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Rekomendacja nr 122/2023
z dnia 16 listopada 2023 r.
Prezesa Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji

w sprawie oceny srodkow spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego Phlexy-Vits we wskazaniach:
glikogenoza Ib, argininobursztynuria oraz deficyt transportera
glukozy GLUT-1

Prezes Agencji nie rekomenduje wydawania zgdd na refundacje $rodkdéw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego Phlexy-Vits we wskazaniach: glikogenoza Ib,
argininobursztynuria oraz deficyt transportera glukozy GLUT-1.

Uzasadnienie rekomendacji

Nie odnaleziono dowoddw naukowych dla preparatu Phlexy-Vits. Do analizy wtgczono jedno
badanie dla komparatora, tj. produktu FruitiVits (Daly 2016). W badaniu Daly 2016
po zastosowaniu suplementu witaminowo-mineralnego FruitiVits po 26 tygodniach
u pacjentéw pediatrycznych odnotowano znaczgcg korzystng zmiane poziomu kwasu
foliowego, witaminy E, selenu i witaminy D we krwi w stosunku do wartosci wyjsciowych.

Alternatywe dla Phlexy-Vits stanowi produkt FruitiVits, ktory jest wskazany do postepowania
dietetycznego w stanach wymagajacych restrykcyjnej diety terapeutycznej, odpowiedniej od 3
roku zycia, a tym samym obejmuje wnioskowang w tym przy populacje. Ponadto ww. produkt
FruitiVits byt juz przedmiotem oceny Agencji w roku 2021 w zakresie zasadnosci wydawania
zgdd na refundacje w ramach importu docelowego we wskazaniu obejmujgcych réwniez
wskazania okreslone w niniejszej ocenie, z wylgczeniem argininobursztynurii, uzyskujac
pozytywne opinie Rady Przejrzystosci i Prezesa AOTMIT.

Zgodnie z oszacowaniami wptywu na budzet roczny koszt importu $Srodkéw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego Phlexy-Vits moze wynie$¢ od 30 691,48 zt
(prawdopodobna populacja [4 pacjentow] stosujgca najwyzsze dawkowanie) do 932 640,53 zt
(najwieksza populacja [103 pacjentéw] stosujgca najwyzsze dawkowanie). Nalezy jednak
wskazaé, ze obliczenia majg charakter poglagdowy i mogg nie odzwierciedla¢ rzeczywistych
wydatkéw ponoszonych przez ptatnika publicznego w zwigzku z rzeczywistym dawkowaniem
Phlexy-Vits uzaleznionym od masy ciata pacjenta, a takze liczbg pacjentéw, u ktérych
stosowanie Plexy-Vits bytoby wskazane. Ponadto przeprowadzono dodatkowe oszacowania
dla produktu FruitiVits, ktore wskazujg na znacznie mniejsze roczne roczny koszt importu
od 22 tys. PLN do 567 tys. PLN dla wnioskowej populacji.
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Przedmiot wniosku

Zlecenie Ministra Zdrowia dotyczy oceny zasadnosci wydawania zgéd na refundacje srodkéw
spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego:

— Phlexy-Vits Sachets, proszek doustny;
— Phlexy-Vits, tabletki,

we wskazaniach: glikogenoza Ib, argininobursztynuria oraz deficyt transportera glukozy GLUT- 1,
na podstawie art. 39 ust. 3 ustawy z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji lekdéw, srodkéw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobow medycznych (Dz.U. 2023 poz. 826, z pdin.
zm.).

Problem zdrowotny
Glikogenoza IB

Glikogenoza typu 1 (inaczej choroba spichrzania glikogenu, ang. glycogen storage diseases, GSD)
spowodowana niedoborem glukozo-6-fosfatazy, nalezy do niejednorodnej grupy choréb cechujacych
sie spichrzaniem glikogenu. Jest to choroba genetyczna, dziedziczona autosomalnie recesywnie.

Czestos¢ wystepowania wszystkich typéw glikogenoz w populacji wynosi 1:20-40 000 w zaleznosci
od typu glikogenozy. Roczna zapadalnosé¢ na GSD w chwili urodzenia wynosi okoto 1/100 000.

Choroba moze objawiac sie po urodzeniu w postaci powiekszenia watroby lub objawami szybko
wywotanej hipoglikemii (czesciej, w wieku od trzech do czterech miesiecy). U pacjentdw wystepuja:
powiekszenie watroby, opdZnienie wzrostu, osteopenia, czasami osteoporoza.

Argininobursztynuria

Argininoburszynuria (inaczej kwasica argininoburszynianowa, ang. Argininosuccinic Aciduria, AS) jest
wrodzong chorobg metaboliczng, dziedziczong w sposdb autosomalny recesywny.

Czestos¢ wystepowania w populacji wynosi 1:70 000 — 218 000 zywych urodzen. Argininoburszynuria
jest drugim najczestszym zaburzeniem cyklu mocznikowego, po niedoborze transkarbamylazy
ornitynowe] (niedobdr OTC).

AS moze pojawiac sie w okresie noworodkowym lub pdzniejszym. W postaci noworodkowej pierwsze
objawy kliniczne pojawiajg sie po kilku dniach spozywania biatka. W najciezszej noworodkowej postaci
AS dochodzi do ostrego zatrucia amoniakiem, ktére objawia sie gtdownie dysfunkcjg osSrodkowego
uktadu nerwowego (wymioty, drgawki, sennos$¢, Spigczka), odmowg karmienia, wymiotami,
przyspieszonym oddechem i zasadowicg oddechowg, a w konsekwencji $miercig. AS o péinym
poczatku jest zwykle wywotywana przez ostrg infekcje, stres lub spozyciem duzej ilosci biatka.
W postaciach niemowlecej i przewlektej dominuje opdzniony rozwdj psychoruchowy, uposledzenie
umystowe, brak taknienia, napady wymiotéw, ataksja, drgawki, hipokaliemia, nadcisnienie tetnicze
oraz hepatomegalia. Charakterystyczng cecha AS s3 jasne, cienkie, kruche wtosy.

Wczesne rozpoznanie i leczenie pozwalajg na unikniecie epizodéw hiperamonemii. Dtugotrwate
powiktania (uposledzenia funkcji neuropoznawczych, choroby watroby i nadci$nienie tetnicze) sg
czeste i majg negatywny wptyw na dtugosc i jakos¢ zycia.

Niedobdr transportera glukozy typu 1

Zespo6t niedoboru transportera glukozy typu 1 (GLUT-1) to rzadkie, genetyczne zaburzenie
metaboliczne, charakteryzujgce sie niedoborem biatka, dzieki ktéremu glukoza przekracza bariere
krew-mozg.

Czesto$¢ wystepowania zespotu niedoboru GLUT-1 jest szacowana na ok 1:25 000 do 1:80 000.
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Najczestszym objawem tego zaburzenia sg drgawki (epilepsja), ktére zazwyczaj pojawiajg sie
w pierwszych miesigcach zycia. U czesci pacjentdw moga one nie wystepowac. Dodatkowe objawy
obejmujg: zaburzenia ruchu oczy-gtowa, zaburzenia ruchéw ciata, opdznienie rozwoju (np. mdzgu
i czaszki, co powoduje matogtowie) i rdéinego rodzaju uposledzenia poznawcze, niewyrazne
wypowiedzi i nieprawidtowosci jezykowe. Zespét niedoboru GLUT-1 klasyfikuje sie jako encefalopatie
padaczkowa, czyli grupe chordb, w ktérych napad padaczkowy zwigzany jest z progresywna dysfunkcja
psychomotoryczna.

Alternatywna technologia medyczna

Zgodnie z aktualnym Obwieszczeniem MZ w analizowanych wskazaniach nie sg refundowane
w wykazie refundowanych lekéw, srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego
oraz wyrobéw medycznych, zadne $sspz o zblizonym sktadzie.

W ramach importu docelowego dostepne sg w analizowanych wskazaniach: Glycosade, Keyo,
KeyQuick, Betaquik, MCT Procal, Ketocal, Dialamine, FruitiVits.

Potencjalng alternatywng technologie dla preparatu Phlexy-Vits moze stanowi¢ preparat FruitiVits
stanowigcy, podobnie jak produkt Phlexy-Vits sachets, niskoweglowodanowg, sproszkowang
mieszanke witamin, mineratdw i pierwiastkédw sladowych. Zgodnie z ulotky, produkt FruitiVits
wskazany jest w postepowaniu dietetycznym w stanach wymagajacych restrykcyjnej diety
terapeutycznej, od 3. roku zycia. Natomiast produkty Phlexy-Vits przeznaczone sg do stosowania
u starszych dzieci (od 11 lat) i dorostych.

Opis wnioskowanego $wiadczenia

Srodek spozywczy specjalnego przeznaczenia medycznego w postaci proszku do przygotowania pasty
Phlexy-Vits Sachets oraz tabletki doustne Phlexy-Vits przeznaczone sg do stosowania uzupetniajgcego
w restrykcyjnych dietach terapeutycznych u starszych dzieci (od 11 lat) i dorostych jako zrédto witamin,
mineratow i pierwiastkow sladowych.

Zgodnie z danymi przekazanymi przez Ministerstwo Zdrowia, w okresie od pazdziernika 2022 r.
Do wrzes$nia 2023 r. wydano zgody na refundacje 4 opakowan zbiorczych po 30 saszetek produktu
Phlexy-Vits Sachets oraz 3 opakowan po 180 tabletek srodka Phlexy Vits dla 2 pacjentéw.

Ocena skutecznosci (klinicznej oraz praktycznej) i bezpieczeristwa

Ocena ta polega na zebraniu danych o konsekwencjach zdrowotnych (skutecznosc i bezpieczeristwo)
wynikajgcych z zastosowania nowej terapii w danym problemie zdrowotnym oraz innych terapii, ktore
w danym momencie sq finansowane ze srodkow publicznych istanowiq alternatywne leczenie
dostepne w danym problemie zdrowotnym. Nastepnie ocena ta wymaga okreslenia wiarygodnosci
zebranych danych oraz porownania wynikow dotyczqcych skutecznosci i bezpieczeristwa nowej terapii
wzgledem terapii juz dostepnych w leczeniu danego problemu zdrowotnego.

Na podstawie powyzszego ocena skutecznosci i bezpieczeristwa pozwala na uzyskanie odpowiedzi
na pytanie o wielkos¢ efektu zdrowotnego (zaréwno w zakresie skutecznosci, jak i bezpieczerstwa),
ktorego nalezy oczekiwaé¢ wzgledem nowej terapii w porédwnaniu do innych rozwazanych opcji
terapeutycznych.

Nie odnaleziono dowoddéw naukowych oceniajgcych skutecznosc i bezpieczeristwo preparatu Phlexy-
Vits we wnioskowanych wskazaniach.

Bioragc powyzsze pod uwage wigczono jedno otwarte prospektywne badanie Daly 2016 dotyczgce
stosowania produktu FruitiVits (technologia alternatywna dla ocenianego $sspz), do ktérego wtgczono
14 pacjentéw pediatrycznych z metabolicznymi chorobami rzadkimi, w tym kwasicg propionowa (1);
kwasicg metylomalonowg niewrazliwg na witamine B12 (1); zaburzeniami cyklu mocznikowego (4),
glikogenozg 1a (2) i 1b (10). Podczas trwania badania analizowano prébki krwi celem okreslenia:
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poziomu witaminy A, D, kwasu foliowego, miedzi, manganu, cynku, selenu, peroksydazy glutationowej,
hemoglobiny, ferrytyny i biatka C-reaktywnego (CRP), oraz oceniano wzrost, wage ciata i ocene
czestotliwosci spozywania positkdw (w tym 110 produktow zywnosciowych).

Dodatkowo przedstawiono wyniki badan Christodoulides 2011 oraz Herrero 2020.
Skutecznosc i bezpieczeristwo

Wyniki po 26 tyg. badania dla pieciu parametréw wykazaty znaczng poprawe wzgledem wartosci
wyjsciowych:

— kwasu foliowego (p = 0,01);
— witaminy E (p = 0,04);
— selenu w osoczu (p = 0,002);

— selenu w krwi petnej (p = 0,04);

catkowitego poziomu witaminy D (p = 0,008).
W przypadku pozostatych parametrow nie odnotowano znaczgcych zmian po zakonczeniu badania.

Nie odnotowano zadnych dziatan niepozadanych z wyjatkiem wymiotéw zgtaszanych przez dwoje
dzieci z GSD, ktére zgtaszaty wymioty réwniez podczas przyjmowania poprzedniego preparatu
witaminowego. Wymioty byly zwigzane z chorobami: zapaleniem migdatkéw i dekompensacja
metaboliczna.

Dodatkowo informacje o skutecznosci
Herrero 2020

Badanie obserwacyjne przeprowadzono na grupie 26 pacjentéow pediatrycznych (w tym siedmioro
z niedoborem transportera glukozy GLUT-1). Do badania wtgczano pacjentéw stosujgcych diete
ketogeniczng przez co najmniej 2 lata (mediana 3,91 lata). Wskazano, ze pacjenci przyjmowali
multiwitaminy (niezawierajgce weglowodandw), wapn, witamine D lub inne suplementy jedynie
w przypadku stwierdzenia niedostatecznej podazy w diecie lub niedoboréw. Dawkowanie byto
dostosowane do zalecen dietetycznych lub wieksze niz zalecane w razie potrzeby.

Przed rozpoczeciem diety ketogenicznej stwierdzono niedobory witaminy D (u 6 pacjentéw), cynku
(u jednego pacjenta) oraz selenu (u 6 pacjentow). W okresie obserwacji (2-6 lat) stwierdzono
niedobory witamin A (u 6 pacjentdw) i D (u 6 pacjentéw), cynku (u 2 pacjentéw) oraz selenu
(u 3 pacjentow). Nie stwierdzono niedoboréw witamin B12, E, kwasu foliowego, wapnia ani magnezu.

Christodoulides 2011

Badanie Christodoulides 2011 stanowito cze$¢ randomizowanego badania oceniajgcego skutecznosc
i tolerancje diet ketogenicznych u 91. dzieci z epilepsjg, ktdre miaty napady co najmniej raz dziennie
lub wiecej niz siedem napaddéw tygodniowo, nie reagowaty na co najmniej dwa leki
przeciwpadaczkowe i nie byly wczesniej leczone dietg ketogenng. U wszystkich pacjentow stosowano
suplementy witaminowo-mineralne, w celu zapewnienia referencyjnego dziennego zapotrzebowania
na mikroelementy (Forceval Junior lub Phlexy-Vits ) — nie oceniano poziomu compliance. W badaniu
zbierano wyniki badan krwi na poczatku badania, po 3, 6 i 12 miesigcach. Analizowano poziom witamin
Ai E, cynku, selenu i magnezu.

Odnotowano niskie stezenia badanych pierwiastkdw pomimo ich odpowiedniej podazy. Wskazano, ze
poziomy selenu i magnezu spadty po 12 miesigcach obserwacji, pomimo stosowania dodatkowych
suplementéw magnezu u dzieci stosujgcych klasyczng diete ketogeniczna.

Dodatkowe informacje o bezpieczeristwie

W ulotce zawarto ponizsze informacje dotyczace stosowania:
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e produkt moze by¢ podawany wytacznie pod kontrolg lekarza;
e przeznaczony dla dzieci od 11. roku zycia;
e nie moze by¢ stosowany jako jedyne zrodto pozywienia;
e nie nalezy stosowac pozajelitowo.
Ograniczenia

Gtéwnym ograniczeniem analizy klinicznej jest brak badan dotyczacych wnioskowanego preparatu
w analizowanych wskazaniach. Jedyne badanie (Christodoulides 2011), w ktérym stosowano preparat
Phlexy-Vits dotyczyto padaczki lekoopornej wymagajacej stosowania diety ketogenicznej. Nie
przytoczono odrebnych wynikéw dla grupy stosujgcej Phlexy-Vits ani konkretnych wskazan,
prowadzgcych do wystgpienia padaczki.

Pozostate ograniczenia wptywajgce na wiarygodnos$é wnioskowania:

— w badaniu Herrero 2020, opisujgcym stosowanie diety ketogenicznej, nie wskazano rodzajow
preparatéw, ktérymi suplementowano stwierdzone u pacjentdow niedobory;

— w badaniach Herrero 2020 i Christodoulides 2011 liczebnos¢ populacji byta niska i dotyczyta
wytgcznie pacjentow pediatrycznych stosujgcych diety ketogeniczne w réznych wskazaniach;

— nie odnaleziono dowoddw dotyczgcych stosowania innych restrykcyjnych diet (np.
niskottuszczowej wysokoweglowodanowej, niskobiatkowej).

Propozycje instrumentdéw dzielenia ryzyka
Nie dotyczy.
Ocena ekonomiczna, w tym szacunek kosztow do uzyskiwanych efektow zdrowotnych

Ocena ekonomiczna polega na oszacowaniu i zestawieniu kosztow i efektow zdrowotnych, jakie mogg
wiqzac sie z zastosowaniem u pojedynczego pacjenta nowej terapii zamiast terapii juz refundowanych.

Koszty terapii szacowane sq w walucie naszego kraju, a efekty zdrowotne wyrazone sq najczesciej
w zyskanych latach zycia (LYG, life years gained) lub w latach zycia przezytych w petnym zdrowiu (QALY,
quality adjusted life years) wskutek zastosowania terapii.

Zestawienie wartosci dotyczqcych kosztow i efektow zwigzanych z zastosowaniem nowej terapii
i pordwnanie ich do kosztow i efektow terapii juz refundowanych pozwala na uzyskanie odpowiedzi
na pytanie, czy efekt zdrowotny uzyskany u pojedynczego pacjenta dzieki nowej terapii wigze sie
z wyzszym kosztem w poréwnaniu do terapii juz refundowanych.

Uzyskane wyniki wskaznika kosztow-efektow zdrowotnych porownuje sie z tzw. progiem optacalnosci,
czyli wynikiem, ktory sygnalizuje, ze przy zasobnosci naszego kraju (wyrazonej w PKB) maksymalny
koszt nowej terapii, ktora ma wigzac sie z uzyskaniem jednostkowego efektu zdrowotnego (1 LYG
lub 1 QALY) w poréwnaniu do terapii juz dostepnych, nie powinien przekraczac trzykrotnosci PKB
per capita.

Aktualnie prég optacalnosci wynosi 190 380 zt (3 x 63 460 zt).

WskazZnik kosztow-efektow zdrowotnych nie szacuje i nie wyznacza wartosci Zycia, pozwala jedynie
ocenic i m. in. na tej podstawie dokonac wyboru terapii zwigzanej z potencjalnie najlepszym.

Zgodnie z informacjami przekazanymi przez Ministerstwo Zdrowia, cena produktu Phlexy-Vits Sachets
wynosi 141,78€ za opakowanie zbiorcze po 30 saszetek, a Phlexy-Vits, tabletki — £124,95
za opakowanie 180 tabletek. Przyjmujac kurs wymiany euro oraz funta na dzien 6.10.2023 r (kurs
Narodowego Banku Polskiego) ceny zbytu netto preparatéw Phlexy Vits Sachets oraz Phlexy-Vits,
tabletki wyniosg odpowiednio 651,82 zt oraz 662,95 zt za opakowanie.
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Wskazanie czy zachodzg okolicznosci, o ktérych mowa w art. 13 ust. 3 ustawy z dnia 12 maja
2011 r. o refundacji lekéw, srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego
oraz wyrobéw medycznych (Dz.U. z 2023 r. poz. 826 z pdzn. zm.)

Jezeli analiza kliniczna wnioskodawcy nie zawiera randomizowanych badarn klinicznych dowodzgcych
wyzZszosci leku nad technologiami medycznymi dotychczas refundowanymi w danym wskazaniu,
to urzedowa cena zbytu leku musi by¢ skalkulowana w taki sposdb, aby koszt stosowania leku

wnioskowanego do objecia refundacjq nie byt wyiszy niz koszt technologii medycznej
o najkorzystniejszym wspdfczynniku uzyskiwanych efektow zdrowotnych do kosztow ich uzyskania.

Nie dotyczy.

Ocena wptywu na system ochrony zdrowia, w tym wptywu na budzet ptatnika publicznego
Ocena wptywu na system ochrony zdrowia sktada sie z dwdch istotnych czesci.

Po pierwsze, w analizie wpfywu na budzet ptatnika, pozwala na oszacowanie potencjalnych wydatkow
zwigzanych z finansowaniem nowej terapii ze srodkow publicznych.

Szacunki dotyczgce wydatkow zwigzanych z nowgq terapiq (scenariusz ,jutro”) sqg poréwnywane z tym,
ile aktualnie wydajemy na leczenie danego problemu zdrowotnego (scenariusz ,dzis”). Na tej
podstawie mozliwa jest ocena, czy nowa terapia bedzie wigzac sie z koniecznosciqg przeznaczenia
wyzszych Srodkdw na leczenie danego problemu zdrowotnego, czy tez wigze sie z uzyskaniem
oszczednosci w budzZecie ptatnika.

Ocena wptywu na budzet pozwala na stwierdzenie czy ptatnik posiada odpowiednie zasoby
na finansowanie danej technologii.

Ocena wplywu na system ochrony zdrowia w drugiej czesci odpowiada na pytanie jak decyzja
o finansowaniu nowej terapii moze wpfyng¢ na organizacje udzielania swiadczen (szczegdlnie
w kontekscie dostosowania do wymogow realizacji nowej terapii) oraz na dostepnosc innych swiadczen
opieki zdrowotnej.

Zgodnie z danymi wskazanymi w zleceniu szacunkowe wydatki w okresie od pazdziernika 2022
do wrzesnia 2023 roku zwigzane z refundacjg 4 opakowan Phlexy-Vits Sachets oraz 3 opakowan
Phlexy-Vits tabletki gdla 4 pacjentow mogty wynies¢ odpowiednio 2 976,91 PLN i 2 270,33 PLN.

Wyniki uproszczonej analizy wptywu na budzet wskazujg, ze roczne wydatki ponoszone przez ptatnika
publicznego wyniosa:

w wariancie prawdopodobnym przy uwzglednieniu maksymalnego dawkowania i zastosowaniem $sspz
u 4 pacjentow:

—  PHLEXY-VITS 30 Sachets: 36 219,05 PLN;
— PHLEXY-VITS 180 tabletek: 30 691,48 PLN;
— FRUITIVITS VITAFLO 30 SACHETS: 22 021,55 PLN;

w wariancie maksymalnym przy uwzglednieniu maksymalnego dawkowania i zastosowaniem $sspz
u 103 pacjentéw:

—  PHLEXY-VITS 30 Sachets: 932 640,53 PLN;
—  PHLEXY-VITS 180 tabletek: 790 305,51 PLN;
— FRUITIVITS VITAFLO 30 SACHETS: 567 055,03 PLN.

Ograniczenia
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Oceniany produkt stosowany jest jako uzupetnienie diety u dzieci w réznym wieku, co bezposrednio
przektada sie na jego dawkowanie, ponadto czas stosowania jest indywidualny w zaleznosci od stanu
klinicznego pacjenta i zalecanego leczenia dietetycznego, w zwigzku z czym przedstawione
oszacowania nalezy traktowac z ostroznoscig. Dodatkowo brak jest mozliwosci wiarygodnego
oszacowania liczebnosci populacji docelowej.

Uwagi do proponowanego instrumentu dzielenia ryzyka

Nie dotyczy.

Uwagi do programu lekowego

Nie dotyczy.

Omdwienie rozwigzan proponowanych w analizie racjonalizacyjnej

Przedmiotem analizy racjonalizacyjnej jest identyfikacja mechanizmu, ktérego wprowadzenie
spowoduje uwolnienie srodkow publicznych w wysokosci odpowiadajgcej co najmniej wzrostowi
kosztow wynikajgcemu z podjecia pozytywnej decyzji o refundacji wnioskowanej technologii
medycznej.

Analiza racjonalizacyjna jest przedktadana jezeli analiza wptywu na budzet podmiotu zobowigzanego
do finansowania swiadczen ze srodkow publicznych wykazuje wzrost kosztow refundacji.

Nie dotyczy.

Omodwienie rekomendacji wydawanych w innych krajach w odniesieniu do ocenianej
technologii

Glikogenoza IB

Odnalezione wytyczne (BIMDG 2017/2020; Zalecenia dietetyczne w pediatrii 2019 (Polska), ACMG
2014) wskazuja na konieczno$¢ regularnego zywienia opartego na weglowodanach, diecie
niskottuszczowej oraz suplementacji witamin rozpuszczalnych w ttuszczach, witaminy C oraz wapnia.

Argininobursztynuria

Nie odnaleziono wytycznych odnoszacych sie bezposrednio do postepowania w przypadku
argininobursztynurii, a jedynie ogdlne zalecanie dotyczace leczenia zaburzen cyklu mocznikowego.

W odnalezionych dokumentach (Zalecenia dietetyczne w pediatrii 2019 (Polska), BIMDG 2017/2020)
wskazano, ze w leczeniu zaburzen cyklu mocznikowego konieczne jest state utrzymywanie anabolizmu
biatkowego przy dos¢ restrykcyjnej diecie niskobiatkowej i podawanie lekédw wspomagajgcych
usuwanie amoniaku z organizmu, a takie odpowiednia suplementacja witamin, mineratéw
i pierwiastkéw sladowych.

Niedobor transportera glukozy typu 1

W odnalezionych dokumentach (NICE 2022, SIGN 2021 oraz BIMDG 2017/2020) wskazano
na konieczno$¢ stosowania diety ketogenicznej, natomiast nie odniesiono sie do stosowania
suplementacji witamin i mineratéw. W wytycznych GlutlDS Group wskazano na koniecznosc
stosowania diety ketogenicznej oraz suplementacji.

Podstawa przygotowania rekomendacji

Rekomendacja zostata przygotowana na podstawie zlecenia z dnia 07.09.2023 r. Ministra Zdrowia (znak pisma:
PLD.45341.934.2023.1.KSz), odnosnie przygotowania rekomendacji Prezesa w sprawie wydawania zgdd
na refundacje srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego Phlexy-Vits Sachets, proszek
doustny; Phlexy-Vits, tabletki zasadnosci, we wskazaniach: glikogenoza Ib, argininobursztynuria oraz deficyt
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transportera glukozy GLUT- 1, na podstawie art. 39 ust. 3 ustawy z dnia 12 maja 2011 roku o refundacji lekéw,
Srodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobow medycznych (Dz. U.z 2023 r. poz.
826, z pdin. zm.) po uzyskaniu Stanowiska Rady Przejrzystosci nr 121/2023 z dnia 16 pazdziernika 2023 roku
w sprawie zasadnosci wydawania zgdd na refundacje Srodkdw spozywczych specjalnego przeznaczenia
zywieniowego Phlexy-Vits we wskazaniach: glikogenoza lb, argininobursztynuria oraz deficyt transportera
glukozy GLUT-1.

ZASTEPCA PREZESA
Daniel Rutkowski

/dokument podpisany elektronicznie/

PiSmiennictwo

1. Stanowisko Rady Przejrzystosci nr 121/2023 z dnia 16 pazdziernika 2023 roku w sprawie zasadnosci
wydawania zgdd na refundacje srodkdéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego Phlexy-
Vits we wskazaniach: glikogenoza Ib, argininobursztynuria oraz deficyt transportera glukozy GLUT-1;

2. Opracowanie na potrzeby oceny zasadnosci dalszego wydawania zgody na refundacje
nr OT.4211.15.2023 ,Phlexy-Vits we wskazaniach: glikogenoza lb, argininobursztynuria oraz deficyt
transportera glukozy GLUT-1". Data ukonczenia: 12.10.2023 r.
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