 und <18 Jahren mit chroni- = |Ledipasvir/Sofosbuvir oder )
nische Hepatitis C, = 6 und . Lo . Zusatznutzen nicht belegt
<18 Jahre scher Hepatitis C (Genotypen 1, 4, 5 oder 6): =  Glecaprevir/Pibrentasvir
. . ) . . = Sofosbuvir plus Ribavirin
Patienten im Alter zwischen 12 und <18 Jahren mit chroni- .
. oder Zusatznutzen nicht belegt
scher Hepatitis C (Genotypen 2 oder 3): o .
=  Glecaprevir/Pibrentasvir

Sucroferric Oxyhydroxide -
Anwendungsgebiet: Se-
rumphosphatspiegelkon- Eine Therapie nach Maltgabe des Arztes. Zusatznutzen nicht belegt
trolle bei chron. Nierener-
krankung, 2 bis < 18 Jahre

Tafamidis - Neubewertung
eines Orphan Drugs nach
Uberschreitung der 50 Mio.
Euro Grenze - Anwen-
dungsgebiet: Amyloidose
mit Polyneuropathie

Patisiran Zusatznutzen nicht belegt
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Wirkstoff Vergleichstherapie Bewertung

Tezacaftor/lvacaftor - An-

wendungsgebiet: zystische
Fibrose, Kombinationsthe-
rapie mit Ivacaftor bei Pati- | Best-Supportive-Care?® Zusatznutzen nicht belegt
enten ab 6 bis < 12 Jahren
(heterozygot bzgl. F508del-
und RF-Mutation)

Tezacaftor/Ivacaftor - An-
wendungsgebiet: zystische
Fibrose, Kombinationsthe-
rapie mit Ivacaftor bei Pati- | Lumacaftor/Ivacaftor Zusatznutzen nicht belegt
enten ab 6 bis < 12 Jahren
(homozygot bzgl. F508del-
Mutation

" Bei Orphan Drugs gilt der Zusatznutzen bereits durch die Zulassung als belegt. Der G-BA bewertet ausschlieRlich das AusmaR des Zusatznutzens
auf Grundlage der in der Zulassungsstudie vom pharmazeutischen Unternehmen ausgewahlten Vergleichstherapie.

2 Die wissenschaftliche Datengrundlage lasst eine Quantifizierung nicht zu.

3 Als Best-Supportive-Care (BSC) wird diejenige Therapie verstanden, die eine bestmdgliche, patientenindividuell optimierte, unterstiitzende Be-
handlung zur Linderung von Symptomen und Verbesserung der Lebensqualitdt gewahrleistet.

4 Die Vorgaben hinsichtlich der Verordnungseinschrankung der Arzneimittel-Richtlinie Anlage Il sind zu beachten.

5 Unglinstige Prognosefaktoren:

- Nachweis von Autoantikérpern (z.B. Rheumafaktoren, hohe Spiegel von Antikérpern gegen citrullinierte PeptidAntigene)

- Hohe Krankheitsaktivitat (nachgewiesen durch DAS bzw. DAS28-Bewertungssystem, geschwollene Gelenke, Parameter der Akute-Phase-Reaktion
wie z.B. C-Reaktives Protein, Erythrozytensedimentationsrate)
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- Frihes Auftreten von Gelenkerosionen

6 Valproinsaure kommt fiir die Zusatzbehandlung primar generalisierter tonisch-klonischer Anfélle bei Kindern im Alter von 4 bis 11 Jahren aufgrund
von potentiell auftretenden Leberschaden und der Teratogenitat nicht regelhaft in Frage. Im Rahmen einer patientenindividuellen Therapie kann die
Zusatzbehandlung mit Valproinsaure jedoch eine mdgliche Option darstellen.

7 Fir Kinder (iber 6 Jahren

8 Flr Kinder ab 6 Jahre

9 Valproinsaure kommt fiir die Zusatzbehandlung fokaler Anfélle bei Kindern im Alter von 4 bis 11 Jahren aufgrund von potentiell auftretenden Leber-
schaden und der Teratogenitat nicht regelhaft in Frage. Im Rahmen einer patientenindividuellen Therapie kann die Zusatzbehandlung mit Valproin-
saure jedoch eine mogliche Option darstellen.

0 manifeste kardiovaskulare Erkrankung ist im vorliegenden Fall anhand der Studien SUSTAIN 6 bzw. PIONEER 6 (siehe Studienprotokolle, Marso
et. al. Semaglutide and Cardiovascular Outcomes in Patients with Type 2 Diabetes. N Engl J Med 2016; 375:1834-1844. DOI:
10.1056/NEJMoa1607141 bzw. Husain et al. Oral semaglutide and cardiovascular outcomes in patients with type 2 diabetes. N Engl J Med 2019;
381(9): 841-851. https://dx.doi.org/10.1056/NEJMoa1901118.) definiert und hier ndherungsweise zusammengefasst als = 50 Jahre mit mindestens
einer kardiovaskularer Erkrankung (vorangegangener Herzinfarkt; Schlaganfall oder transitorische ischamische Attacke, Revaskularisation, > 50%
Stenose, vorangegangene symptomatische koronare Herzerkrankung oder instabile Angina, asymptomatische kardiale Ischdmie, chronisches Herz-
versagen (NYHAKIasse llI-1ll) oder chronisches Nierenversagen) oder = 60 Jahre mit mindestens einem Risikofaktor fir kardiovaskulare Erkrankun-
gen (Mikroalbuminurie oder Proteinurie, Bluthochdruck und linksventrikulare Hypertrophie, linksventrikulare systolische oder diastolische Dysfunktion
oder Knéchel-Arm-Index < 0,9).

" Insbesondere Antihypertensiva, Antikoagulanzien und/oder Lipidsenker.

2 Empagliflozin bzw. Liraglutid nur fir Patienten mit manifester kardiovaskularer Erkrankung, die weitere Medikation zur Behandlung der kardiovas-
kularen Risikofaktoren, insbesondere Antihypertensiva, Antikoagulanzien und/oder Lipidsenker erhalten (zur Operationalisierung siehe Studienproto-
kolle: Zinman et al. Empagliflozin, cardiovascular outcomes, and mortality in type 2 diabetes. N Engl J Med 2015;373:2117-28. DOI
10.1056/NEJM0a1504720 bzw. Marso et al. Liraglutide and Cardiovascular Outcomes in Type 2 Diabetes, N Engl J Med 2016; 375:311-322. DOI:
10.1056/NEJM0a1603827).



