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Rekomendacja nr 2/2026
z dnia 8 stycznia 2026 r.
Prezesa Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji
w sprawie zasadno$ci wydawania zgody na refundacje
produktu Paediatric Seravit we wskazaniach: deficyt dehydrogenazy
bardzo dtugotancuchowych kwasoéw ttuszczowych (VLCAD)
oraz acyduria izowalerianowa

Prezes Agencji rekomenduje wydawanie zgdd na refundacje produktu Paediatric Seravit
we wskazaniu: deficyt dehydrogenazy bardzo dtugotaricuchowych kwaséw ttuszczowych (VLCAD).

Prezes Agencji nie rekomenduje wydawania zgdd na refundacje produktu Paediatric Seravit
we wskazaniu acyduria izowalerianowa.

Uzasadnienie rekomendacji

Produkt Paediatric Seravit byt juz przedmiotem oceny Agencji. W 2022 roku wydano pozytywna
rekomendacje w zakresie jego finansowania w jednym wskazaniu - VLCAD. Zgodnie z uwzgledniong
wowczas publikacjg, u pacjentow z VLCAD stosowane jest postepowanie dietetyczne — w tym
mieszanki witamin /mineratéw /weglowodandéw /aminokwaséw.

Aktualizacja przegladu dowoddw naukowych nie dostarcza nowych danych dotyczgcych skutecznosci
i bezpieczenstwa stosowania produktu Paediatric Seravit w VLCAD. Nie odnaleziono zadnych doniesien
obejmujacych zastosowanie u pacjentédw z acydurig izowalerianowa.

W opublikowanych wytycznych klinicznych, u pacjentéw z ww. schorzeniami zalecane jest stosowanie
odpowiedniego postepowania dietetycznego tgcznie z podawaniem zywnosci medycznej.

Pod uwage wzieto, ze wnioskowane wskazania obejmujg rzadkie zaburzenia metaboliczne, a oceniany
produkt przeznaczony jest do postepowania dietetycznego u dzieci, jako uzupetnienie diety.

Uwzgledniono takze koszty leczenia, ktére w przypadku terapii przewlektej 1 pacjenta (w latach 2024-
2025 produkt sprowadzano dla 1 pacjenta) szacuje sie na kwote wynoszgcg okoto 5 tys. PLN rocznie.

Przedmiot wniosku

Zlecenie Ministra Zdrowia dotyczy oceny zasadnosci wydawania zgdd na refundacje $rodka
spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego Paediatric Seravit we wskazaniach: deficyt
dehydrogenazy bardzo dtugotancuchowych kwaséw ttuszczowych (VLCAD) oraz acyduria
izowalerianowa, na podstawie art. 39 ust. 3 ustawy z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji lekéw, sSrodkéw
spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych (Dz.U. z 2025 r. poz.
907, z pdzn. zm.).

Problem zdrowotny

Deficyt dehydrogenazy acylo-CoA kwaséw ttuszczowych o bardzo diugim taricuchu (ang. very long
chain fatty acyl-CoA dehydrogenase deficiency — VLCAD) nalezy do grupy zaburzen zuzytkowania
wolnych kwaséw ttuszczowych spowodowanych uposledzeniem ich utleniania
wewnatrzmitochondrialnego (zaburzenia B-oksydacji kwasow ttuszczowych). Deficyt VLCAD dziedziczy
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sie w sposdb autosomalny recesywny. Jest on spowodowany mutacjg w genie ACADVL (17p13.1).
Mutacja w tym genie prowadzi do zaburzenia funkcji mitochondrialnej beta-oksydacji
dtugotancuchowych kwaséw ttuszczowych. Szacuje sie, iz czestos¢ wystepowania deficytu VLCAD
wynosi ok.1/40 000 do 1/110 000 zywych urodzen.

Acyduria_izowalerianowa (ang. isovaleric acidemia, IVA), jest acydurig organiczng, dziedziczong
autosomalnie recesywnie, charakteryzujgca sie niedoborem dehydrogenazy izowalerylo-CoA i duzg
zmiennoscig kliniczng. Moze ujawni¢ sie w okresie niemowlecym ostrymi objawami, takimi jak:
wymioty, staby przyrost masy ciata, drgawki, letarg, charakterystyczny zapach, ostre zapalenie trzustki,
tagodne do ciezkiego opdznienie rozwoju; lub w okresie dziecinstwa kwasicg metaboliczng. Wedtug
Orpha.net rozpowszechnienie acydurii izowalerianowej wynosi 1-9 na 100 000 urodzen.

Alternatywna technologia medyczna

Wedtug danych przekazanych przez Ministerstwo Zdrowia, oprdcz ocenianej interwencji, w ramach
importu docelowego sprowadzano takze inne S$rodki spozywcze specjalnego przeznaczenia
zywieniowego, tj. MCT Qil, MCT Peptide, Milupa Basic-F, Lipistart, Liquigen, MCT Procal i Monogen
(we wskazaniu VLCAD) oraz Basic-P, Glycine, IVA Anamix Infant, IVA Anamix Junior, IVA Cooler 15,
Milupa leu 2 prima i Basecal (we wskazaniu acyduria izowalerianowa).

Opis wnioskowanego $wiadczenia

Pediatric Seravit to zywno$¢ specjalnego przeznaczenia medycznego; mieszanka witamin, mineratéow
i pierwiastkéw sladowych na bazie weglowodandw, zawierajgca $ladowe ilosci sodu, potasu
i chlorkdw. Produkt jest przeznaczony do postepowania dietetycznego u niemowlat i dzieci
na ograniczonych dietach terapeutycznych wymagajgcych suplementacji witamin, mineratéow
i pierwiastkéw sladowych.

W ulotce Paediatric Seravit wskazano, ze produkt moze by¢ podawany jedynie pod scistym nadzorem
medycznym oraz ze nie moze stanowié¢ on jedynego zrédta pozywienia.

Whnioskowany produkt byt przedmiotem oceny Agencji (rekomendacja pozytywna wydana
w 2022 roku, ocena dotyczyta wskazania VLCAD).

Ocena skutecznosci (klinicznej oraz praktycznej) i bezpieczenstwa

W ramach analizy klinicznej (aktualizacja poprzedniego opracowania w zakresie jednego wskazania -
VLCAD), nie odnaleziono nowych dowoddw naukowych dotyczgcych skutecznosci i bezpieczenstwa
ocenianej technologii.

Nie odnaleziono zadnych dowoddéw naukowych dotyczgcych stosowania ocenianej interwencji
we wskazaniu IVA.

Szczegétowe podsumowanie przeprowadzonego wyszukiwania przedstawiono w raporcie
analitycznym.

Skutecznosc i bezpieczeristwo

W poprzednim opracowaniu uwzgledniono jedno retrospektywne, wieloosrodkowe badanie
stanowigce opis ztozonego postepowania medycznego i zywieniowego u trzech pacjentéw z ciezkimi
zaburzeniami utleniania dtugotaicuchowych kwaséw ttuszczowych LC-FAOD. U pacjentédw stosowano
terapie polegajagca na podawaniu formuty niezawierajgcej MCT (w celu suplementacji
witamin/mineratéw/weglowodanéw/aminokwaséw) tgcznie z innymi terapiami. W badaniu
bezposrednio nie stosowano preparatu Paediatric Seravit, jednak w publikacji wskazano, ze w terapii
wymagana byta czesta zmiana receptury i suplementacja witaminami/mineratami (Rekomendacja
nr 6/2022).
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Ocena ekonomiczna, w tym szacunek kosztéow do uzyskiwanych efektéw zdrowotnych

Zgodnie z danymi uwzglednionymi w zleceniu MZ, cena netto sprzedazy do apteki zawierajgca marze
hurtowg ocenianego produktu Paediatric Seravit, proszek (podmiot odpowiedzialny: SHS
International) wynosi 167,58 PLN za 200 g.

Ponadto, w ramach importu docelowego, we wskazaniu VLCAD sprowadzane sg tez inne produkty
tj. MCT Qil, MCT Peptide, Milupa Basic-F, Lipistart, Liquigen, MCT Procal, Monogen; natomiast
we wskazaniu IVA: Basic-P, Glycine, IVA Anamix Infant, IVA Anamix Junior, IVA Cooler 15, Milupa leu
2 prima, Basecal.

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. 2024 r., poz. 930 z pézn. zm.)

Nie dotyczy.
Ocena wptywu na system ochrony zdrowia, w tym wptywu na budzet ptatnika publicznego

Zgodnie z danymi MZ produkt Paediatric Seravit jest sprowadzany dla 1 pacjenta we wskazaniu VLCAD
(32 opakowania w 2024 roku i 16 opakowan w 2025 r.).

Uwzgledniajac wielkos¢ populacji docelowej zgodnie z opiniami ekspertéw tj. tacznie 15 pacjentow
(min.: 6 max.: 30), szacowany wptyw na wydatki z perspektywy NFZ wyniesie ok. 50 274 (min.: 20 110
maks.: 100 548) PLN rocznie.

Gtéwnym ograniczeniem analizy jest niepewnos$¢ co do liczby pacjentéw, ktérzy beda stosowad
oceniany produkt.

Uwagi do proponowanego instrumentu dzielenia ryzyka

Nie dotyczy.

Uwagi do zapisow programu lekowego

Nie dotyczy.

Omodwienie rozwigzan proponowanych w analizie racjonalizacyjne;j

Nie dotyczy.

Omodwienie rekomendacji wydawanych w innych krajach w odniesieniu do ocenianej
technologii

W wyniku aktualizacji wyszukiwania nie odnaleziono nowych wytycznych dotyczgcych postepowania
w VLCAD. W poprzednio uwzglednionych wytycznych zalecenia obejmowaty wprowadzenie diety
niskottuszczowej, wysokoweglowodanowej. Osoby z potwierdzonym rozpoznaniem VLCAD powinny
unika¢ dtugotrwatych przerw w jedzeniu, bez wzgledu na ciezkos$¢ choroby.

Uwzgledniono dwa dokumenty wytycznych (miedzynarodowe Thimm 2025 i europejskie EIMD)
odnoszace sie do postepowania w acydurii izowalerianowej. Zalecane jest ograniczenie spozycia
naturalnych biatek celem zmniejszenia obcigzenia kwasem izowalerianowym. Wskazuje sie ponadto
na suplementacje L-karnityny (zalecane regularne monitorowanie pacjentéw).

Podstawa przygotowania rekomendacji

Rekomendacja zostata przygotowana na podstawie zlecenia Ministra Zdrowia z dnia 22 wrzes$nia 2025 (znak pisma:
PLD.45341.999.2025.1.AB), odnosnie przygotowania rekomendacji Prezesa w sprawie zasadno$ci wydawania zgody
na refundacje produktu Paediatric Seravit we wskazaniach: deficyt dehydrogenazy bardzo dtugotaricuchowych kwaséw
ttuszczowych (VLCAD) oraz acyduria izowalerianowa, na podstawie art. 39 ust. 3 ustawy z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji
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lekéw, srodkéw spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych (Dz. U. 2025 r., poz. 907
z pézn. zm.), po uzyskaniu Stanowiska Rady Przejrzystosci nr 193/2025 z dnia 22 grudnia 2025 roku w sprawie zasadnosci
wydawania zgdd na refundacje Srodka spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego Paediatric Seravit
we wskazaniach: VLCAD, acyduria izowalerianowa.

Pi$miennictwo
1. RaportnrOTAD.4211.1.2025 Paediatric Seravit we wskazaniach: deficyt dehydrogenazy bardzo dtugotaricuchowych
kwasow ttuszczowych (VLCAD) oraz acyduria izowalerianowa.
2. Stanowisko Rady Przejrzystosci nr 193/2025 z dnia 22 grudnia 2025 roku w sprawie zasadnosci wydawania zgdd
na refundacje srodka spozywczego specjalnego przeznaczenia zywieniowego Paediatric Seravit we wskazaniach:
VLCAD, acyduria izowalerianowa.



