Rada Przejrzystosci
dziatajaca przy
Prezesie Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji

Stanowisko Rady Przejrzystosci
nr47/2017 z dnia 15 maja 2017 roku
w sprawie zasadnosci wydawania zgody na refundacje w ramach
importu docelowego dla srodkéw spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego srodka MCT Procal we wskazaniu:
deficyt LCHAD (dehydrogenazy 3-hydroksyacylo-CoA —
dtugotancuchowych kwaséw ttuszczowych) i deficyt VLCAD
(dehydrogenazy Acylo-CoA — bardzo dtugotancuchowych kwaséw
ttuszczowych przy zatozeniu, ze wykorzystano u pacjenta dostepne
alternatywne metody leczenia lub istniejg przeciwwskazania
do prowadzenia terapii z uzyciem takich metod)

Rada Przejrzystosci uwaza za zasadne wydawanie zgody na refundacje
w ramach importu docelowego dla srodkow spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego srodka MCT Procal, saszetki, 16g, we wskazaniu:
deficyt LCHAD (dehydrogenazy 3-hydroksyacylo-CoA — dtugotaricuchowych
kwasow ttuszczowych) i deficyt VLCAD (dehydrogenazy Acylo-CoA — bardzo
dtugofancuchowych kwasow ttuszczowych przy zatozeniu, ze wykorzystano
u pacjenta  dostepne alternatywne metody leczenia lub istniejq
przeciwwskazania do prowadzenia terapii z uzyciem takich metod).

Uzasadnienie

Deficyt LCHAD i deficyt VLCAD sq to wrodzone choroby rzadkie polegajqgce
na zaburzonej oksydacji dtugotaricuchowych kwasow ttuszczowych. Objawiajg
sie one zwykle w okresie niemowlecym, najczesciej w postaci atakow
hipoglikemii wywotanych przedtuzonym gfodzeniem, a pozZniej prowadzq
do uszkodzenia wqtroby i serca. W deficycie LCHAD zaleca sie stosowanie diety
niskottuszczowej i ograniczenie spoZycia dtugich tarncuchow trdjglicerydow (LCT)
oraz unikanie gtodzenia. W deficycie VLCAD zaleca sie stosowanie diety
niskottuszczowej i ograniczenie spozycia bardzo dfugotaricuchowych kwasow
tfuszczowych oraz unikanie gfodzenia.

Produkt MCT Procal, nalezy do klasy produktow zawierajgcych kwasy
tfuszczowe sredniej dfugosci, ktore dzieci te mogqg metabolizowad. Wytyczne
zalecajq cata klase produktow nie wspominajgc o MICT Procal.
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Stanowisko Rady Przejrzystosci AOTMIT nr 47/2017 z dnia 15 maja 2017 r.

Z uwagi na matq liczbe chorych wptyw finansowania tej technologii na budzet
bedzie znikomy.

Wiceprzewodniczacy Rady Przejrzystosci
prof. Michat Mysliwiec

Tryb wydania stanowiska

Stanowisko wydano na podstawie art. 31e ust 1 ustawy z 27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz. U. z 2016 r., poz. 1793 z pézn. zm.), w zwigzku z art. 39 ust. 3
ustawy z 12 maja 2011 r. o refundacji lekow, srodkdw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego
oraz wyrobow medycznych (Dz. U. z 2016 r. poz. 1536 z pdzn. zm.), z uwzglednieniem opracowania na potrzeby
oceny zasadnosci wydawania zgody na refundacje, raport nr OT.431.2.2017 ,MCT Procal we wskazaniach:
deficyt LCHAD i deficyt VLCAD”, data ukoriczenia: 10 maja 2017.



