Rada Przejrzystosci
dziatajgca przy

Prezesie Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji

Stanowisko Rady Przejrzystosci
nr 160/2025 z dnia 3 listopada 2025 roku
w sprawie zasadnosci wydawania zgdd na refundacje srodka
spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego K.Quik
w wielu wskazaniach

Rada Przejrzystosci uznaje za zasadne wydawanie zgdd na refundacje srodka
spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego K.Quik, roztwor doustny
we wskazaniach:

e deficyt transportera glukozy GLUT-1,

e deficyt LCHAD,

e deficyt VLCAD,

e deficyt CPT1,

e deficyt MTP,

e deficyt dehydrogenazy pirogronianowej,
e padaczka lekooporna.

Uzasadnienie

Problem decyzyjny

Refundacji preparatu K.Quik (roztwor doustny) w ramach importu docelowego,
dla wskazan: deficyt transportera glukozy GLUT-1, deficyt LCHAD, deficyt VLCAD,
deficyt CPT1, deficyt MTP, deficyt dehydrogenazy pirogronianowej, padaczka
lekooporna. Produkt K.Quik, jest przeznaczony do postepowania dietetycznego
w stanach wymagajqcych zrddta sredniotaricuchowych tréjglicerydow (MCT),
wtym w diecie ketogenicznej. Ssspz K.Quik jest odpowiedni dla pacjentéw
od 3. roku Zycia. Nie nalezy stosowac¢ go u 0sob z niedoborem dehydrogenazy
acylo-CoA sredniotaricuchowych kwaséw ttuszczowych (MCADD).

Srodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego K.Quik byt oceniany
w Agencji w 2022 r. (éwczesna nazwa produktu: Betaquik) jednak tylko
dla wskazan: deficyt transportera glukozy GLUT-1 oraz padaczka lekooporna.
Zarowno Stanowisko Rady Przejrzystosci jak i Rekomendacja Prezesa Agencji byty
pozytywne. Ssspz K.Quik nie znajduje sie w obrocie na terytorium Rzeczpospolitej
Polskiej.
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Dowody naukowe

e Padaczka lekooporna

Rasmussen 2022 - Badanie ukoriczyto 6 sposrod 9 pacjentow, ktdrzy rozpoczeli
badanie.

Skutecznosc¢

U 5/6 pacjentow zaobserwowano zmniejszenie czestosci napadow
padaczkowych. Ogdlny wskazZnik czestosci napadow padaczkowych porownujgcy
czestos¢ napadow padaczkowych po rozpoczeciu stosowania oleju MCT
Z czestoscig obserwowang przed rozpoczeciem suplementacji diety olejem MCT
wyniost 0,5804 (95% Cl: 0,4676; 0,7203), p< 0,0001. Autorzy badania wskazujqg,
Ze czestos¢ napadow padaczkowych zmniejszyta sie 0 41,96%.

Bezpieczerstwo

U wszystkich 6 pacjentow, ktorzy ukonczyli badanie obserwowano fagodne
nudnosci, bol brzucha i luZne stolce.

Shin 2025 - Badanie ukonczyto 10 sposrod 15 zrandomizowanych pacjentow:
5 pacjentdw, ktorzy poczgtkowo stosowali diete ketogeniczng wzbogacong MCT
oraz 5 pacjentow, ktorzy pierwotnie stosowali diete ketogenicznq. Do koricowej
analizy wtgczono wyniki od pacjentdw, ktdrzy ukoriczyli badanie.

Skutecznos¢

U wszystkich pacjentow, ktorzy najpierw stosowali diete ketogeniczng
wzbogacong MCT (5/5) obserwowano brak napadow padaczkowych podczas
stosowania interwencji (8 tyg.) i efekt utrzymat sie po zmianie na diete
ketogeniczng bez suplementacji MCT (8 tyg.).

Sposrdod 5 pacjentow, ktorzy najpierw stosowali diete ketogeniczng, u dwdch
obserwowano brak napadow padaczkowych w ciggu 8 tygodni. Po zmianie
na diete ketogeniczng wzbogaconqg MCT, w ciqgu kolejnych 8 tygodni brak
napadow obserwowano u 3 sposrod 5 pacjentdow.

Bezpieczeristwo

Podczas stosowania diety ketogenicznej wzbogaconej MCT obserwowano
nastepujgce dziatania niepozqdane: przemijajgca hipoglikemia i kwasica
metaboliczna (n=2), przemijajqgca hiperkalciuria (n=1) oraz przemijajgce objawy
Zotgdkowo-jelitowe (n=2). Wszystkie z nich udato sie opanowac.

e Deficyt LCHAD lub MPT

Gillingham 2003 - Wszyscy pacjenci (10/10) ukoriczyli badanie.

Skutecznosc

Wszyscy pacjenci utrzymali przewidywany wzorzec wzrostu.

6 sposrod 10 pacjentow byto zdrowych, bez epizodow dekompensacji
metabolicznej i bez hospitalizacji. Jeden badany byt hospitalizowany z powodu
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zapalenia ptuc i leczony dozylnymi ptynami, dekstrozq i antybiotykami. Dwoch
badanych byto hospitalizowanych z powodu wymiotéow i odwodnienia
zwiqzanego z towarzyszqcq infekcjg wirusowq i leczonych dozylnymi ptynami
i dekstrozq. Jeden badany byt hospitalizowany dwukrotnie w ciqggu roku
z powodu epizodow rabdomiolizy (maksymalne stezenie CPK = 30 000 U/l)
zwiqgzanych z aktywnosciq fizyczng. Leczono go odpoczynkiem, dozylnymi
ptynami i dekstrozgq.

Bezpieczenstwo

Nie stwierdzono oznak zahamowania wzrostu, kardiomiopatii ani dysfunkcji
wqtroby.

Gillingham 2006 - W grupie, ktora otrzymata przed wysitkiem sok pomaranczowy
w pofqczeniu z MCT obserwowano m.in. nizsze o 30% skumulowane stezenie
dtugofancuchowych 3-hydroksyacylokarnityn oraz 3-krotnie wyzsze stezenie 6-
hydroksybutyranu niz w grupie, ktdora otrzymata przed wysitkiem jedynie
sok pomaranczowy. Wnioski autoréw badania:

Koordynacja suplementacji MCT z okresami zwiekszonej aktywnosci moze
poprawic kontrole metaboliczng po wysitku u dzieci z deficytem LCHAD lub MPT.

De Biase 2016 - U pacjentow stwierdzono zahamowanie wzrostu we wczesnym
okresie Zycia, ktore ustgpito po 2. roku zycia. U 4 sposrod 5 pacjentow rozwineta
sie retinopatia barwnikowa.

Stezenie dtugotaricuchowych hydroksylowanych acylokarnityn nie zmieniato
sie istotnie wraz z wiekiem, ale wzrastafo w trakcie ostrych chordb. Stezenie
wolnej karnityny utrzymywato sie w granicach normy i nie korelowato
z poziomem dfugotancuchowych hydroksylowanych acylokarnityn.

Whioski autorow badania: Wyniki te pokazujq, ze pacjenci z niedoborem LCHAD
mogq miec prawidtowy wzrost i rozwdj przy odpowiednim leczeniu.

Problem ekonomiczny

Zgodnie z oszacowaniami, na podstawie przyjetych zatozen, catkowity koszt
refundacji ssspz, dla pacjentow ze wskazaniami: deficyt transportera glukozy
GLUT-1, deficyt LCHAD, deficyt VLCAD, deficyt CPT1, deficyt MTP, deficyt
dehydrogenazy pirogronianowej, padaczka lekooporna, w kolejnym roku
wyniesie tgcznie 53,98 tys. zt. Najwieksze oszacowane wydatki dla ptatnika
dotyczq pacjentow z deficytem GLUT-1, najnizsze zas z deficytem MPT i padaczkg
lekooporng.

Kluczowym ograniczeniem niniejszych oszacowan jest niepewnos¢ dotyczgca
liczebnosci pacjentow, dla ktorych bedzie sprowadzany ssspz K.Quik, liczby
opakowan oraz ceny, po ktorej bytby sprowadzany. Zalecane dawkowanie zalezy
od wieku, masy ciata i stanu zdrowia pacjenta i powinno byc¢ ustalane wytgcznie
przez lekarza lub dietetyka.
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Glowne argumenty decyzji:

e Dowody naukowe wskazujgce na skutecznos¢ w padaczce lekoopornej oraz
w deficycie LCHAD lub MTP u pacjentdw pediatrycznych,

e Rekomendacje kliniczne oraz pozytywne opinie ekspertow,
e Niski koszt preparatu.

Tryb wydania stanowiska

Stanowisko wydano na podstawie art. 31h ust. 2 w zw. z art. 31s ust. 6 pkt 1 ustawy z 27 sierpnia 2004 r.
o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz. U. z 2024 r., poz. 146) oraz
wzw. zart. 39 ust. 3 ustawy z 12 maja 2011 r. o refundacji lekow, Srodkéw spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobow medycznych (Dz.U. z 2025 r. poz. 907), zuwzglednieniem
opracowania nr: DCh.4211.3.2025 ,K.Quik we wskazaniach: deficyt transportera glukozy GLUT-1, deficyt LCHAD,
deficyt VLCAD, deficyt CPT1, deficyt MTP, deficyt dehydrogenazy pirogronianowej, padaczka lekooporna”; data
ukonczenia: 27 pazdziernika 2025 r.



