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Wstep

Cel analizy problemu decyzyjnego

Celem analizy problemu decyzyjnego jest zaplanowanie procesu zmierzajgcego do przygotowania analiz
oceny technologii medycznych, ktére bedg czescig wniosku o finansowanie $rodka spozywczego
specjalnego przeznaczenia zywieniowego PKU GMPro® stosowanego u osob od 12. roku zycia

chorujgcych na fenyloketonurie (PKU, ang. phenylketonuria).

W ramach analizy problemu decyzyjnego uwzgledniono nastepujgce aspekty:

1. opis problemu zdrowotnego,

2. przedstawienie aktualnych standardéw postepowania (practice guidelines) we wskazaniu
fenyloketonuria w Polsce i na Swiecie,

3. przedstawienie aktualnego statusu refundacyjnego preparatu PKU GMPro oraz poszczegdélnych opcji
terapeutycznych w Polsce,

4. analize rekomendacji dotyczacych finansowania preparatu PKU GMPro oraz pozostatych opcji
terapeutycznych wydanych przez agencje HTA w Polsce i na swiecie,

5. wybor opcji terapeutycznych, z ktérymi nalezy poréwnaé preparat PKU GMPro w analizach oceny
technologii medycznych wraz z uzasadnieniem,

6. definiowanie populacji docelowej, interwencji, komparatorow, ocenianych punktéw koncowych i
metodyki badan (PICOS) dla analiz HTA.

Uzasadnienie celu analiz

Fenyloketonuria (PKU, ang. phenylketonuria) to rzadka, dziedziczna, nieuleczalna choroba metaboliczna,
ktoérej kontrola opiera sie na wilasciwym postepowaniu zywieniowym. Restrykcyjna dieta ograniczajgca
podaz fenyloalaniny (Phe; ang. phenylalanine) zapobiega neurologicznym komplikacjom wynikajacym ze
zwiekszonego stezenia tego aminokwasu we krwi. Duzym problemem dla pacjentow z PKU jest

przestrzeganie zalecen dietetycznych (compiiance). | I
N, /<y nie okoto potowa

osOb z tej grupy przestrzega zaleceh dietetycznych. Wsrdd probleméw wptywajgcych na  brak
przestrzegania diety wyréznia sie trudnos¢ w przygotowaniu specjalnych biatkozastepczych produktéw
zywieniowych jak réwniez ich smak i walory sensoryczne. Problem nieprzestrzegania diety w PKU
wystepuje pomimo obecnosci na rynku i refundacji szerokiego zakresu niefenyloalaninowych produktéw

biatkozastepczych — co istotne, wszystkie te produkty stanowig syntetyczne mieszanki aminokwasowe.

Produkt PKU GMPro bytby pierwszym biatkozastepczym produktem pochodzenia naturalnego
dostepnym dla chorych z PKU w Polsce.
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PKU GMPro jest produktem opartym na glikomakropeptydzie — naturalnym sktadniku serwatki, ktéry
wyréznia sie sposrod stosowanych obecnie preparatéw m.in.:
¢ biodostepnoscia,
¢ spowolnionym wchtanianiem aminokwaséw wptywajgcym na zmniejszenie dziennych wahan Phe we
krwi,
e wilasciwosciami probiotycznymi,
e wilasciwosciami smakowymi (wieksza preferencja smaku),

e wplywem na zmniejszong tamliwo$¢ kosci.

Dowody pochodzace z badan klinicznych i obserwacyjnych wskazujg, ze produkty oparte na
glikomakropeptydzie (GMP) umozliwiaja utrzymanie stezenia Phe we krwi na poziomie nie
przekraczajgcym wyznaczonych norm. Unikatowe wiasciwosci produktu PKU GMPro moga wptyna¢ na
poprawe przestrzegania diety (compliance) w populacji oséb 212.r.z — a wiec populacji, w ktérej to
przestrzeganie diety jest najnizsze. Tym samym produkt PKU GMPro mégtby przyczyni¢ sie do wtasciwe;j

kontroli stezenia Phe u chorych i kontroli objawow PKU.
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Problem zdrowotny

Definicja i klasyfikacja

Fenyloketonuria (PKU, ang. phenylketonuria; kod ICD-10 E70.0) zwana takze hiperfenyloalaninemiag to
rzadka, dziedziczna choroba metaboliczna spowodowana brakiem lub niedoborem enzymu hydroksylazy
fenyloalaninowej (ang. phenylalanine hydroxylase, PHU), ktéry doprowadza do zwigkszenia poziomu

fenyloalaniny (ang. phenylalanine, Phe) we krwi [1, 2].

Klasyfikacja PKU opiera sie na wyjsciowym stezeniu Phe w okresie noworodkowym (Rysunek 1) [2].

Rysunek 1.
Klasyfikacja PKU [2]

Fenyloketonuria

tagodna
hyperfenyloalaninemia

Klasyczna Umiarkowana tagodna
stezenie Phe: stezenie Phe: stezenie Phe:

>20 mg/dL 15-20 mg/dL 10-15 mg/dL <10 mg/dL
(>1200 pmol/dL) (900-1200 pumol/dL) (600-900 pmol/dL) (<600 umol/dL )

stezenie Phe:

Epidemiologia i obcigzenie spoteczno-ekonomiczne

2.2.1. Swiat i Europa

PKU jest uznawana za chorobe rzadka. Czestos$¢ jej wystepowania jest zréznicowana w poszczegoélinych
populacjach. Przyktadowo, choroba wystepuje szczegolnie rzadko w populacji afrykanskiej i japonskiej, a
takze w Finlandii, gdzie raportuje si¢ mniej niz 1 przypadek na 100 000 oséb. Z kolei w populaciji tureckiej
oraz irlandzkiej PKU charakteryzuje sie wysokg czestoscig wystepowania (odpowiednio 1/4000 i 1/4500
zywych urodzen; Tabela 1) [3-5].

Zgodnie z danymi Orphanet (dane opublikowane w styczniu 2019 roku) estymowane rozpowszechnienie

PKU w populacji europejskiej wynosi 10/100 000 urodzen [6].

HTA Consulting 2021 (www.hta.pl) Strona 8
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Tabela 1.

Srednia roczna zapadalnosé na PKU w zaleznosci od regionu geograficznego [5]

Region geograficzny Kraj Zapadalnos¢
Chiny 1/17 000
Azja Korea 1/41 000
Japonia 1/125 000
Irlandia 1/4500
Szkocja 1/5300
Czechostowacja* 1/7000
Wegry 1/11 000
Dania 1/12 000
Europa
Francja 1/13 500
Norwegia 1/14 500
Wielka Brytania 1/14 300
Witochy 1/17 000
Finlandia 1/200 000
Stany Zjednoczone (populacja rasy kaukaskiej) 1/10 000
Ameryka Péinocna
Kanada 1/22 000
Oceania Australia 1/10 000

Dane obejmujgce okres przed podziatem Czechostowacji (dane sprzed 1993 roku).

2.2.2. Polska

W Polsce ogdlna czestos¢ wystepowania PKU jest szacowana na 1/7000 do 1/8000 zywych urodzen [2,
7]. Opierajgc sie na danych Narodowego Funduszu Zdrowia (NFZ) przedstawionych w publikaciji
Szypowska 2019 $rednia rejestrowana zapadalnos¢é na PKU w latach 2013-2015 wynosita
12,9/100 000 zywych noworodkéw na rok. Chorobowo$¢ na koniec 2015 roku wg NFZ wynosita
7,02/100 000 osob (Tabela 2) [8]. Zgodnie z danymi NFZ w 2018 roku w Polsce postawiong diagnoze PKU
zgodnie z ICD-10: E70.0 miato 1861 osoéb [9].

Tabela 2.
Dane epidemiologiczne dotyczace PKU w Polsce

Wskaznik epidemiologiczny Zrédto i rok

Zapadalnos¢ 12,9/100 000/rok Dane NFZ: lata 2013-2015*
Chorobowos¢ 7,02/100 000 Dane NFZ: grudzien 2015*
Liczba chorych 2706 Dane NFZ: grudzien 2015*
Liczba pacjentéw (unikalne numery PESEL) z W 2017 roku: 1839 . -
rozpoznaniem ICD-10: E70.0 W 2018 roku: 1861 Dane NFZ 201712018

* Dane cytowane w publikacji Szypowska 2019 [8]
** Dane cytowane w AWA PKU MOTION [9].
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PKU jest chorobg, ktéra niesie za sobg szereg obcigzen spoteczno-ekonomicznych, co jest uwarunkowane
koniecznoscig dostosowania sie chorego do trwajgcego przez cate zycie restrykcyjnego rezimu
dietetycznego. Niejednokrotnie pojawienie sie w rodzinie dziecka z PKU wymusza modyfikacje
przyzwyczajen zywieniowych catej rodziny. Ponadto konieczna jest odpowiednia wiedza merytoryczna
rodzicéw lub opiekunéw niezbedna do prawidlowego postepowania u dzieci chorych na PKU [10].
Wrodzony i nieuleczalny charakter PKU wptywa¢ moze na jakos¢ zycia chorego poprzez wywotywanie
zaburzen psychologicznych, emocjonalnych oraz probleméw w relacjach spotecznych [2]. Wyniki zwigzane
z oceng jakosci zycia wskazujg, ze skutki PKU wywierajg bardziej negatywny wplyw na chorych w
mtodszym wieku (dzieci w wieku 9—11 lat) w poréwnaniu z osobami nastoletnimi czy tez osobami dorostymi
(negatywny wptyw na koncentracje, szybkos¢é myslenia, drazliwos¢, niepokdj, zmienny nastréj, poziom
agresiji, bole brzucha, odczuwanie smutku) [11]. Problemem ekonomicznym z jakim zmagajg sie chorzy lub
ich opiekunowie sg wysokie koszty zywnosci niskobiatkowej, niezbednej w postepowaniu terapeutycznym
w PKU. Zgodnie z wynikami badania ankietowego (Morawska 2018) przeprowadzonego na 63 chorych
(wiek od 3 miesiecy do 44 lat, stad w czesci na ankiety odpowiadali opiekunowie chorych) az 73%

respondentéw deklarowato problemy zwigzane ze zbyt wysokimi kosztami produktow niskobiatkowych [10].

Etiologia i patogeneza

U podioza PKU znajdujg sie punktowe mutacje genu PAH, ktéry koduje enzym hydroksylazy
fenyloalaninowej (PAH, ang. phenylalanine hydroxylase), odpowiedzialny za przeprowadzanie w watrobie
procesu hydroksylacji fenyloalaniny (Phe, ang. phenylalanine) pochodzacej z pokarmu. W wyniku
hydroksylacji, Phe jest metabolizowana do innego aminokwasu {j. do tyrozyny (Tyr). Katalizatorem enzymu
PAH jest tetrahydrobiopteryna (BHa4) [12, 13]. Zidentyfikowano ponad 400 mutacji genu PAH (w tym 95 w
populacji polskiej), ktére w réznym stopniu wptywajg na poziom aktywnosci enzymu PAH. Efektem mutacji
genu kodujgcego enzym PAH jest uszkodzenie enzymatycznego szlaku rozpadu Phe, co w nastepstwie

prowadzi do zwigkszenia stezenia Phe i zmniejszenia stezenia Tyr we krwi (Rysunek 2) [14].

Wysokie stezenie Phe we krwi ma dziatanie toksyczne dla organizmu, w szczegdlnosci dla osrodkowego
uktadu nerwowego (OUN). Nadmiar Phe hamuje transport innych aminokwasow (gtéwnie tyrozyny i
tryptofanu) przez btony komérkowe i bariere krew-moézg, co doprowadza do zmniejszenia syntezy
neurotransmiteréow (serotoniny i dopaminy). Ponadto duze stezenie Phe przyczynia sie do zaburzenia
wytwarzania ostonek mielinowych (szybszy rozpad mieliny), co w konsekwencji prowadzi do demielinizaciji

i utarty pewnej liczby neuronéw i zaburzen przewodzenia [15].

Osoba chora na PKU dziedziczy chorobe w sposéb autosomalny recesywny, czyli od kazdego rodzica
otrzymuje po jednej wadliwej kopii genu. Choroba ujawnia sie zatem tylko wéwczas, gdy oboje rodzice sg
nosicielami zmutowanego genu PAH (posiadajg jedng kopie wadliwego genu). Dziecko rodzicow bedacych
nosicielami wadliwej kopii PAH z 25% prawdopodobienstwem bedzie chore na PKU, z 50-procentowym
prawdopodobienstwem bedzie nosicielem wadliwego genu oraz z 25% prawdopodobienstwem bedzie

miato obie prawidtowe kopie PAH (Rysunek 3) [16].
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Rysunek 2.
Etiologia PKU (opracowanie wlasne na podstawie strony internetowej:https://public-health.artmetic.pl/tag/mutacje-genowe/)

[17]
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Rysunek 3.
Dziedziczenie PKU (opracowanie wtasne na podstawie dokumentu National PKU Alliance [16])
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Rozpoznanie

PKU jest diagnozowana na podstawie testu przesiewowego przeprowadzanego u noworodkéw. W Polsce,
w ramach dziatajgcego od 1994 roku programu badan przesiewowych (w momencie opracowywania
niniejszego dokumentu obowigzujgcym programem jest ,Program badan przesiewowych noworodkéw w
Polsce na lata 2019-2022") wszystkie noworodki poddawane sg dwom obligatoryjnym testom w kierunku

wykrycia PKU. Badanie przesiewowe przeprowadzane jest w trzeciej dobie zycia dziecka i polega na
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oznaczeniu stezenia Phe i Tyr oraz oznaczeniu stosunku stezenia Phe/Tyr metodg tandemowe;j

spektrometrii mas (ang. tandem mass spectrometry; MS/MS) [2, 7].

Do wykonania badania niezbedne jest pobranie krwi dziecka na specjalnie przygotowang i oznaczong
kodem bibute. W przypadku uzyskania stezenia Phe ponizej 100 pmol/L wyklucza sie PKU (stwierdza sie
wynik w normie). Wynik powyzej 100 umol/L wymaga przeprowadzenia powtdrnego testu z zastosowaniem
tej samej probki krwi (tej samej bibuty). Wynik rowny lub wyzszy od 360 pmol/L powoduje wezwanie dziecka
do poradni choréb metabolicznych. Stezenie Phe nizsze niz 360 pmol/L obliguje do przeprowadzenie
weryfikacji testu z wykorzystaniem drugiej probki (drugiej bibuty). Powtorzenie testu z drugiej bibuty jest
konieczne w celu wykluczenia hiperfenyloalaninemii przejsciowej, ktéra moze wystepowac u wczesniakow

[2, 7, 18]. Algorytm badania przesiewowego w kierunku PKU przedstawiono ponizej (Rysunek 4).

Rysunek 4.
Algorytm postepowania przesiewowego PKU [7]
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MS/MS - metoda oznaczenia stosunku stezenia Phe/Tyr metodg tandemowej spektrometrii mas (ang. tandem mass spectrometry)
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U dziecka z potwierdzeniem podwyzszonego stezenia Phe przeprowadzana jest diagnostyka réznicowa

polegajgca na wykluczeniu choroby zaleznej od deficytéw kofaktora BH4 (oznaczenie poziomu stezenia

reduktazy dihydropterydynoiwej we krwi oraz oznaczenie profilu pteryn w moczu). W przypadku uzyskania

wyniku dodatniego badania dotyczgcego BH4 stwierdza sie nietypowg postaé PKU. Przeprowadzane sg

réwniez testy genetyczne w kierunku rozpoznania mutacji w genie PAH:

pierwszy etap procedury diagnostycznej: Mutacje R408W, R158Q, ¢.1315+ 1G> A oraz inne
rzadkie mutacje w eksonach 5i 12 genu PAH

drugi etap procedury diagnostycznej: badanie mutacji w eksonach 1,3, 6,7, 11 genu PAH [7],
ostatecznym wynikiem diagnostycznym jest rozpoznanie konkretnego rodzaju PKU (klasyczna,

tagodna, nietypowa, fagodna hiperfenyloalaninemia) [7].

Przebieg choroby i rokowanie

Fenyloketonuria moze poczatkowo nie dawac objawéw. Noworodek rodzi sie z pozoru zdrowy. Pierwszym

objawem sugerujgcym PKU jest wystepowanie w okresie niemowlectwa (a wiec do 1 roku po urodzeniu)

opo6znienia w rozwoju psychoruchowym. Do istotnych objawéw wystepujgcych w tym okresie nalezg takze:

uporczywe wymioty,

tzw. ,mysi zapach” (nastepstwo wydalania wraz z moczem kwasu o-hydroksyfenylooctowego),
niecharakterystyczne zmiany skoérne (przypominajgce zmiany o charakterze alergicznym Ilub
zapalnym),

zaburzenia barwnikowe (jasna karnacja),

drgawki (napady padaczkowe, gtéwnie o charakterze zgieciowym),

matogtowie [13].

Kolejnymi objawami, pojawiajgcymi sie u starszych chorych sa:

uposledzenie rozwoju umystowego,
uposledzenie rozwoju motorycznego,

zaburzenia psychopatologiczne (agresja, niepokoj, lek, stany psychotyczne, zaburzenia snu) [15].

Wsréd objawoéw neurologicznych, poza wymienionymi powyzej uposledzeniem umystowym, u starszych

chorych na PKU obserwuje sie:

zmniejszone lub zwiekszone napiecie miesniowe,

wygorowane odruchy gtebokie i powierzchniowe,

stereotypie ruchowe,

zespoly spastyczne (para-, quadri- lub tetraplegie),

niemozno$¢ chodzenia i chéd chaotyczny,

hiperkineza w postaci drzenia, mioklonii, atetozy

drgawki (u dorostych czesciej napady typu grand mal, a wiec napady ktérym czesto towarzyszy utrata
przytomnosci),

niemoznos$¢ mowienia [15].
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Rokowanie w PKU jest Scisle zwigzane z szybkim rozpoznaniem choroby. Wczesna diagnoza oraz
zaimplementowanie leczenia w postaci diety eliminacyjnej (eliminacja produktéw z wysokag zawartosciag
Phe oraz stosowanie preparatow biatkozastepczych) zapobiega nieodwracalnym uszkodzeniom OUN oraz
umozliwia normalny rozwdj umystowy i fizyczny chorych [2]. U nieleczonych dzieci w starszym wieku

przewaza gteboki stopien uposledzenia [15].

Dane z przegladu pochodzacego z 1953 roku, obejmujgcego osoby nieleczone na PKU wskazujg, ze

najczestszym rezultatem choroby byto gtebokie uposledzenie umystowe (Wykres 1) [15].

Wykres 1.
lloraz inteligencji u nieleczonych chorych z PKU [15].
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W starych protokotach dotyczgcych postepowania w PKU przewazato zalecenie stosowania diety tylko we
wczesnym dziecinstwie, co argumentowano zakonczeniem procesu mielinizacji mézgu w wieku kilku lat
zycia dziecka. Wyniki zwigzane z rozwojem dzieci chorych na PKU pozwolity jednak wysnu¢ wniosek, ze
kontynuowanie leczenia przez caly okres dziecinstwa i mtodosci jest uzasadnione. Co wiecej, prace
dotyczgce dorostych pacjentéw niekontrolujgcych podazy Phe wskazujg na wystepowanie u nich licznych
nieprawidtowosci w OUN w poréwnaniu z populacjg ogélng, co sugeruje koniecznos$¢ stosowania

postepowania dietetycznego przez cate zycie [19].

Zaprzestanie przestrzegania diety niskobiatkowej u pacjentdow dorostych prowadzi do zachwiania
gospodarki metabolicznej, przy czym poczatkowo objawy mogg byé niezauwazalne. Z czasem jednak
wychwytywany w mézgu nadmiar Phe prowadzi do uszkodzen w obrebie kory przedczotowej, kidra
odpowiada za produkcje kilku neuroprzekaznikéw, katecholamin i hormonéw, w tym dopaminy,
noradrenaliny i serotoniny. Nieprawidtowosci w produkciji tych substancji wptywajg negatywnie na regulacje

nastroju, emocji i funkcji poznawczych [20].
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2.6. Leczenie

2.6.1. Metody leczenia

Postepowanie w przebiegu PKU polega na:
e ograniczeniu podazy Phe w naturalnej diecie (dieta eliminacyjna),
e stosowaniu odpowiednich preparatéw biatkozastepczych ($rodkéw spozywczych specjalnego

przeznaczenia zywieniowego nisko- oraz bezfenyloalaninowych [2].

Gtéwnym celem w leczeniu PKU jest obnizenie stezenia Phe we krwi. Zalecane normy Phe we krwi
wynoszg 120-360 pmol/l u dzieci do 12. roku zycia oraz 120—-600 pmol/l dla os6b powyzej 12. roku zycia
(Tabela 3). Dla wtasciwej kontroli powyzszych norm istotne jest systematyczne oznaczanie poziomu Phe.
Czestos¢ pomiaréw uzalezniona jest od wieku pacjenta — im pacjent starszy tym konieczno$¢

monitorowania jest rzadsza (Tabela 4).

Tabela 3.
Zalecane stezenie Phe we krwi [21]

Zalecane stezenie Phe we krwi

Wiek w latach
0-12 120-360 2-6
212 120-600 2-10

Tabela 4.
Minimalna czestos¢ pomiaréw Phe we krwi [21]

Wiek w latach Czestos¢ pomiarow

0-1 1 raz na tydzien
1-12 1 raz na 2 tygodnie
212 1 raz w miesigcu

Ze wzgledu na egzogenny charakter Phe ograniczenie jego podazy jest mozliwe poprzez stosowanie
restrykcyjnej diety eliminujgcej ten aminokwas ze spozywanego pokarmu [22]. Podejscie do leczenia
dietetycznego powinno by¢ Scisle zindywidualizowane (zalezne od wieku, pici, stanu fizjologicznego,

indywidualnej tolerancji Phe) i oparte o konsultacje lekarskie [23].

Osoby z PKU powinny unika¢ spozywania wysokobiatkowych produktéw zywnosciowych, w tym:
e mlekaisera,
o jajek,
e orzechow,
e czekolady,

e roslin strgczkowych
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e miesa i przetworéw miesnych,
e ryb [24].

Produktami dozwolonymi w ograniczonych ilosciach w diecie osoby chorej na PKU (niewielka zawartos¢
Phe) sg natomiast:

e warzywa,

e owoce,

e przetwory owocowe,

* r1yz,

e produkty zbozowe z maki 0 obnizonej zawartosci biatka,

e margaryna,

e masio [24].

Produktami w petni dozwolonymi w diecie osdb z PKU (brak Phe w ich sktadzie) sa:
e olej,
e cukier,
e midd,

e woda mineralna [24].

Chorzy na PKU muszg réwniez unika¢ produktdw zawierajgcych aspartam, gdyz w jego sktad w duzej
czesci (okoto 50%) wchodzi Phe [25].

Ograniczenie spozywania w naturalnej diecie produktéw wysokobiatkowych doprowadza do ryzyka
wystgpienia niedoborow biatka, makro i mikroelementéw, a takze witamin. Zubozata w produkty biatkowe
dieta dziata niekorzystnie na procesy zwigzane z rozwojem organizmu cztowieka, stad niezbedne jest
stosowanie produktéw biatkozastepczych (w réznej formie np. proszkdow do sporzgdzania napojow,
tabletek, batondéw, ptynéw), ktére moga by¢ catkowicie pozbawione Phe (produkty bezfenyloalaninowe)

lub zawiera¢ Phe w bardzo ograniczonej ilosci (produkty nisko/ubogofenyloalaninowe) [2].

Do pierwszej grupy nalezg bezfenyloalaninowe produkty zawierajgce syntetyczne mieszanki aminokwaséw
(ang. Phe-free-amino acid; L-AA). Produkty L-AA moga przyjmowac forme:
¢ skondensowang (skoncentrowang) — z duzg zawartoscig biatka w stosunkowo matej dawce oraz
witamin i sktadnikéw mineralnych, ale niezawierajgcych ttuszczéw i weglowodandw — ich stosowanie
jest powigzane z koniecznoscig uzupetniania tych dodatkowych skfadnikéw pokarmowych tj.
weglowodandw i ttuszczéw w ramach naturalnej diety,
e nieskondensowang (kompletng) — z zawartoscig biatka jak rowniez dodatkowych sktadnikow

pokarmowych tj. weglowodanow i ttuszczéw, a takze witamin i sktadnikéw mineralnych [23, 26, 27].

Grupg produktéw niezwierajgcg Phe, ktére od niedawna sg wymieniane wsréd produktow dedykowanych

chorym z PKU sg rowniez duze neutralne aminokwasy (ang. Large neutral amino acid; LNAA) [18].
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Do drugiej grupy produktéw biatkozastepczych — nisko/ubogofenyloalaninowych — naleza:
e produkty zawierajgce glikomakropeptyd (GMP), naturalne biatko pochodzace z serwatki, ktore jest
jedynym znanym obecnie, naturalnymi i tatwo przyswajalnymi biatkiem zawierajgcym sladowe ilosci
Phe; produkty oparte na GMP poza biatkiem zawierajg w swym sktadzie weglowodany oraz ttuszcze,
a wiec zapewniajg choremu z PKU dodatkowe zrédto energii [28, 29],
¢ syntetyczne mieszanki aminokwasow, ktére mogg zawiera¢ Phe (ogdlinie przyjeta nazwa; ang. amino
acid; AA) [18].

Preparaty biatkozastepcze wystepujg w rézne formach, w tym miedzy innymi w postaci:
e proszku do rozpuszczenia w wodzie,
e gotowego napoju,
e puddingu,

o przekagsek np. batondéw, krakersow.

Preparaty biatkozastepcze powinny stanowi¢ zrédio okoto 80% zalecanej dziennej podazy biatka. Cata
dieta chorego z PKU, w tym takze stosowanie produktow biatkozastepczych, powinna by¢
zindywidualizowana pod katem wieku, tolerancji Phe we krwi, masy ciata oraz stanu fizjologicznego
chorego. W dostepnej literaturze nie wyklucza sie stosowania przez pacjenta z PKU réznych produktow
biatkozastepczych. Istotne jest jednak dostarczenie przez diete eliminacyjng wtasciwej dziennej podazy
biatka. W 2006 roku Polska Grupa Robocza ds. Fenyloketonurii okreslita to zapotrzebowanie u oséb w
wieku 10-15 lat na 1,1-1,5 g/kg masy ciata dziennie, a u oséb w wieku powyzej 15 lat na 1,0-1,3 g/kg masy
ciata dziennie (Tabela 5) [23, 30].

Tabela 5.
Zalecana przez Polska Grupe Robocza ds. Fenyloketonurii dzienna podaz biatka [23]

Grupa Dzienna podaz biatka

0-1r.z. 2,5-3,0 g’/kg m.c.

1-4r.2. 1,8-2,5 g/lkg m.c

4-10 r.z. 1,7-2,0 g/lkg m.c

10-15r.z. 1,1-1,5 g/lkg m.c

Powyzej 15 r.2. 1,0-1,3 g’lkg m.c

Pierwszy trymestr 1,1-1,2 g/lkg m.c

Kobiety w cigzy Drugi trymestr 1,2-1,3 g/lkg m.c.
Trzeci trymestr 1,4-1,5 g/kg m.c
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Rysunek 5.
Dieta eliminacyjna w przebiegu PKU (opracowanie wtasne)

Dieta eliminacyjna w PKU
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AA — aminokwasy; GMP — glikomakropeptyd; L-AA — produkty bezfenyloalaninowe (ang. Phe-free amino acids), LNAA — duze aminokwasy obojetne
(ang. Large neutral amino acids)

2.6.2. Ocena skutecznosci i bezpieczenstwa terapii

Podstawowym celem leczenia chorych z PKU jest utrzymanie wiasciwego stezenia Phe we krwi, co
zapobiega rozwojowi powiktan w OUN, stad za pierwszorzedowy punkt koncowy w PKU uznawane jest
stezenie Phe we krwi. Parametrem laboratoryjnym Swiadczacym o wiasciwej kontroli PKU jest takze
stezenie Tyr i stosunek Phe do Tyr we krwi. Z klinicznego punktu widzenia utrzymywanie docelowych
poziomow Phe pozwala na wtasdciwy rozwdj intelektualny i psychoruchowy pomimo niedoboru hydroksylazy
fenyloalaninowej [31]. Innymi punktami koncowymi ocenianymi w badaniach nad terapig PKU sa:

¢ spozycie skladnikow odzywczych (warto$¢ energetyczna positku, spozycie biatka i innych sktadnikow

odzywczych),
e stezenie innych aminokwasoéw,
e parametry laboratoryjne zwigzane z pracg nerek i wiasciwym poziomem odzywienia organizmu,

e parametry antropometryczne (masa ciata, dtugos¢ ciata/wzrost, BMI).

W ocenie skutecznosci leczenia PKU za pomocg produktow biatkozastepczych wazne znaczenie ma takze:
e poziom akceptowalnosci produktu,
e poziom przestrzegania zaleconej diety (compliance)
e ocena neuropsychologiczna pacjenta,

e jakosc¢ zycia zwigzana z przyjmowanym rodzajem produktu.
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2.6.3. Ocena wplywu surogatéow na punkty koncowe istotne dla pacjenta

Stezenie Phe we krwi lub osoczu jest uznawanym przez europejskie wytyczne praktyki klinicznej jak i
amerykanskg Agencje ds. Zywnosci i Lekow (FDA, ang. Food Drug Administration) zastepczym punktem
koncowym (surogatem) stosowanym w analizach dotyczacych skutecznosci leczenia PKU. W dokumencie
opracowanym przez FDA istnieje rowniez wyrazne podkreslenie, ze stezenie Phe we krwi stanowi
odpowiedni zastepczy punkt koncowy zaréwno w przypadku populacji pediatrycznej jak i populacji oséb
dorostych z PKU [25, 32].

Zastepcze punkty koncowe powinny mie¢ udowodniony zwigzek przyczynowo-skutkowy z twardymi
punktami koncowymi, ktére sg klinicznie istotne dla pacjenta. W wielu badaniach klinicznych wykazano, ze
wysoki poziom Phe dziata toksycznie na komérki nerwowe, co wptywa niekorzystnie na iloraz inteligencji
os6b z PKU [33].

Zaleznos¢ miedzy stezeniem Phe a klinicznie istotnym punktem koncowym byta przedmiotem analizy
przegladu systematycznego Weisbren 2007 [34]. W pracy tej wykazano umiarkowang korelacje wzrostu
stezenia Phe ze spadkiem poziomu ilorazu inteligencji w krytycznym okresie zycia (0-12 lat) pacjentow
leczonych od wczesnych lat zycia (r = 0,35). Kazdy wzrost Phe o 100 umol/l wigzat sie z 1,3 do 3,1-krotnym
spadkiem poziomu IQ. Istotng statystycznie, umiarkowang korelacje (r = 0,34) zaobserwowano réwniez u
wszystkich (niezaleznie od wieku) pacjentéw leczonych od wczesnych lat zycia. Kazdy wzrost Phe o 100

pumol/l wigzat sie z 0,5 do 1,4-krotnym spadkiem poziomu I1Q.

Niezaspokojone potrzeby medyczne pacjentéw

PKU jest chorobg wymagajgcg od chorego przestrzegania scisle okreslonej i restrykcyjnej diety, ktéra
powinna by¢ stosowana przez cate zycie. Analiza przeprowadzona w badaniu Morawska 2018 [10]
wykazata, ze duzym problemem dla pacjentow z PKU jest przestrzeganie zaleceh dietetycznych
(compliance). Tylko 11% sposréd 46 objetych ankietg pacjentéw w wieku od 3 miesiecy! do 44 lat z PKU
zadeklarowato, ze nigdy nie odstepuje od zalecen dietetycznych, a 43% oso6b deklarowato, ze czesto nie
przestrzega diety w przebiegu PKU (Wykres 2). Jako gtéwne powody obnizonego compliance wskazywano
wysokie koszty zywnosci, nieatrakcyjny smak zywnosci oraz koniecznos¢ obliczania zawartosci Phe w
pozywieniu. Duzym problemem, ktérego efektem jest nieprzestrzeganie diety jest takze smak dostepnych

produktéw bezfenyloalaninowych (Wykres 3).

Tw przypadku matych dzieci odpowiedzi udzielane byty przez rodzicéw/opiekunow
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Wykres 2.
Odstepstwa od stosowania diety — badanie Morawska 2018 [10]
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m Czesto m Czasami = Nigdy

Wykres 3.
Problemy zwigzane z przestrzeganiem diety w PKU — badanie Morawska 2018 [10]
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Wymaog przestrzegania restrykcyjnej diety wptywa na zycie chorego z PKU oraz na jego otoczenie. Pacjenci
z PKU moga cechowa¢ sie wystepowaniem pewnych deficytébw w codziennym funkcjonowaniu
(ograniczenia spoteczne, depresja, lek). Z dostepnych dowodow literaturowych wynika, ze jakos$¢ zycia
chorych z PKU wraz z wiekiem ulega pogorszeniu [37, 38]. Szczegdlnie przetomowy pod wzgledem
pogorszenia jakosci jest okres dojrzewania chorych z PKU. Pojawia sie wéwczas zderzenie checi
samodzielnosci i niezaleznosci z koniecznoscig trzymania rygoru dietetycznego [39]. W opracowaniach
dotyczacych PKU wysuwajg sie rowniez wnioski, iz wysokie stezenia Phe we krwi prowadzg do gorszej

oceny jakosci zycia [39].
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Podsumowujac, problemy z jakimi zmagaja sie obecnie pacjenci z PKU to przede wszystkim
niezadawalajgcy poziom przestrzegania diety u oséb 212. roku zycia, co mozna ttumaczy¢ rygorem
dietetycznym i mata atrakcyjnoscia sensoryczng dostepnych preparatéw. Niezaspokojong potrzeba
pacjentéow z PKU jest takze obnizona jakos¢ zycia oraz niepetna edukacja pacjentéw na temat
choroby jak réwniez sam fakt braku apetytu, co takze w pewien sposob jest powigzane z

atrakcyjnoscia i formg oferowanych preparatéw niskofenyloalaninowych.

Rysunek 6.
Obszary niezaspokojonych potrzeb pacjentéw z PKU (opracowanie wlasne)

—

Poprawa
przestrzegania
zalecen Edukacja pacjentéw
dietetycznych u oséb
>12 lat (compliance
pacjentow)

Poprawa jakosci
zycia

Zwiekszenie apetytu

Produkty oparte o glikomakropeptyd

Glikomakropeptyd (GMP) to naturalne biatko pochodzgce z serwatki o unikalnym skfadzie w poréwnaniu z
innymi biatkami. W naturalnej formie GMP nie zawiera aminokwasow aromatycznych, do ktérych nalezy
Phe. Obecnos¢ sladowych ilosci Phe w gotowych preparatach GMP wynika z obecnosci tego aminokwasu
w innych biatkach serwatkowych, ktérych usuniecie nie jest mozliwe w trakcie procesu technologicznego
[40]. Produkty oparte na GMP poza biatkiem zawierajg w swym sktadzie takze weglowodany i tluszcze,

dostarczajgc choremu z PKU dodatkowe Zrédta energii [28, 29].

Waznymi cechami GMP sg biodostepnos¢ i bioaktywnos¢ [23]. Forma nienaruszonego biatka przyczynia
sie do wolniejszego wchfaniania aminokwasow pochodzacych z GMP, a co za tym idzie do mniejszych
wahan dobowych Phe we krwi w poréwnaniu z syntetycznymi mieszankami aminokwasoéw [41, 42]. Wyniki
kilku badah sugerujg, ze stabilizacja dziennych fluktuacji stezenia Phe we krwi ma znaczenie w
przeciwdziataniu negatywnych efektéw zwigkszonego stezenia Phe na funkcje poznawcze i inteligencje
chorych z PKU [34, 43]. Ponadto nienaruszalna struktura biatkowa GMP przyczynia si¢ do wykorzystania
w petni warto$ci odzywczej produktu przy jednoczesnej kontroli poziomu stezenia Phe. Fakt diuzszego
wchianiania aminokwaséw pochodzgcych z GMP moze wptywac na podkreslane przez pacjentow z PKU

wieksze poczucie sytosci po spozyciu GMP w poréwnaniu ze spozyciem positku opartego na syntetycznych
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mieszankach aminokwasowych. O poczuciu wiekszej sytosci u osoéb spozywajgcych GMP $wiadczg nizsze

w porownaniu z L-AA popositkowe stezenia greliny, nazywanej potocznie ,hormonem gtodu” [44].

Zwigzane ze spozyciem GMP wolniejsze wchtanianie aminokwaséw, w tym w szczegodlnosci izoleucyny i
treoniny moze takze stymulowaé zwigkszone wydzielanie insuliny, ktéra jest jednym z gtéwnych
regulatorow syntezy biatek, lipidow i glikogenu w organizmie oraz odgrywa kluczowg role w utrzymaniu

prawidtowego poziomu glukozy we krwi [44—47].

Miernikiem $wiadczgcym o przewadze GMP nad innymi stosowanymi preparatami syntetycznymi moze
by¢ rowniez poziom stezenia azotu mocznikowego we krwi (BUN; blood urea nitrogen), ktére jest liniowo
zwigzane z utylizacjg niewykorzystanych aminokwasow w watrobie. Nizsze stezenia BUN wystepujgce w
poréwnaniu z L-AA sugeruja, ze spozywanie GMP przyczynia sie do zachowywania i wykorzystywania

wigkszej ilosci aminokwasow w syntezie niezbednych dla funkcjonowania organizmu biatek [42].

Poréwnanie potencjalu kwasotworczego diet przeprowadzone w oparciu o analize wskaznika PRAL
(Potential Renal Acid Load), ktéry uwzglednia ilos¢ biatka, fosforu, potasu, magnezu i wapnia wskazuje na
istotne statystycznie réznice miedzy GMP i L-AA. Dieta oparta na GMP wigze sie ze znamiennie nizszym
wskaznikiem PRAL, jak réwniez z nizszym wydalaniem kwaséw netto, a takze wydalaniem magnezu i
wapnia. Réznice te wptywajg na gestos¢ kosci co z kolei sugeruje, ze stosowanie GMP moze mie¢ wptyw

na prawidtowg gestos¢ kosci i zmniejszone w poréwnaniu z L-AA ryzyko ztaman [48].

Istniejg takze przestanki $wiadczgce o pozytywnym wpltywie GMP na stan higieny jamy ustnej. Swiadczy o
tym potwierdzona skutecznos¢ GMP w hamowaniu rozwoju bakterii préchnicowych Streptococcus mutans
oraz opatentowane wykorzystanie GMP w produktach takich jak pasty do zebdw, zele czy ptyny do ptukania

jamy ustnej [49].

O wiasciwosciach probiotycznych GMP $wiadczy szereg badan analizujgcych wzrost poszczegdlnych
szczepow bakterii w pozywce. Wszystkie badania wskazujg na stymulujaca role GMP na poszczegéine
drobnoustroje z jelitowej flory bakteryjnej. Ograniczeniem w jednoznacznym stwierdzeniu korzysci
probiotycznych GMP jest fakt, ze pojawiajgce sie do tej pory badania byly przeprowadzane w warunkach
in vitro [28].

Badania na modelach zwierzecych pozwalajg wysnu¢ przypuszczenie o korzystnych wiasciwosciach
przeciwzapalnych GMP. U myszy karmionych GMP wystepujg mniejsze stezenia wskaznikow
prozapalnych (IFN-y, TNF-a, IL-18 i IL-2) w poréwnaniu z myszami karmionymi mieszankami
aminokwasowymi [50]. Inne dane przedkliniczne wskazujg na pozytywny wptyw GMP na prace nerek. W
poréwnaniu z myszami karmionymi mieszankami aminokwasoéw, myszy karmione GMP charakteryzujg sie

mniejszym spozyciem wody i mniejszg masg nerek, co swiadczy o wydajniejszej pracy nerek [51].

Wedtug badan preparaty GMP cechuje lepsza akceptowalnos¢ w poréwnaniu z L-AA. Wyniki wskazujg na
istotng przewage GMP nad L-AA w odniesieniu do takich cech jak wygoda stosowania czy tatwosc
przestrzegania zalecen dietetycznych [52]. Wykazano takze, ze GMP cechujg sie lepszymi wtasciwosciami

sensorycznymi (w tym smakiem) [42, 53]. Na wiekszg akceptowalnos¢ produktéw zawierajgcych GMP
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wskazuje réwniez opinia ekspertéw, ktorzy podkreslajg ich korzystniejsze wiasciwosci smakowe oraz
organoleptyczne. Opinia ta byta czescig Analizy Weryfikacyjnej AOTMIT zwigzanej z wnioskiem o

finansowanie innego produktu opartego na GMP [54].

Podsumowanie réznic miedzy GMP i L-AA oraz waloréow GMP przedstawiono ponizej (Rysunek 7).

Rysunek 7.
Réznice miedzy w poréwnaniu z L-AA oraz walory GMP (opracowanie wiasne)

Preparaty oparte o glikomakropeptyd w poréwnaniu

Z preparatami syntetycznymi

GMP: on!'uerze w,ch’fanlanle GMP: nizsze stezenia BUN .. .
aminokwasow z we krwi GMP: nizszy poziom
nienaruszonego biatka 0 wydalania wapnia i magnezu

v N 2

Wysoki poziom
wykorzystania
aminokwasdéw w syntezie

Niskie dobowe wahanie
stezenia Phe we krwi,

Mniejsze ryzyko
wystapienia ztamania kosci

wiekszy poziom poczucia biatek w poréwnaniu z L-AA
sytosci
Wieksza preferencja GMP
odnosnie do cech Wiasciwosci probiotyczne Wptyw GMP na
sensorycznych (w tym GMP poprawienie higieny jamy
smaku) w poréwnaniu z ustnej

L-AA

Wiasciwosci przeciwzapalne Prawidtowe funkcjonowanie
GMP nerek

BUN - poziom stezenia azotu mocznikowego we krwi (blood urea nitrogen),

HTA Consulting 2021 (www hta pl) Strona 25




Preparat PKU GMPro®, $rodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego w fenyloketonurii dla osob od 12. roku zycia

Wytyczne praktyki klinicznej

W drodze przeszukania literatury zidentyfikowano 7 opracowan zawierajgcych zalecenia dotyczace
postepowania terapeutycznego w PKU (Tabela 7). W zestawieniu uwzgledniono jeden polski dokument z
2001 roku opracowany przez specjalistéw z Instytutu Matki i Dziecka przedstawiajagcy standardy leczenia

fenyloketonurii. Nie odnaleziono nowszej wersji polskiego dokumentu zawierajgcego informacje o

postepowaniu w fenyloketonurii.

Tabela 7.

Zestawienie odnalezionych dokumentow zawierajgcych wytyczne praktyki klinicznej dotyczace postepowania w leczeniu

os6b z PKU

Nazwa towarzystwa/organizacji/wytycznych

Analizowany obszar

Rok

publikaciji

Ref.

Instytut Matki i Dziecka (IMiD) Standardy postepowania i leczenia fenyloketonurii 2001 [13]
Wytyczne postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego u oséb z PKU 2017 [25, 55]
European Society for Phenylketonuria and (kompletne wytyczne) + suplement do wytycznych
Allied Disorders Treated as Phenylketonuria
(ESPKU) Wytyczne postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego u oséb z PKU 2016 [21]
(kluczowe wytyczne)
Genetic Metabolic Dietitians International . .
(GMDI), Southeast Regional Genetics Zakt“:;'tm";iv”aigy\}\}’gz;ev'vr:;zzeé‘s"gg gc;’%zace 2016 [56]
Collaborative (SRGC), postep Y
. . . Wytyczne postepowania
American College (c:CN'::g;cal and Genomics diagnostyczno-terapeutycznego u oséb z 2014 [57]
niedoborem hydroksylazy fenyloalaninowej
American College of Medical and Genomics
(ACMG), Genetic Metabolic Dietitians
International (GMDI), Southeast Regional Zalecenia dotyczgce postepowania w odzywianiu 2014 (58]
Genetics Collaborative (SRGC), Diet Control 0s6b z niedoborem hydroksylazy fenyloalaninowej
and Management and Maternal PKU
Workgroups
Australasian Society of Inborn Errors of
Metabolism (ASIEM) oraz cztonkowie Wytyczne dotyczgce postepowania w PKU 2017 [59]

pochodzacy z réznych osrodkéw zajmujacych
sie PKU w Australii oraz w Nowej Zelandii

Wskazaniem do rozpoczecia leczenia PKU jest stezenie Phe we krwi przekraczajgce poziom 360 umol/l
[21, 25]

Gtéwnym celem leczenia PKU wskazywanym przez wytyczne europejskie i australijsko-azjatyckie jest
zminimalizowanie nastepstw neurologicznych wynikajgcych z PKU [25, 59]. Z kolei wytyczne amerykanskie
(ACMG 2014) za gtéwny cel terapii PKU uznajg obnizenie poziomu Phe we krwi, natomiast do
drugorzednych celéw zaliczajg uzyskanie lepszej tolerancji Phe w stosowanej diecie oraz poprawe
objawéw i jakosci zycia chorego [57]. Wszystkie odnalezione wytyczne zalecajg postepowanie dietetyczne,
ktére opiera sie na ograniczeniu podazy Phe. Leczenie to okresla sie jako niskofenyloalaninowe
(funkcjonuje takze inne okreslenie ubogofenyloalaninowe lub ogdlnie jako dieta eliminacyjna) i wg zalecen

powinno rozpoczaé sie jak najszybciej po zdiagnozowaniu choroby i przekroczeniu zalecanego poziomu
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Phe we krwi [1, 4, 6]. Wskazanie do leczenia wedtug europejskich wytycznych praktyki klinicznej stanowi
stezenie Phe we krwi przekraczajgce 360 umol/l. Wiekszos¢é wytycznych wskazuje na koniecznos$é
leczenia dietetycznego przez cate zycie [13, 56, 57, 59]. Wytyczne europejskie dopuszczajg mozliwosé
zakonczenia leczenia dietetycznego u dzieci w wieku 12 lat o ile stezenie Phe we krwi nie przekroczy

ustalonej granicy 10 mg/dl (600 umol/l) [25].

Wedtug wytycznych europejskich oraz australijsko-azjatyckich leczenie dietetyczne PKU zawiera w sobie
elementy restrykcyjnego ograniczenia podazy biatka z produktéw naturalnych, spozywanie
biatkozastepczych produktéw bezfenyloalaninowych stanowigcych podstawowe zrédio biatka oraz
spozywanie zywnosci o matej zawartosci biatka (zaspokajajgcej apetyt oraz zapotrzebowanie organizmu

na energie) [25, 59].

Najczesciej wymieniang formag produktéw biatkozastepczych sag bezfenyloalaninowe syntetyczne
mieszaniny aminokwasow (ang. Phe-free L-amino acid; L-AA). Produkty z grupy L-AA od dawna stanowig
podstawe diety w PKU, ale niemal wszystkie wytyczne praktyki wskazujg takze na nowe preparaty. Wsrod
nich wymieniany jest pochodzacy z serwatki, naturalnie wystepujgcy glikomakropeptyd (GMP) zawierajacy
Sladowe ilosci Phe [56, 58, 59]. GMP jest 2zréodiem do produkcji wysokobiatkowej
niskofenyloalaninowej zywnosci dietetycznej i jest wskazywany jako alternatywa dla L-AA w

leczeniu dzieci i dorostych z PKU [25, 58].

Inng, relatywnie nowa opcjg leczenia bezfenyloalaninowego chorych na PKU jest stosowanie duzych
aminokwasow obojetnych (ang. large neutral amino acids; LNAA), ktére charakteryzujg sie zdolnoscig
blokowania wychwytu Phe z jelita oraz w barierze krew-moézg. Jak jednak zaznaczajg autorzy wytycznych
amerykanskich jest to opcja, ktéra wymaga dalszych badan i ogranicza sie do stosowania u starszych
pacjentéw (mtodziezy i dorostych). W wytycznych europejskich LNAA jest opcjg zalecang u os6b od 12.
roku zycia [25, 57, 58].

W wytycznych pojawiajg sie takze takie opcje leczenia dzieci i dorostych jak sapropteryna oraz
amoniakoliaza fenyloalaninowa. Sapropteryna (farmaceutyczna posta¢ tetrahydropteryny) znajduje
zastosowanie u pacjentow, ktérzy majg trudnosci z przestrzeganiem restrykcyjnej diety (brak zalecen
stosowania sapropteryny u dzieci ponizej 4. roku zycia). Wytyczne wskazujg na sapropteryne jako opcje
leczenia 0s6b z tagodng postacig PKU lub niedoborem PAH. Nie zaleca sie jej stosowania u pacjentéw, u
ktérych poziom Phe we krwi przekracza norme oraz nie nastepuje poprawa przy zwiekszeniu dawki [25,
56, 57]. Wspominang przez europejskie i amerykanskie wytyczne opcjg leczenia PKU jest takze
amoniakoliaza fenyloalaninowa, nie ma jednak w opracowanych dokumentach jednoznacznego

stwierdzenia co do zalecania jej stosowania [25, 57].

Metody leczenia PKU wskazywane przez wytyczne praktyki klinicznej zostaty przedstawione

schematycznie ponizej (Rysunek 8).
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Rysunek 8.
Metody postepowania terapeutycznego w PKU wskazywane przez wytyczne praktyki klinicznej (opracowanie wiasne)

Inne opcje:
Dieta niskofenyloalaninowa w (np. sapropteryna)
PKU

Restrykcyjne ograniczenie podazy biatka
w produktach naturalnych

Spozywanie produktow biatkozastepczych

bezfenyloalaninowych (L-AA, LNAA*)

niskofenyloalaninowych (GMP**,
LNAA**)

*Zalecane u starszych pacjentéw (od 12. roku zycia)
**GMP wskazywane jako alternatywa dla L-AA

GMP - glikomakropeptyd; L-AA — produkty bezfenyloalaninowe (ang. Phe free amino acids), LNAA — duze aminokwasy obojetne (ang. Large neutral
amino acids)

HTA Consulting 2021 (www.hta.pl) Strona 28



41.

Preparat PKU GMPro®, $rodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego w fenyloketonurii dla osob od 12. roku zycia

Finansowanie poszczegolnych opcji terapeutycznych

Status refundacyjny w Polsce

Obecnie w Polsce refundacji ze srodkéw publicznych podlegajg jedynie preparaty L-AA. Petna lista

preparatéw zostata przedstawiona w Aneksie (Aneks A). Finansowaniu nie podlegajg inne preparaty

biatkozastepcze takie jak LNAA, sapropteryna i GMP. Ponizej natomiast przedstawiono wszystkie

biatkozastepcze srodki spozywcze specjalnego przeznaczenia zywieniowego aktualnie refundowane w

diecie eliminacyjnej w PKU u 0s6b od 12. roku zycia (Tabela 8) [26].

Sposrod przedstawionych produktéw do preparatow nieskondensowanych, podobnie jak oceniana

interwencja PKU GMPro, naleza:

Milupa PKU 2 mix (proszek),

Comida PKU B formula (proszek, 3 smaki: neutralny, czekoladowy, truskawkowy),
Milupa PKU 2 shake (proszek, 2 smaki: czekoladowy, truskawkowy),

Milupa PKU 3 tempora (proszek),

Phenyl-Free 2 HP (proszek),

Phenyl-Free 2 (proszek),

Easiphen (ptyn)

XP Maxamum (proszek).

Do preparatow skondensowanych nalezg:

Milupa PKU 3 advanta, proszek,

Milupa PKU 3, tabl. powl.,

Milupa PKU 2 prima, proszek,

Milupa PKU 2 secunda, proszek,

Lophlex, proszek (3 r6zne smaki)

PKU Lophlex LQ ptyn doustny, 125 ml (4 r6zne smaki)
PKU Lophlex LQ (ptyn doustny, 62,5 ml (4 rézne smaki)
PKU Cooler 10, ptyn,(5 roznych smakow)

PKU Cooler 15 ptyn (5 roznych smakow)

PKU Cooler 20 ptyn (5 réznych smakéw)

PKU Express 15 proszek, 15/25 g biatka/g (4 ré6zne smaki)
PKU Express 20 proszek, 20/34 g biatka/g (4 ré6zne smaki).
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Tabela 8.
Zestawienie srodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU

u os6b od 12. roku zycia (w ramach katalogu A)

Urzedow Cena
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena  hurtowa

Cena MO G Poziom  Wysokos¢ doptaty

detaliczna e odptatno swiadczeniobiorc
postaé opakowania zbytu brutto[zt [24] finansowania Zci [24] y

[21] 1 [z4]

Grupa limitowa: 216.5 Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej
15r.z.

Milupa PKU 3

advanta, proszek 500 g 425,25 446,51 470,17 470,17 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.6, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii porcjowane, w postaci tabletek powlekanych — przeznaczone
dla pacjentéw powyzej 15 r.z.

Milupa PKU 3, tabl. 600 szt. (60 x
powl. 10 szt.) 488,25 512,66 537,98 537,98 ryczatt 3,20
Grupa limitowa: 216.8, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii skondensowana - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1
r.z.
Milupa PKU 2 500 g 32550 341,78 362,82 362,82 ryczatt 3,20

prima, proszek

Grupa limitowa: 216.10, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii zawierajgca wszystkie sktadniki odzywcze, z
dlugotancuchowymi kwasami ttuszczowymi - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1 r.z.

Milupa PKU 2 mix,
proszek 400 g 313,95 329,65 347,32 220,67 ryczatt 129,85
Comida PKU B 500 g 29433 309,05 329,00 317,73 ryczatt 14,47
formula, proszek
Comida PKU B
formula Chocolate, 500 g 284,55 298,78 318,73 317,73 ryczatt 4,20
proszek
Comida PKU B
formula Strawberry, 500 g 284,55 298,78 318,75 318,75 ryczatt 3,20
proszek
Grupa limitowa: 216.11, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8
r.z.
Milupa PKU 2 500 g 378,00 396,90 419,32 419,32 ryczatt 3,20

secunda, proszek

Grupa limitowa: 216.12, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (ttuszcze i
weglowodany), porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw powyzej 8 r.z

Milupa pku 2shake 5009 (10 55,34 57545 294,85 294,85 ryczatt 3,20
choco, proszek sasz. x 50 g)
Milupa pku 2 shake 500 g (10
truskawkowy, sasz 3 50 g) 262,34 275,46 294,85 294,85 ryczatt 3,20
proszek ’ 9

Grupa limitowa: 216.13, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych

Phenyl-Free 2,

proszek do

sporzadzania 454 g 123,45 129,62 144,60 144,60 ryczatt 3,20

roztworu
Grupa limitowa: 216.14, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii skondensowane, porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw
powyzej 8 r.z.
Lophlex o smaku

neutralnym,
proszek do 83;798(3()’ X 987,00 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20

sporzadzania
zawiesiny doustnej
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Urzedow Cena Cena Wysokos¢é
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena hurtowa detaliczna limitu
finansowania

Poziom  Wysokos¢ doptaty
odptatno swiadczeniobiorcy
$ci [z1

postac opakowania zbytu brutto[zt [24]
[z1 1 [z]

Lophlex o smaku
owocow lesnych,

proszek do 835‘798(3()”‘ 987,00 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20
sporzadzania ©9

zawiesiny doustnej

Lophlex o smaku

pomaranczowym,
proszek do 8324798(33”‘ 987,00 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20

sporzadzania
zawiesiny doustnej

Grupa limitowa: 216.15, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (tluszcze i
weglowodany), porcjowana, w ptynie - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z.

Easiphen o smaku
owocow lesnych,
plyn doustny

18 x 250 ml

(4500 ml) 500,85 525,89 551,54 551,54 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.16, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych, w tym dla kobiet w

ciazy
Phenyl-Free 2HP,
proszek do 454 g 181,77 190,86 208,13 208,13 ryczatt 3,20
sporzadzania
roztworu

Grupa limitowa: 216.17, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, porcjowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z., w
tym dla kobiet w cigzy

XP Maxamum o

smaku
pomaraficzowym, 15009 (30X gg705 93161 967,40 967,40 ryczatt 3,20
proszek do 50 g)

sporzadzania
zawiesiny doustnej

Grupa limitowa: 216.18, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii przeznaczone do stosowania u kobiet w okresie
prekoncepcji, podczas cigzy oraz w okresie laktacji

Milupa PKU 3
tempora, proszek

do sporzadzania 45%2 (1)0" 38010 39911 42159 421,59 ryczatt 3,20
roztworu 9
doustnego

Grupa limitowa: 216.19, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii, skondensowane, porcjowane, w plynie, przeznaczone dla
pacjentow powyzej 4 r.z., dorostych, w tym kobiet w cigzy

PKU Lophlex LQ

(Berries), plyn 315102?:#80 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ

(Berries), plyn >/ 20 g"nf)o 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ

(Citrus), plyn 3i5102?|n$30 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ

(Citrus), plyn e ';“nﬂ‘f)o 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ

(Orange), plyn 3i5102?|n$30 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ

(Orange), plyn %70 ';“nﬂ‘f)o 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 62,5 ml
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Urzedow Cena

Wysokos¢é

Nazwa produktu i Zawartos¢ acena hurtowa detCaTir::na limitu oF:lozI:;r:o mzzt:::iggg?;y
postac opakowania zbytu brutto[zt finansowania ptal Yy
[zH] sci [zH]
[24] 1 [z1]
PKU Lophlex LQ
(Tropical), ptyn ~ 5/90mM B0 g7965 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
x 125 ml)
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Tropical), plyn /) rgln(HG)O 97065 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 62,5 ml

Grupa limitowa: 216.20, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii gotowa do uzycia, w ptynie, skondensowana, porcjowana
zawierajaca DHA przeznaczona dla dzieci powyzej 3 r.z., mtodziezy, dorostych oraz kobiet w cigzy

PKU Cooler 10

Orange, plyn, 10/87 38;%??5" 567,00 59535 62273 622,73 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 10
Purple, plyn, 10/87 38;%??5" 567,00 59535 62273 622,73 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 10 Red,
plyn, 10/87 g 3;’;2;921?;‘ 567,00 59535 622,73 622,73 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 10
White, ptyn, 10/87 g 38;%??5" 567,00 59535 622,73 622,73 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
Yellow, piyn, 10g 01908 567,00 59535 62273 622,73 ryczatt 3,20
biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
Orange, plyn, Mo 85050 89303 927,86 927,86 ryczatt 3,20
15/130 g biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
Purple, ptyn, 15/130 glebek 850,50 89303 927,86 927,86 ryczatt 3,20
g biatka po m
PKU Cooler 15 Red, 30 torebek
plyn, 151130 g orebek 5050 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
biatka po 130 m
PKU Cooler 15 30 torebek
White, plyn, 15/130 orebek 5050 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
g biatka po130m
PKU Cooler 15 30 torebek
Yellow, ptyn, 15 g 130 m 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
biatka po 1tm
PKU Cooler 20 30 torebek
Orange, ptyn, po 174 mi 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
20/174 g biatka/ml
PKU Cooler 20
Purple, plyn, 201174 ?J%t;’;ib;'l‘ 113400  1190,70  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 20 Red,
plyn, 201174 g ?J%t;’;ib;'l‘ 113400 1190,70  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 20
White, plyn, 20/174 ::J%t;’;ib;'l‘ 113400 119070  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
Orange, ptyn, 10/87 po 87 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
g biatka/ml
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Urzedow Cena Cena Wysokos¢é
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena hurtowa detaliczna limitu
finansowania

Poziom Wysokos¢ doptaty
odptatno swiadczeniobiorcy
sci

postac opakowania zbytu brutto[zt
[] ] [ [24] [

Grupa limitowa: 216.21, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - skondensowany, porcjowany preparat w proszku,
przeznaczony dla pacjentéw powyzej 3 r. z., mtodziezy, dorostych w tym kobiet w cigzy

PKU Express 15 o
smaku cytrynowym, 30 saszetek
proszek, 15/25 g po25g
biatkalg

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60

PKU Express 15 o
smaku neutralnym, 30 saszetek
proszek, 15/25 g po25g
biatkalg

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60

PKU Express 15 o
smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

00 25 g 850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60

PKU Express 15 o
smaku
pomaranczowym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60
po25g

PKU Express 20 o
smaku cytrynowym, 30 saszetek
proszek, 20/34 g po 34 g
biatkalg

1134,00  1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

PKU Express 20 o
smaku neutralnym, 30 saszetek
proszek, 20/34 g po 34 g
biatkalg

1134,00  1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

PKU Express 20 o
smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek

1134,00  1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
po34g

PKU Express 20 o
smaku
pomaranczowym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek

po 34 g 1134,00  1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

4.2. Rekomendacje finansowe

W niniejszym rozdziale przedstawiono rekomendacje wybranych agencji HTA dotyczgce finansowania
produktéw GMP w leczeniu PKU. W tym celu przeszukano strony agencji HTA dzialajgcych w Polsce
(AOTMIT) oraz poza jej granicami, tj.. w Wielkiej Brytanii (NICE, SMC), Australii (PBAC), Niemczech
(IQWIG), Francji (HAS) i w Kanadzie (CADTH).

Wiekszos¢ agencji HTA nie przeprowadzata oceny zasadnosci finansowania produktéow GMP.
Rekomendacje wydaty agencje AOTMIT i PBAC. Polska agencja wydata negatywng opinie dotyczaca
produktu GMP o nazwie handlowej PKU Sphere. Uzasadnieniem negatywnej rekomendacji AOTMIT byt

brak odniesienia wynikéw klinicznych do catej wnioskowanej populacji (pacjenci powyzej 4 roku zycia,
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mtodziezy, dorostych oraz kobiet w cigzy), ograniczone dane dotyczgce bezpieczenstwa produktu, a takze

niepewne oszacowania wnioskowanej populacji? [60].

Australijska agencja PBAC wydata w 2018 roku pozytywng rekomendacje dotyczgcg stosowania produktu
PKU GMPro w formie saszetek (16 x 33,3 g) do rozpuszczenia w wodzie, a wiec produktu bedgcego
przedmiotem niniejszej analizy. W swej rekomendacji PBAC zaznaczyt, iz mozliwos¢ finansowania
produktu u chorych z PKU jest uwarunkowana minimalizacjg kosztow w stosunku do podstawowego
komparatora — innego preparatu GMP tj. PKU Glytactin RTD 10% [61]. W 2019 roku PBAC wydata
pozytywng rekomendacje dla produktu PKU GMPro LQ (produktu PKU GMPro w formie napoju) [62]. Na
stronach australijskiej agencji odnaleziono réwniez pozytywng rekomendacje dla produktéw PKU Glytactin
RTD 15 Lite oraz produktéw PKU Built, PKU Bettermilk Lite, Camino Pro Bettermilk, Glytactin RTD 10,
Glytactin RTD 15 i PKU Sphere 15 oraz PKU Sphere 20 — wigkszo$¢ rekomendac;ji byto uwarunkowanych

minimalizacjg kosztéw w stosunku do podstawowych komparatoréw (Tabela 9) [61, 63—67].

Tabela 9.
Rekomendacje agencji HTA odnosnie do finansowania produktéw GMP

Agencja Rekomendacija [ref.]

AOTMIT NR - produkt PKU Sphere [60]
NICE BR
SMC BR
HAS BR
IQWiG BR
CADTH BR

PR — produkt PKU GMPro [61]

PR — produkt PKU GMPro LQ [62]

PR — produkt PKU Glytactin RTD lite [61]

PR — PKU Bettermilk Lite [63]
PBAC

PR — PKU Built [64]

PR — produkt PKU Sphere 15 i PKU Sphere 20 [65]

PR — Camino Pro Bettermilk [66]

PR - Glytactin RTD 10 i Glytactin RTD 15 [67]

BR - brak rekomendacji; NR — negatywna rekomendacja; PR — pozytywna rekomendacja

Proponowana forma finansowania

Proponowang formg finansowania dla srodka spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego

PKU GMPro jest: dostepny w aptece na recepte, z poziomem odptatnosci dla chorego: ryczatt.

2 Czes¢ opublikowanego dokumentu z rekomendacjg ma zazétcone, niewidoczne fragmenty tekstu.
3 Produkt ten nie jest objety refundacjg w Polsce.
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Definiowanie problemu decyzyjnego

Populacja docelowa

e Pacjenci w wieku od 12. roku zycia z potwierdzonga fenyloketonuria.

Populacja docelowa zostata zawezona w poréwnaniu do populacji, u ktérej mozna stosowac¢ produkt PKU
GMPro (pacjenci z PKU od 3. roku zycia), co spowodowane jest najwiekszymi niezaspokojonymi
potrzebami medycznymi wtasnie chorych obejmujgcych miodziez i osoby doroste. _
.|
.|
N, (R 0zdlz.

2.7). Brak lub trudnosci z przestrzeganiem zalecen dietetycznych jest widoczny mimo obecnosci na rynku
w Polsce wielu preparatéw biatkozastepczych, ktére jednak nalezg do tej samej grupy produktéw
syntetycznych. Moze to sugerowac, ze nadal brakuje opcji cechujacych sie wysokg akceptowalnoscig przez

pacjentow z PKU, zapewniajgcych prawidtowe przestrzeganie diety.

Interwencja

o Srodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego PKU GMPro (proszek).

PKU GMPro jest produktem pochodzenia naturalnego, niskofenyloalaninowym i kompletnym (ij.
nieskondensowanym), ktéry oprocz biatka zawiera takze weglowodany, ttuszcze, witaminy i sktadniki

mineralne.

Opis i cechy produktéw opartych o GMP przestawiono w Rozdz. 2.8, natomiast charakterystyke

wnioskowanej interwencji przedstawiono w Rozdz. 7.1.

Komparatory

¢ Syntetyczne preparaty biatkozastepcze, bezfenyloalaninowe, nieskondensowane (tj. z innym
niebiatkowym zrodtem energii) oraz skondensowane srodki spozywcze specjalnego
przeznaczenia zywieniowego objete refundacja w Polsce w populacji docelowej
(tj. wiek 212 lat):
o Milupa PKU 2 Mix (proszek),
o Comida PKU B Formula (3 smaki),
o Milupa PKU 2 Shake (proszek, dwa smaki: czekoladowy, truskawkowy),
o Milupa PKU 3 tempora (proszek)
o Phenyl-Free 2 HP (proszek),
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o Phenyl-Free 2 (proszek),

o Easiphen (ptyn)

o XP Maxamum (proszek),

o Milupa PKU 3 advanta, proszek,

o Milupa PKU 3, tabl. powl.,

o Milupa PKU 2 prima, proszek,

o Milupa PKU 2 secunda, proszek,

o Lophlex, proszek (3 rozne smaki)

o PKU Lophlex LQ ptyn doustny, 125 ml (4 r6zne smaki)

o PKU Lophlex LQ (ptyn doustny, 62,5 ml (4 r6zne smaki)

o PKU Cooler 10, ptyn, (5 r6znych smakoéw)

o PKU Cooler 15 ptyn (5 réznych smakow)

o PKU Cooler 20 ptyn (5 réznych smakow)

o PKU Express 15 proszek, 15/25 g biatka/g (4 r6zne smaki)
o PKU Express 20 proszek, 20/34 g biatka/g (4 r6zne smaki).

Komparatorem dla wnioskowanej interwencji powinna by¢ przede wszystkim aktualna praktyka kliniczna,

czyli opcja terapeutyczna, ktéra w praktyce bedzie zastepowana przez oceniang interwencje.

Zalecang przez wszystkie odnalezione wytyczne praktyki klinicznej terapig w PKU jest leczenie dietetyczne,
ktére opiera sie na ograniczeniu podazy Phe. Leczenie takie obejmuje restrykcyjne ograniczenie podazy
biatka z produktéw naturalnych, spozywanie zywnosci o matej zawartosci biatka (zaspokajajgcej apetyt
oraz zapotrzebowanie organizmu na energie) oraz przyjmowanie biatkozastepczych produktéw nisko- lub

bezfenyloalaninowych stanowigcych podstawowe zrédto biatka.

Zalecane postepowanie terapeutyczne obejmuje mozliwo$¢ stosowania:
e preparatow biatkozastepczych:
o bezfenyloalaninowych syntetycznych mieszanin aminokwaséw (L-AA, ang. Phe free L amino
acid; L-AA),
o preparatéw pochodzenia naturalnego powstatych na bazie glikompakropeptydu (GMP),
o duzych aminokwaséw obojetnych (LNAA, ang. large neutral amino acids)
e sapropteryny,

e amoniakoliazy fenyloalaninowe;.

Sposréd wyzej wymienionych finansowaniem ze $rodkéw publicznych w Polsce nie sg objete zadne
preparaty powstate w oparciu o GMP, LNAA, sapropteryna oraz amoniakoliaza fenyloalaninowa. Nie

stanowig one zatem komparatora dla produktu PKU GMPro.

Jedynymi aktualnie refundowanymi w Polsce preparatami biatkowymi sg syntetyczne mieszaniny

aminokwasow (L-AA; Aneks A), przy czym cze$¢ z nich jest finansowana ze $rodkéw publicznych w
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populacji innej niz docelowa, tj. u pacjentéw ponizej 12. roku zycia*, zatem nie sg one komparatorem dla
produktu PKU GMPro.

Pozostate, refundowane w Polsce w populacji docelowej produkty dzielg sie na dwie grupy:
o Srodki skondensowane (Milupa PKU 3 advanta, Milupa PKU 3, Milupa PKU 2 prima, Milupa PKU 2
secunda, Lophlex, PKU Lophlex LQ, PKU Cooler 10, PKU Cooler 15, PKU Cooler 20, PKU Express
15, PKU Express 20)
e oraz kompletne/nieskondensowane (Milupa PKU 2 mix, Comida PKU B formula, Milupa PKU 2
shake, Milupa PKU 3 tempora, Phenyl-Free 2 HP, Phenyl-Free 2, Easiphen, XP Maxamum; Rozdz.
4.1, Tabela 8).

Wobec powyzszego refundowane u pacjentdw 212. r.z. biatkozastepcze preparaty nieskondensowane i
skondensowane zostaly uznane za odpowiednie komparatory dla interwencji PKU GMPro (Tabela 13,
Tabela 14, Tabela 15). Doda¢ przy tym trzeba, ze jeden z preparatéw stanowigcych komparator - Milupa
PKU 3 tempora — stanowi produkt wskazany do stosowania wytgcznie w specyficznej, waskiej populacji, {j.
w ramach postepowania dietetycznego u kobiet planujgcych cigze, podczas cigzy i w okresie laktaciji.
Wysoce prawdopodobne jest, ze w tej grupie pacjentek o tak specyficznych potrzebach dietetycznych
preparatem pierwszego wyboru bedzie opracowany z myslg o nich produkt Milupa PKU 3 tempora, a zatem

nie bedzie on zastepowany przez wnioskowany preparat PKU GMPro.

Charakterystyke komparatoréw przedstawiono w Rozdz. 7.2.

Tabela 13.
Skroécony opis interwencji i komparatorow dla GMPro [29, 68—-84]

Informacja o sktadzie w 100 g
produktu

Produkt Wskazanie Postac i sposob przygotowania

Produkt w formie proszku o smaku waniliowym.
Opakowanie zawiera 16 saszetek po 33,3 g

Produkt produktu kazda. B
niskofenyloalaninowy ~ Podawany doustnie produkt GMPro miesza sie ~ ® wartos¢ energetyczna:384 kcal
PKU GMPro do stosowania z dietg z wodg. Jedng saszetke nalezy zmieszac z e ekwiwalent biatka:30 g
o ubogiej podazy Phe zalecang objetoscig 80 ml wody, tak aby e weglowodany:37,5 g
u oséb z PKU powyzej uzyskac roztwér o objetosci 100 ml. W etluszcze:11,7 g
3 roku zycia zaleznosci od indywidualnych preferencji mozna '
réwniez stosowac (zastosowac 100, 120 lub 150
ml wody).
Produkty nieskondensowane
Proszek do sporzgdzania roztworu. Zalecana
dawka produktu musi by¢ okreslona wytacznie
diototyounow PKUI  stan Kinioznego pacjenta. Dobowa dawka | "2roS6 energetycznai43s kcal
. ietetyczne w i u klinicz ] . wa dawl ) o
M'IUpr:izKU 2 hiperfenyloalaninemii produktu musi by¢ regularnie dostosowywana * ekwiwalent b'?"ka'ﬂ 9
u dzieci w wieku przez lekarza. Dobowa dawka produktu Milupa ~ ® Weglowodany: 40,9 g
powyzej 1. roku zycia. PKU 2 mix musi by¢ podzielona na 3 do o tluszcze: 18,6 g

5 réwnych porcji roztozonych w ciggu doby
Jedna miarka (7,5 g proszku) zawiera 2 g biatka

4 Preparaty finansowane u dzieci ponizej 12. roku zycia: Milupa PKU 1, Phenyl-Free 1, Milupa pku 1 mix, XP Analog LCP, PKU
Anamix junior, PKU Gel
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Produkt

Wskazanie

Postac i sposob przygotowania

Informacja o skiadzie w 100 g

Postepowanie
dietetyczne w
fenyloketonurii i

Proszek do sporzgdzania roztworu. Zalecana
dawka produktu musi by¢ okreslona wytacznie
przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz

produktu

e wartos¢
energetyczna:424/415/419 kcal**|

Comida PKU . . . stanu klinicznego pacjenta. Zalecana dawka . . .
B Formula géﬁeezexa?:ﬁmg?’vm;:. produktu musi by¢ podzielona na 3-5 dziennych * ekwiwalent b'?"kam 9 -
1% roku 2ycia%razyu " porcji. Standardowe rozcierczenie produktu to oweglowodar}y. ;11/39/41 9
A 15 g produktu w 90 ml wody. W 100 ml produktu ~ ® tuszcze: 15/14/14 g**
mtodziezy i dorostych znajduje sie 4,7 g biatka
Proszek do sporzgdzania roztworu o smaku
Postepowanie truskawkowym lub czekoladowym. Zalecana o wartosé
dietetyczne w PKU dawka produktu musi by¢ okreslona wytgcznie energetyczna:366/400 kcal***
Milupa PKU 2 i hiperfenyloalaninemii  przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz . o
shake u dzieci w wieku stanu klinicznego pacjenta. Zalecana dawka * ekwiwalent blr.:ﬂka.28 9 .
powyzej 8 lat produktu musi by¢ podzielona na porcje * weglowodany:59,3/52,4 g
i mtodziezy rozlozone w ciggu dnia. 1 saszetka (50 o tluszcze:2 g
g proszku) zawiera 14 g biatka
Postepowanie
dietetyczne w Proszek do sporzgdzania roztworu. Do »
potwierdzonej stosowania pod nadzorem lekarza. Dawka ¢ warto$¢ energetyczna 430 kcal
Milupa PKU 3 fenyloketonurii i produktu musi by¢ podzielona na 3-5 dziennych e ekwiwalent biatka: 31,1 g
tempora hiperfenyloalaninemii u porcji. Zalecane rozcieniczenie: 1 saszetkana e weglowodany: 41,6 g

kobiet planujgcych
cigze, podczas ciazy i
w okresie laktacji.

100 ml wody. 1 saszetka (45 g zawiera 14 g
biatka)

e ttuszcze: 15,59

Phenyl Free 2
HP

Postepowanie
dietetyczne w PKU
oraz w
hiperfenyloalanimenii u
dorostych i dzieci oraz
kobiet w cigzy

Proszek do sporzgdzania roztworu. llo$¢
mieszanki oraz koncowe rozcienczenie powinny
zostac okreslone przez lekarza (207 g
proszku + 860 ml wody daje 1 | mieszanki. Po
rozcienczeniu standardowym 85 kcal na 100 ml:
1 miarka (14,4 g ) na kazde 60 ml wody

e wartos¢ energetyczna:390 kcal
e ekwiwalent biatka:40 g

e weglowodany:44 g

e ttuszcze:6,3 g

Phenyl Free 2

Postepowanie
dietetyczne w PKU
oraz w
hiperfenyloalanimenii u
dorostych i dzieci

Proszek do sporzgdzania roztworu. llos¢
mieszanki oraz koncowe rozcienczenie powinny
zostac okreslone przez lekarza (207 g
proszku + 860 ml wody daje 1 | mieszanki). Po
rozcienczeniu standardowym 85 kcal na 100 ml:
1 miarka (14,4 g ) na kazde 60 ml wody

e wartos¢ energetyczna:410 kcal
e ekwiwalent biatka:22 g

e weglowodany:60 g

o tluszcze:8,6 g

Easiphen

Postepowanie
dietetyczne
w potwierdzonej PKU
u dzieci w wieku
powyzej 8 lat
i dorostych

Ptyn doustny o smaku owocéw lesnych.
Zalecana dawka produktu zalezy od wieku,
masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.

Wymaga wstrzasniecia przed uzyciem Jeden
karton k (250 ml) zawiera 16,8 g biatka

e wartos¢ energetyczna:65 kcal
e ekwiwalent biatka:6,7 g

e weglowodany:5,1 g

e ttuszcze:2 g

XP Maxamum

Postepowanie
dietetyczne
w potwierdzonej PKU
u dzieci w wieku
powyzej 8 lat
i dorostych oraz kobiet
w Cigzy

Proszek do sporzgdzania zawiesiny doustnej o
smaku pomaranczowym. Nalezy zmieszac
zawartos¢ saszetki (50 g) z 250 ml wody (Na
poczatku stosowania zalecane jest
rozcienczenie 1:7 (ij. jedna 50 g saszetka
zmieszana z 350 ml wody). Jedna saszetka
(15 g) zawiera 19,5 g biatka

e wartos¢ energetyczna:297 kcal
e ekwiwalent biatka:39 g

e weglowodany:34 g

o tluszcze:<0,5 g

Produkty skondensowane

Milupa PKU 3
advanta

Postepowanie
dietetyczne
w fenyloketonurii
i hiperfenyloalaninemii
u mtodziezy w wieku
powyzej 15 lat
i dorostych.

Proszek do sporzgdzania roztworu (brak danych
o smaku). Zalecana dawka produktu musi by¢
okreslona wytgcznie przez lekarza i zalezy od

wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego
pacjenta. Dobowa dawka produktu musi byé

regularnie dostosowywana przez lekarza i

podzielona na 3 do 5 réwnych porcji
roztozonych w ciggu doby. Produkt musi by¢
spozywany w potgczeniu z wyliczong iloscig
innego pozywienia lub napojéw, np. wody, soku
owocowego, przecieru owocowego. Jeden g
produktu zawiera 0,7 g biatka

e wartos¢ energetyczna:298 kcal
e ekwiwalent biatka:70 g

e weglowodany:4,4 g

e ttuszcze:0 g
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Produkt Wskazanie

Postac i sposob przygotowania

Informacja o skiadzie w 100 g

Postepowanie
dietetyczne
w fenyloketonurii

Tabletki (brak danych o smaku). Zalecana
dawka produktu musi by¢ okreslona wytacznie
przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz
stanu klinicznego pacjenta. Dobowa dawka
produktu musi by¢ regularnie dostosowywana

produktu

e wartos¢ energetyczna: 298 kcal
e ekwiwalent biatka:44,8 g

Milupa PKU 3 i hiperfenyloalaninemii przez lekarza.
u miodziezy w wieku  Zalecana dawka produktu musi by¢ podzielona  ® Weglowodany:9,5g
powyzej 15 lat na 3 do 5 pojedynczych porcji rozlozonych w ~ ® tluszcze: 3,2 g
i dorostych. ciagu dnia. Produkt nalezy przyjmowac z
wystarczajgca iloscig ptynéw w potaczeniu z
wyliczong iloscig innego pozywienia
Proszek do sporzgdzania roztworu (brak danych
o smaku). Zalecana dawka produktu musi by¢
okreslona wytgcznie przez lekarza i zalezy od
Postepowanie wi_eku, masy ciata oraz stanu inniczne_go ]
dietetyczne pacjenta. _Dobowa dawka produktu musi byc o warto$¢ energetyczna: 292 kcal
MilupaPKU2  w fenyloketonurii reg:c')adr;';:::trf’:%"‘(’jﬁwg':;%‘:ﬁ ';')‘fcjlza ' o ekwiwalent biatka:60 g
DI S : h'pegf?”X'oa'aF"Eem" roztozonych w ciagu doby. Produkt Milupa PKU ~ ® Weglowodany:12,9 g
povL\‘/yzZelje?I \:é)kwulez;cia 2 prima musi by¢ spozywany w potgczeniu z e tluszcze: 0 g
’ " wyliczong iloscig innego pozywienia lub napojow
np. wody, soku owocowego, przecieru
owocowego. Jeden g proszku zawiera 0,6 g
biatka
Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka
produktu musi by¢ okreslona wytacznie przez
lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu
Postepowanie klinicznego pacjenta. Dobowa dawka produktu
dietetyczne ) musi by¢ regularnie dostosowywana przez e wartosé energetyczna: 297kcal
Milupa PKU 2 W fenyloketonurii lekarza. o ekwiwalent biatka:70 g
secunda i hiperfenyloalaninemii  Dobowa dawka produktu Milupa PKU 2 secunda PN
u dzieci w wieku musi byé podzielona na 3 do 5 réwnych porcji ~ ® Weglowodany:4,9 g
powyzej 8 lat roziozonych w ciggu dnia. Wymieszaé zalecong ®tuszcze:0g
i miodziezy. ilos¢ produktu z wyliczong iloscig innego
pozywienia lub napojéw np. wody, soku
owocowego, przecieru owocowego. Jeden g
proszku zawiera 0,7 g biatka
Proszek do sporzgdzania roztworu (smak
neutralny, owocow lesnych lub pomaranczowy).
Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka
P . produktu Lophlex zalezy od wieku, masy ciata
ostepowanie Klini ienta i musi byé .
dietetyczne oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by e wartosé energetyczna: 326kcal
A . okreslona wytgcznie przez lekarza. Dobowg . ; .
Lophlex w potW|erq_zoneJ_ . dawke produktu nalezy podzieli¢ na réwne * ekwiwalent biatka:72 g
P fenyloketonurii u dzieci WKE pro ezy po . :
v o orcje roztozone w ciggu dnia. Lophlex nalezy ~ ® Weglowodany:9 g
w wieku powyzej 8 lat P . - - ) t 0.2
i dorostych spozywac wraz z wodg lub rozcienczonymi e iuszcze: U,2 g
’ napojami. Zawartos¢ jednej saszetki powinna
by¢ wsypywana do 65 ml zimnej wody
(otrzymuje sie w ten sposob 80 ml roztworu).
Jedna saszetka (27,8 g) zawiera 20 g biatka
Ptyn (smak owocéw lesnych, owocow
cytrusowych lub pomaranczowy, owocow
tropikalnych). Produkt przyjmowany doustnie.
Postepowanie Zalecana dawka produktu PKU Lophlex LQ
dietetyczne ) z.allezy od wieKu, masy cigla oraz st,anu o wartosé energetyczna: 96 kcal
PKU Lophlex w fer_1y|c_>keto_nuru kI|n|czne_go pacjenta i musi by¢ okreslona o ckwiwalent biatka: 16 g
LQ u dzieci w wieku wytgcznie przez lekarza. Dobowg dawke . | dany-7
weglowodany:7 g

powyzej 4 lat
i dorostych, w tym
kobiet cigzarnych

produktu nalezy podzieli¢ na ki ka porcji
roztozonych w ciggu dnia. PKU Lophlex LQ
nalezy spozywa¢ wraz z wodg lub
rozcienczonymi napojami. Jeden woreczek 62,5
ml zawiera 10 g biatka, a woreczek 125 ml
zawiera 20 g biatka

e ttuszcze: 0,35 g
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Produkt

Wskazanie

Postac i sposob przygotowania

Informacja o skiadzie w 100 g

Postepowanie
dietetyczne w

Plyn (smaki okreslone jako Orange, Purple,
Red, White i Yellow). Produkt przyjmowany
doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler

produktu

e wartos¢ energetyczna: 75 kcal

PKU Cooler A . . . . e ekwiwalent biatka: 11,5 g
10 potwierdzonej 20 zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu )
fenyloketonurii u dzieci klinicznego pacjenta i musi byé okreslona * weglowodany:5,1 g
w wieku powyzej 3 lat  wytgcznie przez lekarza. Jeden woreczek 87 ml @ tluszcze: 0,9 g
zawiera 10 g biatka
Ptyn (smaki okreslone jako Orange, Purple,
P_oste;powanie Red,_ White i Yellow). Produkt przyjmowany o wartosé energetyczna: 75 kcal
dietetyczne w doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler . . .
PKU Cooler A ) ) - - e ekwiwalent biatka: 11,5 g
15 potwierdzonej 20 zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu . | danv-5. 1
fenyloketonurii u dzieci klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona weglowodany:o,1 g
w wieku powyzej 3 lat wytgcznie przez lekarza. Jeden woreczek e tluszcze: 0,9 g
130 ml zawiera 15 g biatka
Ptyn (smaki okreslone jako Orange, Purple,
Ppste;powanie Red,. White i Yellow). Produkt przyjmowany o wartosé energetyczna: 75 kcal
dietetyczne w doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler . ; .
PKU Cooler : . . - - e ekwiwalent biatka:11,5 g
20 potwierdzonej 20 zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu

fenyloketonurii u dzieci
w wieku powyzej 3 lat

klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona
wylacznie przez lekarza. Jeden woreczek
174 ml zawiera 20 g biatka

e weglowodany:5,1 g
e tluszcze: 0,9 g

PKU Express
15

Postepowanie

dietetyczne w

potwierdzonej
fenyloketonurii u dzieci
w wieku powyzej 3 lat

Proszek (smak neutralny, pomarafnczowy, o
smaku owocéw tropikalnych oraz cytrynowy.
Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka
produktu PKU Express 15 zalezy od wieku,
masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i
musi by¢ okreslona wytacznie przez lekarza.
Zawartos¢ saszetki (25 g) moze by¢ zmieszana
z 80 lub 100 ml wody. Jedna saszetka (25 g)
zawiera 15 g biatka

e wartos¢ energetyczna:
281/296™** kcal

e ekwiwalent biatka:60 g
e weglowodany: 9,7/13,7 g
e tluszcze: 0,2 g

*kkk

PKU Express
20

Postepowanie

dietetyczne w

potwierdzonej
fenyloketonurii u dzieci
w wieku powyzej 3 lat

Proszek (smak neutralny, pomaranczowy, o
smaku owocow tropikalnych oraz cytrynowy
Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka
produktu PKU Express 20 zalezy od wieku,
masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i
musi by¢ okreslona wytgcznie przez lekarza.
Zawartos¢ saszetki (34 g) moze by¢ zmieszana
z 80 lub 130 ml wody. Jedna saszetka (34 g)
zawiera 20 g biatka

e wartos¢ energetyczna:
281/296 kcal****

o ekwiwalent biatka:60 g
e weglowodany: 9,7/13,7 g****
e ttuszcze: 0,2 g

*W przypadku wersji smakowych (chocolate i strawberry) wskazanie obejmuje dzieci od 3. roku zycia, mtodziez oraz dorostych
**Rézne wartosci w zaleznosci od wersji brak smaku (neutralny)/chocolate/strawberry.
***W zrodle nie przedstawiono informacji co oznaczajg odregbne wartosci. Prawdopodobnie sg to odrebne wartosci dla wersji smakowych.
****Wartosci dla produktu smakowego/o smaku neutralnym.
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Tabela 14.
Skiad produktéw stanowiacych interwencje i jej komparatory (czes¢ 1. — preparaty nieskondensowane)

Milupa PKU2 Comida PKU MilupaPKU 2 MilupaPKU3 Phenyl Free Phenyl

Sktadniki Al mix ‘ B Formula* shake tempora 2 HP Free 2 e S L]
Na 100 g Na 100 g ‘ Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 384 439 424 366/400 430 390 410 65 297
Thuszcz (g) 11,7 18,6 15 2 15,5 6,3 8,6 2 <0,5
Kwasy nasycone (g) 2,8 8,2 6,3 0,9/4,0 6,4 bd 1,12 0,3 Zn koma ilos¢
Kwasy jednonienasycone (g) 6,4 71 6,7 bd bd bd bd 1,2 Zn koma ilos¢
Kwasy wielonienasycone (g) 2,5 3,3 2,0 0,4/1,5 bd bd bd 0,4 Zn koma ilos¢
Kwas eikozapentaenowy (mg) 5 brak brak brak brak brak bd brak Brak
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 155 brak brak brak brak brak bd brak Brak
Ekwiwalent biatka (g) 30 27 31 28 31,1 40 22 6,7 39
Weglowodany (g) 37,5 40,9 41 59,3/52,4 41,6 44 60 5,1 34
w tym cukry proste (g) 26 55 2,8 40,8/29,0 4,5 bd 34 47 31,7
Btonnik (g) 4,5 0 bd 0,5/0,1 0 bd bd 0,12 0
Witaminy
wit. A (pg) 500 810 623 560 222 588 430 121 710
wit. D (pg) 22,5 18,9 9,3 14 2 bd 7,3 1,3 7.8
wit. E (mg) 15,3 10,8 11 6,24/6,99 6 bd 6,6 0,88 52
wit. K (pg) 72 25,2 34 22,6 24 39 41 11,9 70
Tiamina (mg) 1,8 1,03 bd 0,98 0,6 bd 1,22 0,23 1,4
Ryboflawina (mg) 1,8 1,1 bd 0,88 0,7 bd 0,98 0,23 1,4
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Milupa PKU 2 Comida PKU Milupa PKU 2 Milupa PKU 3 Phenyl Free Phenyl

Skiadniki AL mix ‘ B Formula* shake tempora 2 HP Free 2 SR P L R
Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g
Niacyna (mg) 15 10,3 14 10,1 7,6 29 22 23 13,6 (28,6)
Kwas pantotenowy (mg) 4,8 5,13 8,3 3,64 2,7 6,3 4,9 0,85 5

wit. B6 (mg) 1,7 0,96 0,935 1,01 0,8 1,29 0,98 0,35 21
kwas foliowy (ug) 360 103 260 101 144 470 350 85 500
wit. B12 (ug) 3,6 2,03 1,9 1,68 1,6 bd 2,4 0,65 3,6
Biotyna (ug) 36 27,0 31 28 20 bd 49 24 140
wit. C (mg) 72 40,5 84 42 40 63 49 15 15

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

Sé6d (mg) 512 256 278 <30 <3 410 610 95 95
Potas (mg) 1152 540 628 560/616 710 1180 1100 120 700
Chlor (mg) 626 405 438 <30 <1 980 860 95 560
Wapn (mg) 1155 1035 1033 728 535 980 730 160 670
Fosfor (mg) 1040 620 610 434 265 980 730 115 670

Magnez (mg) 277 142 151 152 110 290 163 48,5 285
Zelazo (mg) 14,5 12,2 14 8,96/9,72 133 15,7 12,2 4 23,5
Miedz (mg) 1,3 0,96 0,1088 0,73/0,81 0,36 1,57 1,22 0,23 1.4
Cynk (mg) 11,2 8,92 9,3 8 6,7 15,7 12,2 2,3 13,6

Mangan (mg) 1,8 1,62 2,177 1,12/1,18 07 1,57 1,31 0,35 2,1

Jod (ug) 149 146 155 115 82 63 63 18,2 107
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Milupa PKU 2 Comida PKU Milupa PKU 2 Milupa PKU 3 Phenyl Free

. AL mix B Formula* shake tempora 2 HP SR P L R
Sktadniki :
Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g
Molibden (pg) 59,4 43 84 36,2 18 51 37 18,2 107
Selen (pg) 52,8 24,3 37 28,1 22 39 29 8,5 50
Chrom (ug) 39,6 40,5 31 39,1/48,1 13 51 37 8,5 50

Zawartos¢ w jednym opakowaniu

Kartonik
. Saszetka 33,3 g Saszetka 50 g Saszetka 45g Puszka Saszetka 50 g
Opakowanie (16 saszetek) Puszka400g, Puszka500g (10 saszetek) (10 saszetek) Puszka 454 g 454 g I<2a5r(t)orrrl1ll<£’)1\3) (30 saszetek)

*Przestawiono dane dla Comida PKU B Formula w wersji neutralnej

Tabela 15.
Skiad produktéw stanowiacych interwencje i jej komparatory (czes¢ 2. — preparaty skondensowane)

Pcocpro | WIMPAPKU MeaPKU MIUPRPKU MBPKU g PU, | PKUCooro, PKU Eipess 1
Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g ‘ Na 100 ml ‘ Na 100 g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 384 298 298 292 297 326 96 75 281/297*
Tiuszcz (g) 11,7 0 3.2 0 0 0,2 0,35 0,9 0,20

Kwasy nasycone (g) 2,8 0 3,2 0 0 0,05 0,08 0,2 0
Kwasy jednonienasycone (g) 6,4 0 bd 0 0 0,01 bd bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) 2,5 0 bd 0 0 0,13 bd bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) 5 bd bd bd bd bd bd bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 155 bd bd bd bd bd 120 77 bd
Ekwiwalent biatka (g) 30 70 44,8 60 70 72 16 11,5 60

Weglowodany (g) 37,5 4.4 9,5 12,9 4,3 9 7 51 9,7/13,7*
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soupre | WRSPKS WIBSPKU MUOPKU MOPKY Lopex P o PRUCori0. PR Bgrees
Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 ml Na 100 g
w tym cukry proste (g) 26 0,2 0,06 0,42 0,2 0,82 7 3,4 3,6/1*
Btonnik (g) 4,5 0 258 0 0 0,8 0,4 bd bd
Witaminy
wit. A (ug) 500 1130 368 1800 1400 1024 228 150 832
wit. D (ug) 22,5 28 3,8 42 35 12,8 6,4 5,8 13,2
wit. E (mg) 15,3 16 6,1 19,2 15 11,5 2,5 3,0 15,6
wit. K (ug) 72 77 40 51,1 56 89,6 19,9 14 100
Tiamina (mg) 1,8 1,75 0,8 2,3 2,45 1,5 0,34 0,40 2,0
Ryboflawina (mg) 1,8 2 0,8 2,4 2,2 1,8 0,4 0,44 2,3
Niacyna (mg) 15 22,4 9,7 22,8 (43,6) 25,2 (48) 25,6 (53,9) 57 2 24,8
Kwas Pantotenowy (mg) 4,8 8,4 3,4 11,4 9,1 6,4 1,4 1,1 8,0
wit. B6 (mg) 1,7 2,1 0,8 2,1 2,5 2,1 0,46 0,50 2,8
kwas foliowy (ug) 360 231 137 230 253 896 96 58 400
wit. B12 (ug) 3,6 4,5 1,9 4,5 4,2 6,4 1,4 0,90 4,8
Biotyna (ug) 36 70 33 60 70 192 42,7 7,5 188
wit. C (mg) 72 119 42 90 105 64 14,2 21 108
Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe
Saéd (mg) 512 <20 <30 542 <20 <20 <20 60 508
Potas (mg) 1152 1760 815 1200 1400 <10 80 140 940
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oo MMEATRY WUDIPKO WUPPO) WIPRP) Lo PO PR oor 1 PR St s
Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 ml Na 100 g
Chlor (mg) 626 <20 <3 902 <20 <5 <20 80 728
Wapn (mg) 1155 1410 880 2299 1820 1280 285 230 1196
Fosfor (mg) 1040 704 438 1380 1085 992 221 205 1068
Magnez (mg) 277 511 227 315 392 384 85,6 63 376
Zelazo (mg) 14,5 21 8,6 27 22,4 19,2 42 4.2 21,6
Miedz (mg) 1,3 1,7 0,3 2,1 1,82 1,9 0,42 0,42 2,2
Cynk (mg) 11,2 18 9,9 19,8 20 14,1 3,1 3,2 21,6
Mangan (mg) 1,8 3,52 0,8 3,6 2,8 1,9 0,42 0,29 3,2
Jod (ug) 149 261 147 323 288 210 46,7 49 252
Molibden (pg) 59,4 99 20 94,8 90 90 20 13 144
Selen (ug) 52,8 77 29 54 70 96 21,4 15 88
Chrom (ug) 39,6 99 30 90 98 38 8,5 8 88

Zawartos¢ w jednym opakowaniu

Torebka PKU Cooler 10: PKU Express 15:
Opakowanie Saszetka z Opakowanie = Opakowanie Saszetka 125 ml (30 saszetka 25 g saszetka 25 g (30

Opakowanie Saszetka 33,3 g (puszka) 10 tabletkami (puszka) (puszka) 27,89 torebek) lub (30 saszetek) saszetek)
P (16 saszetek) zawiera 400 g (60 saszetek) zawiera 500 zawiera 500 (30 saszetek torebka PKU Express 20:  PKU Express 20:
produktu g produktu g produktu ) 62,5 ml saszetka 34 g saszetka 34 g (30

(60 torebek) (30 saszetek) saszetek)

*Wartosci dla produktu o smaku neutralnym.
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6.4. Punkty koncowe

e stezenie Phe we krwi i w osoczu,

e stezenie Tyr we krwi i stosunek Phe: Tyr,
e stezenie aminokwaséw w osoczu,

e ocena neuropsychologiczna,

e akceptowalnos¢ produktu,

e spozycie sktadnikéw odzywczych,

e parametry antropometryczne,

o profil bezpieczenstwa,

e jakos$c¢ zycia i ocena neuropsychologiczna,

przestrzeganie diety i zalecen terapeutycznych (compliance).

Charakterystyke analizowanych punktéw koncowych oraz analize surogatéw przedstawiono w Rozdz.
2.6.2 oraz w Rozdz. 2.6.3.

6.5. Metodyka badan

e badania kliniczne z randomizacja.
e badanie kliniczne bez randomizacji, w tym jednoramienne,
e badania obserwacyjne (efektywnosci rzeczywistej),

e przeglady systematyczne dla interwenciji.
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Charakterystyka interwencji i komparatorow

PKU GMPro

Wskazania do stosowania:

Produkt niskofenyloalaninowy do stosowania z dietg o ubogiej podazy Phe u oséb z PKU powyzej 3 roku

zycia [29].

Posta¢, smak i dostepne opakowania

Produkt w formie proszku o smaku waniliowym. Opakowanie zawiera 16 saszetek po 33,3 g produktu
kazda [29].

Sposéb przyjmowania i przygotowania, dawkowanie, przechowywanie

Podawany doustnie produkt GMPro miesza sie z wodg. Jedng saszetke nalezy zmiesza¢ z zalecang
objetoscig 80 ml wody, tak aby uzyskaé roztwér o objetosci 100 ml. W zaleznosci od indywidualnych
preferencji mozna réwniez stosowac¢ (zastosowaé 100, 120 lub 150 ml wody). Przed spozyciem gotowy

roztwor nalezy wstrzgsngé [29].
Gotowy roztwor nalezy przechowywac w lodéwce spozy¢ w ciggu 24 godzin [29].

Produkt nalezy przechowywaé w zimnym, suchym pomieszczeniu z dala od promieni $wietlnych.

Tabela 16.
Sktad produktu PKU GMPro

PKU GMPro
Sktadniki
Na 33,3 g Na 1 g biatka Na 1 kcal

Wartos¢ energetyczna (kcal) 384 128 12,8 1
Ttuszcz (g) 11,7 3,9 0,4 0,03
Kwasy nasycone (g) 2,8 0,93 0,09 0,01
Kwasy jednonienasycone (g) 6,4 2,1 0,21 0,02
Kwasy wielonienasycone (g) 2,5 0,83 0,08 0,01
Kwas eikozapentaenowy (mg) 5 1,66 0,17 0,01
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 155 51,6 5,17 0,40
Ekwiwalent biatka (g) 30 10 1 0,08
Weglowodany (g) 37,5 12,5 1,25 0,10
w tym cukry proste (g) 26 8,7 0,87 0,07
Btonnik (g) 4,5 1,5 0,15 0,01
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PKU GMPro
Sktadniki
Na 33,3 g Na 1 g biatka Na 1 kcal
Witaminy

wit. A (ug) 500 167 16,67 1,30
wit. D (ug) 22,5 7,5 0,75 0,06
wit. E (mg) 15,3 5,1 0,51 0,04
wit. K (ug) 72 24 2,4 0,19
Tiamina (mg) 1,8 0,6 0,06 0,005
Ryboflawina (mg) 1,8 0,6 0,06 0,005
Niacyna (mg) 15 5 0,5 0,04

Kwas Pantotenowy (mg) 4,8 1,6 bd bd
wit. B6 (mg) 1,7 0,57 0,06 0,004
kwas foliowy (ug) 360 120 12 0,94
wit. B12 (ug) 3,6 1,2 0,12 0,01
Biotyna (ug) 36 12 1,2 0,09
wit. C (mg) 72 24 2,4 0,19

Sktadniki mineralne

S6d (mg) 512 170 17,07 1,33
Potas (mg) 1152 384 38,40 3,00
Chlor (mg) 626 208 20,87 1,63
Wapn (mg) 1155 385 38,50 3,01
Fosfor (mg) 1040 348 34,67 2,71

Magnez (mg) 277 92,2 9,23 0,72
Zelazo (mg) 14,5 48 0,48 0,04
Miedz (mg) 1,3 0,43 0,04 0,003
Cynk (mg) 11,2 3,7 0,37 0,03

Mangan (mg) 1,8 0,8 0,06 0,005

Jod (ng) 149 49,6 4,97 0,39

Molibden (ug) 59,4 19,8 1,98 0,15

Selen (pg) 52,8 17,6 1,76 0,14
Chrom (ug) 39,6 13,2 1,32 0,10
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7.2. Preparaty syntetyczne nieskondensowane i skondensowane

Tabela 17.
Zestawienie srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU

u os6b od 12. roku zycia (w ramach katalogu A)

A el Cena L Poziom  Wysokos¢ doptaty
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena hurtowa detaliczna limitu odpfatno  $wiadczeniobiorcy

postac opakowania zbytu brutto[zt [24] finansowania ci [24]

[21] 1 [z1]

Grupa limitowa: 216.5 Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej 15
r.z.

Milupa PKU 3 500 g 42525 44651 47017 470,17 ryczalt 3,20
advanta, proszek

Grupa limitowa: 216.6, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii porcjowane, w postaci tabletek powlekanych — przeznaczone
dla pacjentow powyzej 15 r.z.

Milupa PKU 3, tabl. 600 szt. (60 x
powl. 10 szt.) 488,25 512,66 537,98 537,98 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.8, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii skondensowana - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1
r.z.

Milupa PKU 2 500 g 32550 34178 362,82 362,82 ryczalt 3,20
prima, proszek

Grupa limitowa: 216.10, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii zawierajgca wszystkie sktadniki odzywcze, z
diugotancuchowymi kwasami ttuszczowymi - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1 r.z.

Milupa PKU 2 mix, 400 g 313,95 32065 347,32 220,67 ryczatt 129,85
proszek

Comida PKU B
formula, proszek 500 g 294,33 309,05 329,00 317,73 ryczatt 14,47

Comida PKU B
formula Chocolate, 500 g 284,55 298,78 318,73 317,73 ryczatt 4,20

proszek

Comida PKU B
formula Strawberry, 500 g 284,55 298,78 318,75 318,75 ryczatt 3,20

proszek

Grupa limitowa: 216.11, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8
r.z.

Milupa PKU 2 500 g 378,00 396,90 419,32 419,32 ryczatt 3,20
secunda, proszek

Grupa limitowa: 216.12, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (ttuszcze i
weglowodany), porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw powyzej 8 r.z

Milupapku 2shake 5009 (10 4534 7546 204,85 294,85 ryczatt 3,20
choco, proszek sasz. x 50 g)
Milupa pku 2 shake 500 g (10
truskawkowy, g 262,34 275,46 294,85 294,85 ryczatt 3,20
sasz. x 50 g)
proszek

Grupa limitowa: 216.13, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych

Phenyl-Free 2,

proszek do
sporzadzania 454 g 123,45 129,62 144,60 144,60 ryczatt 3,20
roztworu
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IO ik Cena B Poziom  Wysokos¢ doptaty
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena hurtowa detaliczna . limitu . odpfatno  $wiadczeniobiorcy
inansowania o
[z4] [z1] sci [z4]

postaé opakowania zbytu brutto[zt

[24] 1

Grupa limitowa: 216.14, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii skondensowane, porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw

powyzej 8 r.z.
Lophlex o smaku
neutralnym,
proszek do 835‘798(3()’ X 98700 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20
sporzadzania ©9
zawiesiny doustnej
Lophlex o smaku
owocow lesnych,
proszek do 8324798(3? X 987,00 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20
sporzadzania ©9
zawiesiny doustnej
Lophlex o smaku
pomaranczowym,
proszek do 8324798(2? X 987,00 103635 107476 1074,76 ryczatt 3,20

sporzadzania
zawiesiny doustnej

Grupa limitowa: 216.15, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (tluszcze i
weglowodany), porcjowana, w ptynie - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z.

Easiphen o smaku
owocow lesnych,
plyn doustny

18 x 250 ml

(4500 ml) 500,85 525,89 551,54 551,54 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.16, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych, w tym dla kobiet w

cigzy
Phenyl-Free 2HP,
proszek do 454 g 181,77 190,86 208,13 208,13 ryczatt 3,20
sporzadzania
roztworu

Grupa limitowa: 216.17, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, porcjowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z., w
tym dla kobiet w cigzy

XP Maxamum o

smaku
pomaranczowym, 1500 g (30 x
proszek do 50 g) 887,25 931,61 967,40 967,40 ryczatt 3,20

sporzadzania
zawiesiny doustnej

Grupa limitowa: 216.18, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii przeznaczone do stosowania u kobiet w okresie
prekoncepcji, podczas cigzy oraz w okresie laktacji

Milupa PKU 3
tempora, proszek
do sporzadzania 45%2 (1)0 X 38010 39911 421,59 421,59 ryczatt 3,20
roztworu 9
doustnego

Grupa limitowa: 216.19, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii, skondensowane, porcjowane, w plynie, przeznaczone dla
pacjentow powyzej 4 r.z., dorostych, w tym kobiet w cigzy

PKU Lophlex LQ

(Berries), ptyn ~ 2/20MI (B0 g9 65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
x 125 ml)
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Berries), plyn 3Z56% g"nf)o 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ
(Citrus), ptyn 3i5102?|n$30 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 125 ml
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Urzedow Cena Cena Wysokos¢é
Nazwa produktu i Zawartos¢ acena  hurtowa detaliczna .. limitu .
finansowania

[z1] [z1]

Poziom  Wysokos¢ doptaty
odptatno swiadczeniobiorcy
Sci [z1]

postaé opakowania zbytu brutto[zt

[z1 1
PKU Lophlex LQ

(Citrus), ptyn e rg'ﬁﬂﬁo 97065 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ

(Orange), plyn 3i5102?|n$30 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ

(Orange), plyn /) rg'ﬁﬂﬁo 97065 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ

(Tropical), plyn 3i5102?|n$30 979,65 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ

(Tropical) plyn /) rgln(HG)O 97065 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 62,5 ml

Grupa limitowa: 216.20, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii gotowa do uzycia, w ptynie, skondensowana, porcjowana
zawierajagca DHA przeznaczona dla dzieci powyzej 3 r.z., mtodziezy, dorostych oraz kobiet w ciazy

PKU Cooler 10 30 torebek
Orange, ptyn, 10/87 po 87 ml 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
Purple, ptyn, 10/87 00 87 ml 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
g biatka/ml
PKU Cooler 10 Red, 30 torebek
ptyn, 10/87 g 0o 87 ml) 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
White, ptyn, 10/87 g 00 87 ml 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
Yellow, ptyn, 10 g po 87 ml 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
Orange, plyn, 00 130 mi 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
15/130 g biatka
PKU Cooler 15
Purple, ptyn, 15/130 ?J%t;’g%b;'l‘ 85050 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
g biatka
PKU Cooler 15 Red, 30 torebek
ptyn, 15/130 g 00 130 mi 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
biatka
PKU Cooler 15
White, plyn, 15/130 ?J%t;’g%b;'l‘ 85050 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
g biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
Yellow, ptyn, 15 g 00 130 mi 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
biatka
PKU Cooler 20
Orange, plyn, ?J%t;’;ib;'l‘ 113400  1190,70  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
20/174 g biatka/ml
PKU Cooler 20 30 torebek
Purple, ptyn, 20/174 po 174 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

g biatka/ml
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Nazwa produktu i

postaé

PKU Cooler 20 Red,

Zawartos¢

opakowania

Urzedow

acena
zbytu
[2]

Cena
hurtowa
brutto[zt

1

Wysokos¢é
limitu
finansowania

[24]

Cena
detaliczna
[21]

Poziom
odptatno

Wysokos¢ doptaty
swiadczeniobiorcy
[z1

ptyn, 20/174 g %%tg’;jb;'l‘ 1134,00 1190,70  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
biatka/ml

PKU Cooler 20

White, plyn, 201174 S0 10re0eK 419400 1190,70  1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
g biatka/ml po 174 mi

PKU Cooler 20 30 torebek

Yellow, piyn, 201174 COPP0E 113400 119070 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

g biatka/ml

Grupa limitowa: 216.21, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - skondensowany, porcjowany preparat w proszku,
przeznaczony dla pacjentéw powyzej 3 r. z., mtodziezy, dorostych w tym kobiet w cigzy

PKU Express 15 o
smaku cytrynowym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek
po25g

850,50

893,03 927,85 924,45

ryczatt

6,60

PKU Express 15 o
smaku neutralnym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek
po25¢g

850,50

893,03 927,85 924,45

ryczatt

6,60

PKU Express 15 o
smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek
po25¢g

850,50

893,03 927,85 924,45

ryczatt

6,60

PKU Express 15 o
smaku
pomaranczowym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek
po25¢g

850,50

893,03 927,85 924,45

ryczatt

6,60

PKU Express 20 o
smaku cytrynowym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek
po 34 g

1134,00

1190,70 1232,97 1232,97

ryczatt

3,20

PKU Express 20 o
smaku neutralnym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek
po 34 g

1134,00

1190,70 1232,97 1232,97

ryczatt

3,20

PKU Express 20 o
smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek
po 34 g

1134,00

1190,70 1232,97 1232,97

ryczatt

3,20

PKU Express 20 o
smaku
pomaranczowym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek
po 34 g

1134,00

1190,70 1232,97 1232,97

ryczatt

3,20
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Tabela 18.

Charakterystyka srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU u os6b powyzej 12. roku zycia

Preparat

Wskazania do stosowania

Postaé, smak i dostepne
opakowania

Sposob przyjmowania i przygotowania, dawkowanie, przechowywanie

Produkty nieskondensowane

Milupa
PKU 2 mix

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i

hiperfenyloalaninemii u dzieci w wieku powyzej 1.

roku zycia

Proszek do sporzgdzania
roztworu (brak danych o smaku).
Opakowanie (puszka) zawiera
400 g produktu

Produkt przyjmowany doustnie.

Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona wytacznie przez lekarza i zalezy od
wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta. Dobowa dawka produktu musi by¢
regularnie dostosowywana przez lekarza. Dobowa dawka produktu Milupa PKU 2 mix
musi by¢ podzielona na 3 do 5 réwnych porcji roztozonych w ciggu doby. Produkt musi

by¢ spozywany w potgczeniu z wyliczong iloscig innego pozywienia lub napojéow np.
wody, soku owocowego, przecieru owocowego. Jedna miarka (7,5 g proszku) zawiera
2 g biatka.

[69]

Comida
PKU B
Formula

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i

hiperfenyloalaninemii u dzieci w wieku powyzej 1.

roku zycia oraz u mfodziezy i dorostych

Proszek do sporzadzania
roztworu. Dwie wersje smakowe
(chocolate i strawberry) oraz
wersja bez informacji o smaku).
Opakowanie (puszka) zawiera
500 g produktu

Produkt przyjmowany doustnie.

Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona wytgcznie przez lekarza i zalezy od
wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta. Zalecana dawka produktu musi by¢
podzielona na 3-5 dziennych porcji. Standardowe rozciefnczenie produktu to 15 g
produktu w 90 ml wody. W 100 ml produktu znajduje sie 4,7 g biatka

(84]

Milupa
PKU 2
shake

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii
i hiperfenyloalaninemii u dzieci w wieku powyzej
8. roku zycia

Proszek do sporzadzenia
roztworu (smak czekoladowy lub
truskawkowy). Opakowanie
500 g (10 saszetek po 50 g)

Produkt przyjmowany doustnie.

Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona wytacznie przez lekarza i zalezy od
wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta. Dobowa dawka produktu musi by¢
regularnie dostosowywana przez lekarza. Zalecana dawka produktu musi by¢
podzielona na porcje roztozone w ciggu dnia. Zawarto$¢ jednej saszetki rozpuszcza sie
w 100 ml wody. Jedna saszetka (50 g) zawiera 14 g biatka

[70]

Milupa
PKU 3
tempora

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej
fenyloketonurii i hiperfenyloalaninemii u kobiet
planujgcych cigze, podczas cigzy i w okresie
laktaciji.

Proszek do sporzadzania

roztworu (brak danych o smaku).

Opakowanie (karton) zawiera
450 g produktu (10 saszetek po
45 g)

Produkt przyjmowany doustnie.
Do stosowania pod nadzorem lekarza. Dawka produktu musi by¢ podzielona na 3-5
dziennych porcji. Zalecane rozcienczenie: 1 saszetka na 100 ml wody. 1 saszetka (45
g zawiera 14 g biatka)

[79]

Phenyl
Free 2 HP

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i w
hiperfenyloalanimenii u dorostych i dzieci oraz
kobiet w cigzy

Proszek do sporzgdzania

roztworu (brak danych o smaku).

Opakowanie (puszka) zawiera
454 g produktu

Stosowanie doustne
llo$¢ mieszanki oraz koinicowe rozcienczenie powinny zostac¢ okreslone przez lekarza
(207 g proszku + 860 ml wody daje 1 | mieszanki. Po rozcienczeniu standardowym 85
kcal na 100 ml:1 miarka (14,4 g ) na kazde 60 ml wody. W 100 g produktu znajduje sie
40 g biatka

[72,
85]

Phenyl
Free 2

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i w
hiperfenyloalanimenii u dorostych i dzieci

Proszek do sporzgdzania

roztworu (brak danych o smaku).

Opakowanie (puszka) zawiera
454 g produktu

Stosowanie doustne.
llo$¢ mieszanki oraz koricowe rozcienczenie powinny zostac¢ okreslone przez lekarza
(207 g proszku + 860 ml wody daje 1 | mieszanki. Po rozcienczeniu standardowym
85 kcal na 100 ml: 1 miarka (14,4 g ) na kazde 60 ml wody. Jedna miarka (14,4 g)
zawiera 3,2 g biatka

[73]
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Preparat

Wskazania do stosowania

Postaé, smak i dostepne
opakowania

Sposob przyjmowania i przygotowania, dawkowanie, przechowywanie

Easiphen

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej
fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 8 lat
i dorostych

Ptyn doustny o smaku owocéw
lesnych. Opakowanie zawiera
18 kartonikéw po 250 ml

Stosowanie doustne.

Zalecana dawka produktu zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.
Wymaga wstrzasniecia przed uzyciem. Produkt powinien byé podawany schtodzony.
Po otwarciu opakowania zawarto$¢ musi by¢ niezwtocznie zuzyta. Jeden kartonik
(250 ml ptynu) zawiera 16,8 g biatka

[68]

XP
Maxamum

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej
fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 8 lat
i dorostych, w tym kobiet w cigzy

Proszek do sporzgdzania
zawiesiny doustnej o smaku
pomaranczowym. Opakowanie
1500 g (30 saszetek po 50 g)

Stosowanie doustne
Zalecana dawka produktu XP Maxamum o smaku pomaranczowym musi by¢
okreslona wylgcznie przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego
pacjenta .

Na poczatku stosowania zalecane jest rozcienczenie 1:7 (tj. jedna 50 g saszetka
zmieszana z 350 ml wody), w rezultacie dochodzgc do rozcienczenia 1:5 (tj. jedna 50
g saszetka zmieszana z 250 ml wody). Podane rozciefnczenia sa jedynie wskazéwka.
Moze by¢ stosowany w bardziej skoncentrowanej postaci (rozcienczenie 1:2, tj. jedna
50 g saszetka zmieszana z 100 ml wody), ale wéwczas musi by¢ przyjmowany wraz

z wodg lub rozcienczonymi napojami. Jedna saszetka (15 g) zawiera 19,5 g biatka.

[74]

Produkty skondensowane

Milupa
PKU 3
advanta

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii
i hiperfenyloalaninemii u mtodziezy w wieku
powyzej 15 lat i dorostych.

Proszek do sporzgdzania
roztworu (brak danych o smaku).
Opakowanie (puszka) zawiera
400 g produktu

Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona
wylgcznie przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.
Dobowa dawka produktu musi by¢ regularnie dostosowywana przez lekarza.
Dobowa dawka produktu Milupa PKU 3 Advanta musi by¢ podzielona na 3 do
5 réwnych porcji roztozonych w ciggu doby. Produkt musi by¢ spozywany w potgczeniu
z wyliczong iloscig innego pozywienia lub napojow, np. wody, soku owocowego,
przecieru owocowego. Jeden g produktu zawiera 0,7 g biatka

[76]

Milupa
PKU 3

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii
i hiperfenyloalaninemii u mtodziezy w wieku
powyzej 15 lat i dorostych.

Tabletki (brak danych o smaku).
Opakowanie zawiera
60 saszetek po 10 tabletek kazda

Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona
wylgcznie przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.
Dobowa dawka produktu musi by¢ regularnie dostosowywana przez lekarza.
Zalecana dawka produktu musi by¢ podzielona na 3 do 5 pojedynczych porcji
roztozonych w ciggu dnia. Produkt nalezy przyjmowac z wystarczajgca iloscig ptynow
w potgczeniu z wyliczong iloscig innego pozywienia.

Jedna saszetka zawiera 10 tabletek (3,5 g biatka)

[71]

Milupa
PKU 2
prima

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii

i hiperfenyloalaninemii u dzieci w wieku powyzej

1. roku zycia.

Proszek do sporzgdzania
roztworu (brak danych o smaku).
Opakowanie (puszka) zawiera
500 g produktu

Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona
wytgcznie przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.
Dobowa dawka produktu musi by¢ regularnie dostosowywana przez lekarza. Dobowa

dawka produktu Milupa PKU 2 prima musi by¢ podzielona na 3 do 5 réwnych porcji
roztozonych w ciggu doby. Produkt Milupa PKU 2 prima musi byé spozywany
w potgczeniu z wyliczong iloscig innego pozywienia lub napojéw np. wody, soku
owocowego, przecieru owocowego. Jeden g proszku zawiera 0,6 g biatka

[78]
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Preparat

Wskazania do stosowania

Postaé, smak i dostepne
opakowania

Proszek do sporzadzania

Sposob przyjmowania i przygotowania, dawkowanie, przechowywanie

Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu musi by¢ okreslona

wylgcznie przez lekarza i zalezy od wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta.

Milupa Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii roztworu (brak danych o smaku) Dobowa dawka produktu musi by¢ regularnie dostosowywana przez lekarza.
PKU 2 i hiperfenyloalaninemii u dzieci w wieku powyzej Opakowanie ( usika) Zawiera ’ Dobowa dawka produktu Milupa PKU 2 secunda musi by¢ podzielona na 3 do [77]
secunda 8 lat i mtodziezy. P 500 pro duktu 5 réwnych porcji roztozonych w ciggu dnia. Wymieszac¢ zalecong ilo$¢ produktu
ap z wyliczong iloscig innego pozywienia lub napojéw np. wody, soku owocowego,
przecieru owocowego. Jeden g proszku zawiera 0,7 g biatka
Proszek do sporzadzania Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu Lophlex zalezy od wieku,
Postepowanie dietetvczne w potwierdzonei roztworu (sm:k n:utraln masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytgcznie przez
Lophlex fenylo?(’;tonurii u dziegi W wiekﬁ powyzej 8 Ija t owocow lesnych lub y: lekarza. Dobowa dawke produktu nalezy podzieli¢ na réwne porcje roztozone w ciggu (83]
i doroslych omaraficzowy). Opakowanie dnia. Lophlex nalezy spozywa¢ wraz z wodg lub rozcienczonymi napojami. Zawarto$é
’ zpawiera 30 sawsyzéteE 0278 jednej saszetki powinna by¢ wsypywana do 65 ml zimnej wody (otrzymuje sig¢ w ten
P ©9 sposob 80 ml roztworu). Jedna saszetka (27,8 g) zawiera 20 g biatka
P*zcvéirg;kcoﬁsggx I;? T&lg h, Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Lophlex LQ zalezy od
PKU Postgpowanie dietetyczne w fenyloketonurii pomaraﬁc);owy ozvocéw wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytacznie
Lophlex u dzieci w wieku powyzej 4 lat i dorostych, w tym tropikalnych) Dostepne przez lekarza. Dobowg dawke produké;gﬁlgﬁ)ilapodmellc na kika porcji roziozonych w [79]
LQ kobiet cigzarnych 30032522:’;?(2'; zzvzlggaﬁr ieGO PKU Lophlex LQ nalezy spozywa¢ wraz z wodg lub rozciehczonymi napojami. Jeden
woreczkéw po 62,5 ml woreczek 62,5 ml zawiera 10 g biatka, a woreczek 125 ml zawiera 20 g biatka
Ptyn (smaki okreslone jako . . .
- . . g Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler 10 zalezy od
PKU Postepowanllf-:‘ dlet.ety_czne.w potW|er<_jzpnej Orange, Purple, Red, White ! wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytacznie [80]
Cooler 10 fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 3 lat Yellow), Dostepne opakowanie 1767 lekarza. Jeden woreczek 87 ml zawiera 10 g bialka
zawiera 30 torebek po 87 ml P ' 9
Ptyn (smaki okreslone jako . . .
L . . g Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler 15 zalezy od
c PKU Postepowamﬂe dletlety.czne.w potW|erQZ9nej Orange, Purple, Red, White ! wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytacznie [80]
ooler 15 fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 3 lat Yellow), Dostepne opakowanie 767 lekarza. Jeden woreczek 130 ml zawiera 15 q biatka
zawiera 30 torebek po 130 ml P ’ 9
Ptyn (smaki okreslone jako . . .
L . . g Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Cooler 20 zalezy od
c PKU Postepowamﬂe d|etlety_czne.w potW|erSJz_onej Orange, Purple, Red, White ! wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytgcznie [80]
ooler 20 fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 3 lat Yellow), Dostepne opakowanie 767 lekarza. Jeden woreczek 174 ml zawiera 20 g biatka
zawiera 30 torebek po 174 ml P : 9
Proszek (smak neutralny,
PKU pomaranczowy, o smaku Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Express 15 zalezy od
Express Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej owocow tropikalnych oraz wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytgcznie 182]
")IS fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 3 lat cytrynowy). Dostepne przez lekarza. Zawartos$¢ saszetki (25 g) moze byé zmieszana z 80 lub 100 ml wody.

opakowanie zawiera 30 saszetek
po25g

Jedna saszetka (25 g) zawiera 15 g biatka
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Postaé, smak i dostepne
opakowania

Preparat Wskazania do stosowania

Sposob przyjmowania i przygotowania, dawkowanie, przechowywanie

Proszek (smak neutralny,

PKU pomaranczowy, o smaku Produkt przyjmowany doustnie. Zalecana dawka produktu PKU Express 20 zalezy od
Express Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej owocow tropikalnych oraz wieku, masy ciata oraz stanu klinicznego pacjenta i musi by¢ okreslona wytacznie 82]
20 fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej 3 lat cytrynowy). Dostepne przez lekarza. Zawarto$¢ saszetki (34 g) moze by¢ zmieszana z 80 lub 130 ml wody.
opakowanie zawiera 30 saszetek Jedna saszetka (34 g) zawiera 20 g biatka
po34g
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Aneks A. Refundacja w Polsce

Tabela 19.

Zestawienie sSrodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU.
Refundacja w ramach katalogu A

Urzedowa Cena Cena W)I/isrgilzzsc Poziom Wysokos¢ doptaty
cena hurtowa detaliczna swiadczeniobiorcy

zbytu [zf]  brutto[zi] [21] fman?;;vanla odptatnosci 4]

Nazwa produktui Zawartos¢

postac opakowania

Grupa limitowa: 216.1, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii skondensowana - przeznaczona dla niemowlat

Milupa PKU 1, 500 g 25200 264,60 283,72 283,72 ryczatt 3,20
proszek

Grupa limitowa: 216.2, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla niemowlat i matych dzieci

Phenyl-Free 1,
proszek do
sporzadzania
roztworu

454 g 130,42 136,94 152,29 152,29 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.3 Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii nieskondensowana, z dlugotancuchowymi kwasami
tluszczowymi - przeznaczona dla niemowlat

Milupa pku 1 mix, 5, 11760 12348 138,15 138,15 ryczatt 3,20
proszek

Grupa limitowa: 216.4, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii nieskondensowana, z diugotancuchowymi kwasami
ttuszczowymi i prebiotykami - przeznaczona dla niemowlat i jako uzupetnienie diety u dzieci do 3 r.z.

XP Analog LCP,
proszek do
sporzadzania 400 g 136,50 143,33 159,00 159,00 ryczatt 3,20
roztworu
doustnego

Grupa limitowa: 216.5 Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej 15
r.z.

Milupa PKU 3
advanta, proszek 500 g 425,25 446,51 470,17 470,17 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.6, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii porcjowane, w postaci tabletek powlekanych — przeznaczone
dla pacjentéw powyzej 15 r.z.

Milupa PKU 3, 600 szt. (60 4q5 55 51966 537,98 537,98 ryczatt 3,20
tabl. powl. x 10 szt.)

Grupa limitowa: 216.8, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii skondensowana - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1
r.z.

Milupa PKU 2 500 g 32550 341,78 362,82 362,82 ryczalt 3,20
prima, proszek

Grupa limitowa: 216.9, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii nieskondensowane, porcjowane - przeznaczone dla dzieci w
wieku od 1do 10 r.z

PKU A i
junior (onsarr::l((u 1080 g (30
sasz. po 505,44 530,71 556,48 556,48 ryczatt 3,20
czekoladowym), 36 g)
proszek 9
PKU A i
junior (on:rrnn:l((u 1080 g (30
sasz. po 505,44 530,71 556,48 556,48 ryczatt 3,20
neutralnym), 36 g)
proszek 9

PKU Anamix 1080 g (30

junior (o smaku sasz. po 505,44 530,71 556,48 556,48 ryczatt 3,20
owocow lesnych) 36 g)
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UL Wysokos¢ doptaty

. iy . Poznom’_ swiadczeniobiorcy
finansowania odptatnosci 4]

[24]

Urzedowa Cena (of-1,E}

Nazwa produktui Zawartos¢ cena hurtowa  detaliczna

R opakowania .y, 17 brutto[zi] [24]

PKU Anamix 1080 g (30

junior (o smaku sasz. po 505,44 530,71 556,48 556,48 ryczatt 3,20
pomaranczowym) 36 g)
PKU Anamix 1080 g (30
junior (o smaku sasz. po 505,44 530,71 556,48 556,48 ryczatt 3,20
waniliowym) 36 g)

Grupa limitowa: 216.10, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii zawierajgca wszystkie sktadniki odzywcze, z
diugotancuchowymi kwasami ttuszczowymi - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1 r.z.

Milupa PKU 2 400 g 31395 329,65 347,32 220,67 ryczatt 129,85
mix, proszek

Comida PKU B 500 g 294,33 309,05 329,00 317,73 ryczatt 14,47
formula, proszek

Comida PKU B

formula
Chocolate, 500 g 284,55 298,78 318,73 317,73 ryczatt 4,20

proszek

Comida PKU B

formula
Strawberry, 500 g 284,55 298,78 318,75 318,75 ryczatt 3,20

proszek

Grupa limitowa: 216.11, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8
r.z.

Milupa PKU 2 500 g 378,00 396,90 419,32 419,32 ryczatt 3,20
secunda, proszek

Grupa limitowa: 216.12, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (ttuszcze i
weglowodany), porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw powyzej 8 r.z

Milupa pku 2 500 g (10
shake choco, sasz 350 ) 262,34 275,46 294,85 294,85 ryczatt 3,20
proszek ’ 9
Milupa pku 2
shake 5009 (10 '~ o034 27546 294,85 294,85 ryczatt 3,20
truskawkowy, sasz. x 50 g)
proszek

Grupa limitowa: 216.13, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych

Phenyl-Free 2,

proszek d‘? 454 g 123,45 129,62 144,60 144,60 ryczatt 3,20
sporzadzania

roztworu

Grupa limitowa: 216.14, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii skondensowane, porcjowane - przeznaczone dla pacjentéw
powyzej 8 r.z.

Lophlex o smaku
neutralnym,
proszek do 834930 98700 103635  1074,76 1074,76 ryczatt 3,20
sporzadzania 27,8 9)
zawiesiny
doustnej

Lophlex o smaku
owocoéw lesnych,
proszek do 834 g (30 x
sporzadzania 27,8 9) 987,00 1036,35 1074,76 1074,76 ryczatt 3,20
zawiesiny
doustnej
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Wysokosé
limitu Poziom
finansowania odptatnosci

2] [z1]

Urzedowa Cena Cena
cena hurtowa detaliczna
zbytu [zi] brutto[zi] [z4]

Wysokos¢ doptaty

Nazwa produktui Zawartos¢ $wiadczeniobiorcy

postac opakowania

Lophlex o smaku

pomaranczowym,
proszek do 8349(30x 98700 103635  1074,76 1074,76 ryczatt 3,20
sporzadzania 27,8 g)
zawiesiny
doustnej

Grupa limitowa: 216.15, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii z dodatkowymi sktadnikami energetycznymi (tluszcze i
weglowodany), porcjowana, w ptynie - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z.

Easiphen o
smaku owocow 18 x 250 ml
lesnych, ptyn (4500 ml)
doustny

500,85 525,89 551,54 551,54 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.16, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych, w tym dla kobiet w

ciazy
Phenyl-Free 2HP,
proszek do 454 g 181,77 190,86 208,13 208,13 ryczalt 3,20
sporzadzania
roztworu

Grupa limitowa: 216.17, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, porcjowana - przeznaczona dla pacjentéw powyzej 8 r.z., w
tym dla kobiet w cigzy

XP Maxamum o
smaku
pomaranczowym,
proszek do
sporzadzania
zawiesiny
doustnej

1500 g (30 x

50 g) 887,25 931,61 967,40 967,40 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.18, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii przeznaczone do stosowania u kobiet w okresie
prekoncepcji, podczas cigzy oraz w okresie laktacji

Milupa PKU 3
tempora, proszek
do sporzadzania 450495 (;(’ X 38010 399,11 421,59 421,59 ryczatt 3,20
roztworu 9
doustnego

Grupa limitowa: 216.19, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii, skondensowane, porcjowane, w plynie, przeznaczone dla
pacjentéw powyzej 4 r.z., dorostych, w tym kobiet w cigzy

PKU Lophlex LQ

(Berries), plyn 315102?11530 97965  1028,63  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Berries), piyn 720 ?'rfff)o 97965 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ
Citrus), ptyn ~ °/20M B0 g7965 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
x 125 ml)
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Citrus), ptyn 3:%% ?'rfff)o 979,65  1028,63  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
doustny, 62,5 ml ’
PKU Lophlex LQ
Orange), pyn  °/20M B0 o795 102863  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20
x 125 ml)
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Orange), ptyn 3:%% ?'rfff)o 979,65  1028,63  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 62,5 ml
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Wysokosé
limitu Poziom
finansowania odptatnosci

2] [z1]

Urzedowa Cena Cena
cena hurtowa detaliczna
zbytu [zi] brutto[zi] [z4]

Wysokos¢ doptaty

Nazwa produktui Zawartos¢ $wiadczeniobiorcy

postac opakowania

PKU Lophlex LQ

(Tropical), ptyn 315102?:7530 97965  1028,63  1066,85 1066,85 ryczaft 3,20
doustny, 125 ml
PKU Lophlex LQ
(Tropical), ptyn 3)3%%?';\? 97965  1028,63  1066,85 1066,85 ryczatt 3,20

doustny, 62,5 ml

Grupa limitowa: 216.20, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii gotowa do uzycia, w ptynie, skondensowana, porcjowana
zawierajaca DHA przeznaczona dla dzieci powyzej 3 r.z., mtodziezy, dorostych oraz kobiet w ciazy

PKU Cooler 10

Orange, plyn, 30;%r7etr’:|k 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczalt 3,20
10/87 g biatka/ml P
PKU Cooler 10 30 torebek
Purple, ptyn, 087 ml 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
10/87 g biatka/ml P
PKU Cooler 10 30 torebek
Red, ptyn, 10/87 g 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
X po 87 ml)
biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
White, ptyn, 10/87 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
; po 87 ml
g biatka/ml
PKU Cooler 10 30 torebek
Yellow, ptyn, 10 g 567,00 595,35 622,73 622,73 ryczatt 3,20
. po 87 ml
biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
Orange, ptyn, 130 ml 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
15/130 g biatkka P
PKU Cooler 15 30 torebek
Purple, ptyn, 130 ml 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
15/130 g biatka P
PKU Cooler 15 30 torebek
Red, ptyn, 15/130 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
i po 130 ml
g biatka
PKU Cooler 15 30 torebek
White, ptyn, 130 ml 850,50 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
15/130 g biatka P
PKU Cooler 15
Yellow, piyn, 15g S0 torébek 5055 893,03 927,86 927,86 ryczatt 3,20
. po 130 ml
biatka
PKU Cooler 20
Orange, plyn, 30 torebek
201174 g 0o 174 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 20
Purple, ptyn, 30 torebek
201174 g 0o 174 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
biatka/ml
PKU Cooler 20 30 torebek
Red, ptyn, 20/174 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
. po 174 ml
g biatka/ml
PKU Cooler 20
White, ptyn, 30 torebek
20174 g po 174 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

biatka/ml
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Wysokosé
limitu Poziom
finansowania odptatnosci

2] [z1]

Urzedowa Cena Cena
cena hurtowa detaliczna
zbytu [zi] brutto[zi] [z4]

Wysokos¢ doptaty

Nazwa produktui Zawartos¢ $wiadczeniobiorcy

postac opakowania

PKU Cooler 10
Orange, plyn,
10/87 g biatka/ml

30 torebek

po 87 ml 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

Grupa limitowa: 216.21, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - skondensowany, porcjowany preparat w proszku,
przeznaczony dla pacjentéw powyzej 3 r. z., mtodziezy, dorostych w tym kobiet w cigzy

PKU Express 15
o smaku
cytrynowym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60
po25g

PKU Express 15
o smaku
neutralnym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60
po25g

PKU Express 15
o smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60
po25¢g

PKU Express 15
o smaku
pomaranczowym,
proszek, 15/25 g
biatkalg

30 saszetek

00 25 g 850,50 893,03 927,85 924,45 ryczatt 6,60

PKU Express 20 o
smaku
cytrynowym,
proszek, 20/34 g
biatka/g

30 saszetek

po 34 g 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

PKU Express 20
o smaku
neutralnym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek

po 34 g 1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20

PKU Express 20
o smaku owocow
tropikalnych,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek

1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
po 34g

PKU Express 20
o smaku
pomaranczowym,
proszek, 20/34 g
biatkalg

30 saszetek

1134,00 1190,70 1232,97 1232,97 ryczatt 3,20
po 34g

Grupa limitowa: 216.22, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - skondensowany, porcjowany preparat w proszku,
przeznaczony dla dzieci od 6 m-ca z. do 10 r.z.

PKU Gel o smaku

malinowym, 30 saszetek
proszek, 10/24 g po 24 g 603,75 633,94 662,29 662,29 ryczatt 3,20
biatkalg
PKU Gel o smaku
neutralnym, 30 saszetek
proszek, 10/24 g po 24 g 603,75 633,94 662,29 662,29 ryczatt 3,20
biatkalg
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Wysokosé e x
Urzedowa Cena (of-1,E} limitu Poziom Wysokos¢ doptaty

cena hurtowa detaliczna finansowania odplatnosci swiadczeniobiorcy
zbytu [zi] brutto[zi] [z4] 2] P [z4]

Nazwa produktui Zawartos¢

postac opakowania

PKU Gel o smaku

pomaranczowym, 30 saszetek

proszek, 10/24 g po24g
biatkalg

603,75 633,94 662,29 662,29 ryczatt 3,20
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Aneks B. Sktad preparatow syntetycznych

B.1. Produkty nieskondensowane

B.1.1. Milupa PKU 2 mix

Tabela 20.
Sktad produktu Milupa PKU 2 mix [69]

Milupa PKU 2 mix

Sktadniki
Na 100 ml
Wartos¢ energetyczna (kcal) 439 66
Thluszcz (g) 18,6 2,8
Kwasy nasycone (g) 8,2 1,2
Kwasy jednonienasycone (g) 71 1,1
Kwasy wielonienasycone (g) 3,3 0,5
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak brak
Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak brak
Ekwiwalent biatka (g) 27 41
Weglowodany (g) 40,9 6,1
w tym cukry proste (g) 55 0,8
Btonnik (g) 0 0
Witaminy
wit. A (ng) 810 121
wit. D (ug) 18,9 2,83
wit. E (mg) 10,8 1,62
wit. K (ug) 25,2 3,77
Tiamina (mg) 1,03 0,15
Ryboflawina (mg) 1,1 0,17
Niacyna (mg) 10,3 1,54
Kwas Pantotenowy (mg) 5,13 0,77
wit. B6 (mg) 0,96 0,14
kwas foliowy (ug) 103 15,5
wit. B12 (ug) 2,03 0,30
Biotyna (ug) 27,0 4,05
wit. C (mg) 40,5 6,24

Sktadniki mineralne:

S6d (mg) 256 38,5
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Milupa PKU 2 mix

Skiadniki
Na 100 ml
Potas (mg) 540 811
Chlorki (mg) 405 60,8
Wapn (mg) 1035 155
Fosfor (mg) 620 93
Magnez (mg) 142 21,3
Zelazo (mg) 12,2 1,82
Miedz (mg) 0,96 0,14
Cynk (mg) 8,92 1,34
Mangan (mg) 1,62 0,24
Jod (ng) 146 21,9
Molibden (pg) 43 6,4
Selen (ug) 24,3 3,65
Chrom (upg) 40,5 6,08

B.1.2. Comida PKU B formula

Tabela 21.
Skiad produktu Comida PKU B Formula [84]

Na 100 ml
Sktadniki Comida  omi%a Com92  Comida  ComidaPKU  Comida PKU
Formuia  Formula  Formula - prtnl o e Suawberry
Chocolate Strawberry
Wartos¢ energetyczna (kcal) 424 415 419 64 62 63
Ttuszcz (g) 15 14 14 2,3 2,1 2,1
Kwasy nasycone (g) 6,3 6,1 6,0 1,0 0,91 0,90
Kwasy jednonienasycone (g) 6,7 6,3 6,3 1,0 0,95 0,95
Kwasy wielonienasycone (g) 2,0 1,8 1,8 0,3 0,27 0,27
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak brak brak bd bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak brak brak bd bd bd
Ekwiwalent biatka (g) 31 31 31 4,7 4,7 4,7
Weglowodany (g) 41 39 41 6,1 5,8 6,1
w tym cukry proste (g) 2,8 2,8 3,5 0,4 0,4 0,5
Btonnik (g) bd bd bd bd bd bd
Witaminy
wit. A (pg) 623 623 623 93,5 93,5 93,5
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Na 100 ml
Sktadniki Comida RS RS Comida  Comida PKU  Comida PKU
Formula e e Formula Ch:;r)';lajtl: SBtl!:a?A:rbnel:lr?/
Chocolate Strawberry
wit. D (pg) 9,3 9,3 9,3 1,4 1,4 1,4
wit. E (mg) 11 11 11 1,6 1,6 1,6
wit. K (pug) 34 34 34 5,1 51 5,1
Tiamina (mg) bd bd bd bd bd bd
Ryboflawina (mg) bd bd bd bd bd bd
Niacyna (mg) 14 14 14 2,1 2,1 2,1
Kwas Pantotenowy (mg) 8,3 8,3 8,3 1,2 1,2 1,2
wit. B6 (mg) 0,935 0,935 0,935 0,14 0,14 0,14
kwas foliowy (ug) 260 260 260 38,9 38,9 38,9
wit. B12 (ug) 1,9 1,9 1,9 0,28 0,28 0,28
Biotyna (ug) 31 31 31 4,7 4,7 4,7
wit. C (mg) 84 84 84 13 13 13

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

Sé6d (mg) 278 279 279 42 42 42
Potas (mg) 628 628 628 94,2 94,2 94,2
Chlorki (mg) 438 438 438 65,7 65,7 65,7
Wapn (mg) 1033 1033 1033 155 155 155
Fosfor (mg) 610 610 610 91,5 91,5 91,5
Magnez (mg) 151 151 151 22,7 22,7 22,7
Zelazo (mg) 14 14 14 2,1 2,1 2,1
Miedz (mg) 0,1088 0,1088 0,1088 0,16 0,16 0,16
Cynk (mg) 9,3 9,3 9,3 1,4 14 1,4
Mangan (mg) 2,177 2,177 2,177 0,33 0,33 0,33
Jod (ug) 155 155 155 23,3 23,3 23,3
Molibden (ug) 84 84 84 13 13 13
Selen (ug) 37 37 37 5,6 5,6 5,6
Chrom (pg) 31 31 31 47 47 47
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B.1.3. Milupa PKU 2 shake

Tabela 22.
Skiad produktu Milupa PKU 2 shake [70]

Milupa PKU 2 shake

Skiadniki
Na 100 g* Na 1 porcje (saszetka 50 g)*
Wartos¢ energetyczna (kcal) 366/400 183/200
Thuszcz (g) 2 0,7
Kwasy nasycone (g) 0,9/4,0 0,5/2,0
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) 0,4/1,5 0,2/0,7
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak brak
Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak brak
Ekwiwalent biatka (g) 28 14
Weglowodany (g) 59,3/52,4 29,7/26,3
w tym cukry proste (g) 40,8/29,0 20,4/14,5
Btonnik (g) 0,5/0,1 0,3/0,05
Witaminy
wit. A (ug) 560 280
wit. D (pg) 14 7,01
wit. E (mg) 6,24/6,99 3,12/3,50
wit. K (nug) 22,6 11,3
Tiamina (mg) 0,98 0,49
Ryboflawina (mg) 0,88 0,44
Niacyna (mg) 10,1 5,05
Kwas Pantotenowy (mg) 3,64 1,82
wit. B6 (mg) 1,01 0,51
kwas foliowy (ug) 101 50,7
wit. B12 (ug) 1,68 0,84
Biotyna (ug) 28 14
wit. C (mg) 42 21
Sktadniki mineralne:
Sod (mg) <30 <15
Potas (mg) 560/616 280/308
Chlorki (mg) <30 <15
Wapn (mg) 728 364
Fosfor (mg) 434 217
Magnez (mg) 152 75,9
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Milupa PKU 2 shake

Skiadniki
Na 100 g* Na 1 porcje (saszetka 50 g)*
Zelazo (mg) 8,96/9,72 4,48/4,86
Miedz (mg) 0,73/0,81 0,37/0,41
Cynk (mg) 8 4
Mangan (mg) 1,12/1,18 0,56/0,59
Jod (ng) 115 57,7
Molibden (pg) 36,2 18,1
Selen (ug) 28,1 141
Chrom (ug) 39,1/48,1 19,6/24,0

*W zrédle nie przedstawiono informacji co oznaczajg odrebne wartosci. Prawdopodobnie sg to odrebne wartosci dla wersji smakowych.

B.1.4. Milupa PKU 3 tempora

Tabela 23.
Sktad produktu Milupa PKU 3 tempora [86]

Milupa PKU 3 tempora

Sktadniki
Na 100 ml
Wartos¢ energetyczna (kcal) 430 149
Ttuszcz (g) 15,5 54
Kwasy nasycone (g) 6,4 2,2
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak brak
Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak brak
Ekwiwalent biatka (g) 31,1 11
Weglowodany (g) 41,6 14,4
w tym cukry proste (g) 4.5 1,6
Btonnik (g) 0 0
Witaminy
wit. A (ug) 222 77
wit. D (ug) 2 0,7
wit. E (mg) 6 2
wit. K (ug) 24 8,3
Tiamina (mg) 0,6 0,2
Ryboflawina (mg) 0,7 0,23
Niacyna (mg) 7,6 2,6
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Milupa PKU 3 tempora

Sktadniki
Na 100 ml
Kwas pantotenowy (mg) 2,7 0,9
wit. B6 (mg) 0,8 0,29
kwas foliowy (ug) 144 50
wit. B12 (ug) 1,6 0,5
Biotyna (ug) 20 7
wit. C (mg) 40 14
Sktadniki mineralne:
Sod (mg) <3 <1
Potas (mg) 710 246
Chlorki (mg) <1 <0,4
Wapn (mg) 13,3 5
Fosfor (mg) 265 92
Magnez (mg) 110 38
Zelazo (mg) 13,3 5
Miedz (mg) 0,36 0,12
Cynk (mg) 6,7 2,3
Mangan (mg) 0,7 0,24
Jod (ug) 82 28
Molibden (pg) 18 6
Selen (ug) 22 8
Chrom (pg) 13 4

B.1.5. Phenyl Free 2 HP

Tabela 24.
Sktad produktu Phenyl Free 2 HP [85]

Sktadniki

Phenyl Free 2HP

Wartos¢ energetyczna (kcal) 390
Tiuszcz (g) 6,3
Kwasy nasycone (g) bd
Kwasy jednonienasycone (g) bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak
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Phenyl Free 2HP

Sktadniki

Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak
Ekwiwalent biatka (g) 40
Weglowodany (g) 44
w tym cukry proste (g) bd
Btonnik (g) bd
Witaminy
wit. A (ug) 588
wit. D (ug) bd
wit. E (mg) bd
wit. K (ug) 39
Tiamina (mg) bd
Ryboflawina (mg) bd
Niacyna (mg) 29
Kwas Pantotenowy (mg) 6,3
wit. B6 (mg) 1,29
kwas foliowy (ug) 470
wit. B12 (ug) bd
Biotyna (ug) bd
wit. C (mg) 63

Skiadniki mineralne:

Séd (mg) 410
Potas (mg) 1180
Chlorki (mg) 980
Wapn (mg) 980
Fosfor (mg) 980
Magnez (mg) 290
Zelazo (mg) 15,7
Miedz (mg) 1,57
Cynk (mg) 15,7
Mangan (mg) 1,57
Jod (ug) 63
Molibden (pg) 51
Selen (ug) 39
Chrom (pg) 51
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B.1.6. Phenyl Free 2
Tabela 25.
Skiad produktu Phenyl Free 2 [73]

Phenyl Free 2
Skiadniki

Na 1 miarke (14,4 g)

Wartos¢ energetyczna (kcal) 410 59
Ttuszcz (g) 8,6 1,24
Kwasy nasycone (g) 1,12 0,16
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd bd
Ekwiwalent biatka (g) 22 3,2
Weglowodany (g) 60 8,6
w tym cukry proste (g) 34 4,9
Btonnik (g) bd bd
Witaminy
wit. A (ug) 430 62
wit. D (ug) 7.3 1
wit. E (mg) 6,6 0,95
wit. K (ng) 41 59
Tiamina (mg) 1,22 0,18
Ryboflawina (mg) 0,98 0,14
Niacyna (mg) 22 3,2
Kwas Pantotenowy (mg) 4,9 0,7
wit. B6 (mg) 0,98 0,14
kwas foliowy (ug) 350 50
wit. B12 (ug) 2,4 0,35
Biotyna (ug) 49 7
wit. C (mg) 49 7

Sktadniki mineralne:

S6d (mg) 610 88
Potas (mg) 1100 158
Chlorki (mg) 860 124
Wapn (mg) 730 105
Fosfor (mg) 730 105
Magnez (mg) 163 23
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Phenyl Free 2
Sktadniki

Na 1 miarke (14,4 g)

Zelazo (mg) 12,2 1,76
Miedz (mg) 1,22 0,18
Cynk (mg) 12,2 1,76

Mangan (mg) 1,31 0,19

Jod (ng) 63 9
Molibden (pg) 37 5,3
Selen (ug) 29 4,2
Chrom (upg) 37 5,3

B.1.7. Easiphen

Tabela 26.
Sktad produktu Easiphen [68]

Easiphen
Sktadniki
Na 250 ml
Wartos¢ energetyczna (kcal) 65 163
Ttuszcz (g) 2 5
Kwasy nasycone (g) 0,3 0,75
Kwasy jednonienasycone (g) 1,2 3
Kwasy wielonienasycone (g) 0,4 1
Kwas eikozapentaenowy (mg) brak brak
Kwas dokozaheksaenowy (mg) brak brak
Ekwiwalent biatka (g) 6,7 16,8
Weglowodany (g) 51 12,8
w tym cukry proste (g) 4,7 11,8
Btonnik (g) 0,12 0,3
Witaminy
wit. A (pg) 121 303
wit. D (ug) 1,3 3,3
wit. E (mg) 0,88 2,2
wit. K (ng) 11,9 29,8
Tiamina (mg) 0,23 0,58
Ryboflawina (mg) 0,23 0,58
Niacyna (mg) 2,3 5,8
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Easiphen
Sktadniki
Na 250 ml
Kwas Pantotenowy (mg) 0,85 2,1
wit. B6 (mg) 0,35 0,9
kwas foliowy (ug) 85 213
wit. B12 (ug) 0,65 1,6
Biotyna (ug) 24 60
wit. C (mg) 15 37,5
Sktadniki mineralne:

Sod (mg) 95 238
Potas (mg) 120 300
Chlorki (mg) 95 238
Wapn (mg) 160 400
Fosfor (mg) 115 288
Magnez (mg) 48,5 121
Zelazo (mg) 4 10
Miedz (mg) 0,23 0,58
Cynk (mg) 2,3 5,8
Mangan (mg) 0,35 0,88
Jod (ug) 18,2 455
Molibden (pg) 18,2 455
Selen (ug) 8,5 21,3
Chrom (pg) 8,5 21,3

B.1.8. XP Maxamum

Tabela 27.
Skiad produktu XP Maxamum [74]

Sktadniki

Wartos¢ energetyczna (kcal)

297

XP Maxamum

149

Thuszcz (g)

<0,5

<0,25

Kwasy nasycone (g)

Zn koma ilos¢

Znikoma ilo$¢

Kwasy jednonienasycone (g)

Zn koma ilos¢

Znikoma ilo$¢

Kwasy wielonienasycone (g)

Zn koma ilos¢

Znikoma ilos¢

Kwas eikozapentaenowy (mg)

0

0
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XP Maxamum

Sktadniki

Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0 0

Ekwiwalent biatka (g) 39 19,5
Weglowodany (g) 34 17

w tym cukry proste (g) 31,7 15,9
Btonnik (g) 0 0

Witaminy

wit. A (ug) 710 355

wit. D (ug) 7,8 3,9

wit. E (mg) 5,2 2,6

wit. K (ug) 70 35
Tiamina (mg) 1,4 0,7
Ryboflawina (mg) 1,4 0,7

Niacyna (mg) 13,6 (28,6) 6,8 (14,3)

Kwas Pantotenowy (mg) 5 2,5
wit. B6 (mg) 2,1 11
kwas foliowy (ug) 500 250
wit. B12 (ug) 3,6 1,8
Biotyna (ug) 140 70

wit. C (mg) 15 37,5

Skiadniki mineralne:

S6d (mg) 95 238
Potas (mg) 700 350
Chlorki (mg) 560 280
Wapn (mg) 670 335
Fosfor (mg) 670 335
Magnez (mg) 285 143
Zelazo (mg) 23,5 11,8
Miedz (mg) 1,4 0,7
Cynk (mg) 13,6 6,8
Mangan (mg) 2,1 11

Jod (ug) 107 53,5
Molibden (ug) 107 53,5
Selen (ug) 50 25
Chrom (pg) 50 25
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B.2. Produkty skondensowane

B.2.1. Milupa PKU 3 advanta

Tabela 28.
Skiad produktu Milupa PKU 3 advanta [76]

Milupa PKU 3 Advanta

Sktadniki
Wartos¢ energetyczna (kcal) 298
Ttuszcz (g) 0
Kwasy nasycone (g) 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd
Ekwiwalent biatka (g) 70
Weglowodany (g) 4,4
w tym cukry proste (g) 0,2
Btonnik (g) 0
Witaminy
wit. A (ug) 1130
wit. D (ug) 28
wit. E (mg) 16
wit. K (ug) 77
Tiamina (mg) 1,75
Ryboflawina (mg) 2
Niacyna (mg) 22,4
Kwas Pantotenowy (mg) 8,4
wit. B6 (mg) 2,1
kwas foliowy (ug) 231
wit. B12 (ug) 4,5
Biotyna (ug) 70
wit. C (mg) 119

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

Séd (mg) <20
Potas (mg) 1760
Chlorki (mg) <20
Wapn (mg) 1410
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Milupa PKU 3 Advanta

Sktadniki

Fosfor (mg) 704
Magnez (mg) 511
Zelazo (mg) 21
Miedz (mg) 1,7
Cynk (mg) 18
Mangan (mg) 3,52
Jod (ug) 261
Molibden (ug) 99
Selen (ug) 77
Chrom (ug) 99

B.2.2. Milupa PKU 3

Tabela 29.
Skiad produktu Milupa PKU 3 [71]

Milupa PKU 3
Sktadniki

Na 1 porcje (10 tabletek)

Wartos¢ energetyczna (kcal) 298 24
Thluszcz (g) 3,2 0,3
Kwasy nasycone (g) 3,2 0,3
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd bd
Ekwiwalent biatka (g) 44,8 3,5
Weglowodany (g) 9,5 0,75
w tym cukry proste (g) 0,06 0,005
Btonnik (g) 25,8 2
Witaminy
wit. A (ug) 368 29
wit. D (ug) 3,8 0,3
wit. E (mg) 6,1 0,5
wit. K (ug) 40 3,2
Tiamina (mg) 0,8 0,06
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Milupa PKU 3
Sktadniki

Na 1 porcje (10 tabletek)

Ryboflawina (mg) 0,8 0,07
Niacyna (mg) 9,7 0,8 (1,9)

Kwas Pantotenowy (mg) 3,4 0,3

wit. B6 (mg) 0,8 0,07

kwas foliowy (ug) 137 11

wit. B12 (ug) 1,9 0,15

Biotyna (ug) 33 2,6

wit. C (mg) 42 3,3

Skiadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) <30 <24
Potas (mg) 815 64
Chlorki (mg) <3 <0,3
Wapn (mg) 880 70
Fosfor (mg) 438 35
Magnez (mg) 227 18
Zelazo (mg) 8,6 0,7

Miedz (mg) 0,3 0,024
Cynk (mg) 9,9 0,8
Mangan (mg) 0,8 0,07
Jod (ng) 147 11,6
Molibden (ug) 20 1,6
Selen (ug) 29 2,3
Chrom (pg) 30 2,4

B.2.3. Milupa PKU 2 prima

Tabela 30.
Skiad produktu Milupa PKU 2 prima [78]

Milupa PKU 2 prima

Sktadniki
Na 100 g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 292
Ttuszcz (g) 0
Kwasy nasycone (g) 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0
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Milupa PKU 2 prima

Sktadniki

Kwasy wielonienasycone (g) 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd
Ekwiwalent biatka (g) 60

Weglowodany (g) 12,9

w tym cukry proste (g) 0,42
Btonnik (g) 0

Witaminy

wit. A (ug) 1800

wit. D (pg) 42

wit. E (mg) 19,2

wit. K (ug) 51,1

Tiamina (mg) 2,3
Ryboflawina (mg) 2,4

Niacyna (mg) 22,8 (43,6)

Kwas Pantotenowy (mg) 11,4
wit. B6 (mg) 2,1

kwas foliowy (ug) 230

wit. B12 (ug) 4,5
Biotyna (ug) 60
wit. C (mg) 90

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

Séd (mg) 542
Potas (mg) 1200
Chlorki (mg) 902
Wapn (mg) 2299
Fosfor (mg) 1380
Magnez (mg) 315
Zelazo (mg) 27
Miedz (mg) 2,1
Cynk (mg) 19,8
Mangan (mg) 3,6
Jod (ug) 323
Molibden (pg) 94,8
Selen (ug) 54
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Milupa PKU 2 prima

Sktadniki

Chrom (ug) 90

B.2.4. Milupa PKU 2 secunda

Tabela 31.
Skiad produktu Milupa PKU 2 Secunda [77]

Milupa PKU 2 secunda

Skiadniki

Wartos¢ energetyczna (kcal) 297
Ttuszcz (g) 0
Kwasy nasycone (g) 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd
Ekwiwalent biatka (g) 70
Weglowodany (g) 4,3
w tym cukry proste (g) 0,2
Btonnik (g) 0
Witaminy
wit. A (ug) 1400
wit. D (ug) 35
wit. E (mg) 15
wit. K (ug) 56
Tiamina (mg) 2,45
Ryboflawina (mg) 2,2
Niacyna (mg) 25,2 (48)
Kwas Pantotenowy (mg) 9,1
wit. B6 (mg) 2,5
kwas foliowy (ug) 253
wit. B12 (ug) 4,2
Biotyna (ug) 70
wit. C (mg) 105
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Milupa PKU 2 secunda

Sktadniki

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) <20
Potas (mg) 1400
Chlorki (mg) <20
Wapn (mg) 1820
Fosfor (mg) 1085
Magnez (mg) 392
Zelazo (mg) 22,4
Miedz (mg) 1,82
Cynk (mg) 20
Mangan (mg) 2,8
Jod (ug) 288
Molibden (ug) 90
Selen (ug) 70
Chrom (ug) 98

B.2.5. Lophlex

Tabela 32.
Sktad produktu Lophlex [83]

Lophlex
Sktadniki
Na 1 porcje (saszetke)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 326 91
Thluszcz (g) 0,2 0,06
Kwasy nasycone (g) 0,05 0,01
Kwasy jednonienasycone (g) 0,01 <0,01
Kwasy wielonienasycone (g) 0,13 0,04
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd bd
Ekwiwalent biatka (g) 72 20
Weglowodany (g) 9 2,5
w tym cukry proste (g) 0,82 0,23
Btonnik (g) 0,8 0,22
Witaminy

HTA Consulting 2021 (www hta pl) Strona 87



Preparat PKU GMPro®, $rodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego w fenyloketonurii dla osob od 12. roku zycia

Lophlex
Skiadniki

Na 1 porcje (saszetke)

wit. A (ug) 1024 285
wit. D (ug) 12,8 3,6
wit. E (mg) 11,5 3,2
wit. K (ug) 89,6 24,9
Tiamina (mg) 1,5 0,42
Ryboflawina (mg) 1,8 0,5
Niacyna (mg) 25,6 (53,9) 7,1 (15)
Kwas Pantotenowy (mg) 6,4 1,8
wit. B6 (mg) 2,1 0,58
kwas foliowy (ug) 896 249
wit. B12 (ug) 6,4 1,8
Biotyna (ug) 192 53,4
wit. C (mg) 64 17,8

Skiadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) <20 <5,6
Potas (mg) <10 <2,8
Chlorki (mg) <5 <4
Wapn (mg) 1280 356
Fosfor (mg) 992 276
Magnez (mg) 384 107
Zelazo (mg) 19,2 53
Miedz (mg) 1,9 0,53
Cynk (mg) 14,1 3,9
Mangan (mg) 1,9 0,53
Jod (ug) 210 58,4
Molibden (ug) 90 25
Selen (ug) 96 26,7
Chrom (pg) 38 10,6
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B.2.6. PKU Lophlex LQ

Tabela 33.
Skiad produktu PKU Lophlex LQ [79]

PKU Lophlex LQ

Skiadniki

Wartos¢ energetyczna (kcal) 96 120
Ttuszcz (g) 0,35 0,44
Kwasy nasycone (g) 0,08 0,1
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 120 150
Ekwiwalent biatka (g) 16 20
Weglowodany (g) 7 8,8
w tym cukry proste (g) 7 8,8
Btonnik (g) 0,4 0,5
Witaminy
wit. A (ug) 228 285
wit. D (ug) 6,4 8
wit. E (mg) 2,5 3,2
wit. K (nug) 19,9 24,9
Tiamina (mg) 0,34 0,43
Ryboflawina (mg) 0,4 0,5
Niacyna (mg) 57 71
Kwas Pantotenowy (mg) 1,4 1,8
wit. B6 (mg) 0,46 0,58
kwas foliowy (ug) 96 120
wit. B12 (ug) 1,4 1,8
Biotyna (ug) 42,7 53,4
wit. C (mg) 14,2 17,8

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) <20 <25
Potas (mg) 80 100
Chlorki (mg) <20 <25
Wapn (mg) 285 356
Fosfor (mg) 221 276
Magnez (mg) 85,6 107
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PKU Lophlex LQ

Sktadniki
Na 125 ml

Zelazo (mg) 42 53
Miedz (mg) 0,42 0,53
Cynk (mg) 3,1 3,9
Mangan (mg) 0,42 0,53
Jod (ng) 46,7 58,4
Molibden (pg) 20 25
Selen (ug) 21,4 26,8
Chrom (upg) 8,5 10,6

B.2.7. PKU Cooler 10

Tabela 34.
Sktad produktu PKU Cooler 10 [80]

PKU Cooler 10

Sktadniki
Na 100 mli
Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 65
Ttuszcz (g) 0,9 0,8
Kwasy nasycone (g) 0,2 0,2
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 67
Ekwiwalent biatka (g) 11,5 10
Weglowodany (g) 51 4.4
w tym cukry proste (g) 3,4 3,0
Btonnik (g) bd bd
Witaminy
wit. A (pg) 150 131
wit. D (pg) 58 5,0
wit. E (mg) 3,0 2,6
wit. K (ng) 14 12
Tiamina (mg) 0,40 0,35
Ryboflawina (mg) 0,44 0,38
Niacyna (mg) 2 1,7
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PKU Cooler 10

Sktadniki
Na 100 ml

Kwas Pantotenowy (mg) 1,1 0,96
wit. B6 (mg) 0,50 0,44

kwas foliowy (ug) 58 50
wit. B12 (ug) 0,90 0,78
Biotyna (ug) 7,5 6,5

wit. C (mg) 21 18

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

Séd (mg) 60 52
Potas (mg) 140 122
Chlorki (mg) 80 70
Wapn (mg) 230 200
Fosfor (mg) 205 178
Magnez (mg) 63 55
Zelazo (mg) 42 3,7
Miedz (mg) 0,42 0,37
Cynk (mg) 3,2 2,8
Mangan (mg) 0,29 0,25
Jod (ug) 49 43
Molibden (pg) 13 11
Selen (ug) 15 13
Chrom (pg) 8 7

B.2.8. PKU Cooler 15

Tabela 35.
Sktad produktu PKU Cooler 15 [80]

PKU Cooler 15

Sktadniki
Na 100 ml Na 130 ml

Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 97
Thuszcz (g) 0,9 1,2

Kwasy nasycone (g) 0,2 0,3
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
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PKU Cooler 15

Sktadniki
Na 100 ml Na 130 ml

Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 100

Ekwiwalent biatka (g) 11,5 15
Weglowodany (g) 51 6,6

w tym cukry proste (g) 3,4 4,4

Btonnik (g) bd bd

Witaminy

wit. A (ug) 150 195

wit. D (ug) 5,8 7,5

wit. E (mg) 3,0 3,9

wit. K (nug) 14 18
Tiamina (mg) 0,40 0,52
Ryboflawina (mg) 0,44 0,57
Niacyna (mg) 2 2,6
Kwas Pantotenowy (mg) 1,1 1,4
wit. B6 (mg) 0,50 0,65
kwas foliowy (ug) 58 75
wit. B12 (pg) 0,90 1,2
Biotyna (ug) 7,5 9,8

wit. C (mg) 21 27

Skfadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) 60 78
Potas (mg) 140 182
Chlorki (mg) 80 104
Wapn (mg) 230 299
Fosfor (mg) 205 267
Magnez (mg) 63 82
Zelazo (mg) 42 55
Miedz (mg) 0,42 0,55
Cynk (mg) 3,2 4,2
Mangan (mg) 0,29 0,38
Jod (ug) 49 64
Molibden (ug) 13 17
Selen (ug) 15 20
Chrom (pg) 8 10
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B.2.9. PKU Cooler 20

Tabela 36.
Skiad produktu PKU Cooler 20 [80]

PKU Cooler 20

Skiadniki
Na 100 mli

Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 130
Ttuszcz (g) 0,9 1,6

Kwasy nasycone (g) 0,2 0,3

Kwasy jednonienasycone (g) bd bd

Kwasy wielonienasycone (g) bd bd

Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 134
Ekwiwalent biatka (g) 11,5 20
Weglowodany (g) 51 8,9

w tym cukry proste (g) 3,4 59
Btonnik (g) bd bd

Witaminy

wit. A (ug) 150 261

wit. D (ug) 5,8 10

wit. E (mg) 3,0 5,2

wit. K (ng) 14 24
Tiamina (mg) 0,40 0,70
Ryboflawina (mg) 0,44 0,77
Niacyna (mg) 2 3,5

Kwas Pantotenowy (mg) 1,1 1,9
wit. B6 (mg) 0,50 0,87

kwas foliowy (ug) 58 101

wit. B12 (pg) 0,90 1,6

Biotyna (ug) 7.5 3

wit. C (mg) 21 37

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) 60 104
Potas (mg) 140 244
Chlorki (mg) 80 139
Wapn (mg) 230 400
Fosfor (mg) 205 357
Magnez (mg) 63 110
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PKU Cooler 20

Sktadniki
Na 100 ml Na 174 ml
Zelazo (mg) 42 7.3
Miedz (mg) 0,42 0,73
Cynk (mg) 3,2 5,6
Mangan (mg) 0,29 0,50
Jod (ng) 49 85
Molibden (pg) 13 23
Selen (ug) 15 26
Chrom (upg) 8 14

B.2.10. PKU Express 15

Tabela 37.
Skiad produktu PKU Express 15 [82]

Sktadniki

PKU Express 15

Wartos¢ energetyczna (kcal) 281/297* 70/74*
Ttuszcz (g) 0,20 0,05
Kwasy nasycone (g) 0 0
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd bd
Ekwiwalent biatka (g) 60 15
Weglowodany (g) 9,7/13,7* 2,4/3,4*
w tym cukry proste (g) 3,6/1* 0,9/0,2*
Btonnik (g) bd bd
Witaminy
wit. A (pg) 832 208
wit. D (ug) 13,2 3,3
wit. E (mg) 15,6 3,9
wit. K (ng) 100 25
Tiamina (mg) 2,0 0,50
Ryboflawina (mg) 2,3 0,57
Niacyna (mg) 24,8 6,2
Kwas Pantotenowy (mg) 8,0 2,0

HTA Consulting 2021 (www hta pl)

Strona 94
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PKU Express 15

Sktadniki

wit. B6 (mg) 2,8 0,70
kwas foliowy (ug) 400 100
wit. B12 (ug) 4,8 1,2
Biotyna (ug) 188 47
wit. C (mg) 108 27

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) 508 127
Potas (mg) 940 235
Chlorki (mg) 728 182
Wapn (mg) 1196 299
Fosfor (mg) 1068 267
Magnez (mg) 376 94
Zelazo (mg) 21,6 56
Miedz (mg) 2,2 0,55
Cynk (mg) 21,6 54
Mangan (mg) 3,2 0,80
Jod (ug) 252 63
Molibden (pg) 144 36
Selen (ug) 88 22
Chrom (pg) 88 22

*Wartosci dla produktu o smaku neutralnym.

B.2.11. PKU Express 20

Tabela 38.
Skiad produktu PKU Express 20 [82]

PKU Express 20

Sktadniki

Wartos¢ energetyczna (kcal) 281/297* 95/101*
Ttuszcz (g) 0,20 0,07
Kwasy nasycone (g) 0 0
Kwasy jednonienasycone (g) bd bd
Kwasy wielonienasycone (g) bd bd
Kwas eikozapentaenowy (mg) bd bd
Kwas dokozaheksaenowy (mg) bd bd
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PKU Express 20

Sktadniki

Ekwiwalent biatka (g) 60 20
Weglowodany (g) 9,7/13,7* 3,3/0,2*
w tym cukry proste (g) 3,6/1* 1,2/0,3*
Btonnik (g) bd bd
Witaminy
wit. A (pg) 832 283
wit. D (ug) 13,2 4,5
wit. E (mg) 15,6 5,3
wit. K (nug) 100 34
Tiamina (mg) 2,0 0,68
Ryboflawina (mg) 2,3 0,78
Niacyna (mg) 24,8 8,4
Kwas Pantotenowy (mg) 8,0 2,7
wit. B6 (mg) 2,8 1,0
Kwas foliowy (ug) 400 136
wit. B12 (ug) 4,8 1,6
Biotyna (ug) 188 63,9
wit. C (mg) 108 36,7

Sktadniki mineralne i pierwiastki sladowe

S6d (mg) 508 173
Potas (mg) 940 320
Chlorki (mg) 728 248
Wapn (mg) 1196 407
Fosfor (mg) 1068 363
Magnez (mg) 376 128
Zelazo (mg) 21,6 7.3
Miedz (mg) 2,2 0,75
Cynk (mg) 21,6 7,3
Mangan (mg) 3,2 1,1
Jod (ug) 252 85,7
Molibden (pg) 144 49
Selen (ug) 88 29,9
Chrom (pg) 88 29,9

*Wartosci dla produktu o smaku neutralnym.
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