ANALIZA PROBLEMU DECYZYJNEGO

PKU GMPro Delight® stosowany
w fenyloketonurii u 0s6b powyzej

3. roku zycia

WERSJA 2.0
KRAKOW, CZERWIEC 2026, UZUPELNIENIE ANALIZY 10.08.2026

B\ hta

ccccc Iting



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

HTA Consulting

ul. Starowislna 17/3, 31-038 Krakéw
tel.: +48 (0) 12 421-88-32

www.hta.pl

Projekt zakonczono: 1.06.2026

W dniu 10 sierpnia 2026 roku analiza zostata uzupetniona zgodnie z pismem nr OTLI.4130.2.2026
dotyczacym minimalnych wymagan, jakie musza spetnia¢ analizy dotgczone do wniosku
refundacyjnego (wersja 2.0)

Powielanie tego dokumentu w catosci, w czesciach, jak rowniez wykorzystywanie catosci tekstu lub
jego fragmentéw wymaga zgody wiasciciela praw majgtkowych oraz podania zrédta.

Analiza zostata sfinansowana i przeprowadzona na zlecenie:

NUTRICIA Polska Sp. z o.0.
ul. Bobrowiecka 8,
00-728 Warszawa

HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 2



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

Spis tresci

INAEKS SKIGLOW. ...ttt etttk e e ettt oo bttt e oo s bt e e e ettt e e et e e e aabb e e e nbn e e e e 5
A = = o SRR 6
1.1. Cel analizy problemu ECYZYJNEGO ......ceeiiueiieiiiie et e e e e e e et e e s e e e e e e e eneeeeanees 6
1.2. Uzasadnienie CeIU @NALIZ............ouiiiiiiei et 6

P (o]0 [=T0 g o [ {01V o] 1 YA SRR SPPPPRRP 9
21. Definicja i KIaSYIKACIA. .......eeiiiiiie e 9
2.2. L= o1 o L=T g a1To] o T | = SRR 9
2,20, SWIBE T EUIODPA. ettt ettt ettt et et e et enees 9
A S o) 1= - TSRS 10

2.3. Etiologia i PAtOgENEZA .......cooiiiiiee e e e e e e e e e 10
24, ROZPOZNANIE ...ttt et ettt e e bt e et e e e e e 12
2.5. Przebieg choroby i FOKOWANIE ...........oiiiiiii e 14
2.6. (=T o7 o 1= PSP PPRRO 15
2.6.1.  PoStepowanie dIEtELYCZNE ........cc.uiiiiiiii i 16
2.6.2.  Terapia farmakKOIOGICZNG .......cccoouiiiiiiiiii ittt 24
2.6.3. Ocena skuteczno$ci | bezpieczenstwa terapii.........cccuueeeeiiiiiiiiiiiiie e 24
2.6.4. Ocena wptywu surogatéw na punkty koncowe istotne dla pacjenta...........cccccceeeeiiiciiiiiieniineeen. 25
2.6.5. Przestrzeganie diety u pacjentéw z PKU (ComplianCe)..........ccevevieeriiiiieeeiie e 25

3. Wytyczne praktyki KIINICZNE] .........eiiiiiieeiieee et e e e et e e e e e e et e e e e e e e e e nnneeeeaaens 28
4.  Finansowanie poszczegolnych OPCji IECZENIA..........c.uiiiiiii e 31
4.1. Status refundacyjny W POISCE........ccooiiiiiiiii e 31
4.2. Rekomendacje fINANSOWE ..........oooiiiiiiiiie et e et e et e e et e e e e e e e e neeeeeennes 32

5.  Definiowanie problemu dECYZYINEGO ........uuuiiiiiieiiiiiee ettt e e e e e et e e e e e e e e e e e e e e e eaaaaens 33
5.1. POPUIAC)a OCEIOWA. ... ettt e e e e e e e e e e e e e et e e e e e e e e e annnneeeeeaeeeanas 33
5.2. 1] TN o] - P PRSP PTPPPI 33
5.3. NCeT ] T =1 (o P PP PP P PP PPPPRO 33
5.4. PUNKLY KONCOWE ...ttt ettt ettt e e e e et e e e e e e e ane e ee e e e e e eannneneeeaaeeaanns 44
5.5. 1= (oo )Y/ <= PP TP UPPPPPPRO 44

6.  Charakterystyka interwencji i KOMParatOrOW. ..........c.uuiiiiiiiieiiie et e e eneee e e e e e 45
6.1. PKU GMPTO DEIIGNE®......cueiiiiiieiie ettt ettt ettt et et entee s mbe e e seesnbeeeseesnbeeenneeanee 45
6.2. Komparatory — preparaty oparte 0 GIMP...........cooiiiioiiie e 47
6.2.1.  PKU GMPIO MiX-IN®-IN .....oiiiiiiiiiiie ettt st e et e e eneeeaeesneeteenneeneeanneas 47
B.2.2.  PKU SPREIE.....ciiiiiii ettt ettt et s et e e e e 49

6.3. Komparatory - preparaty SYNTEtYCZNE............ooiiiiiie e 52
6.3.1.  Nieskondensowane preparaty SYNTEtYCZNE ..........coccueiiiiiiiiiiiiii e 52
6.3.2.  Skondensowane preparaty SYNEIYCZNE ........cccuiiiiiiiiiiiiiie e 54
=11l 1o e | == F PR SOPPPRPRT 58
SPis tabel, NYSUNKOW | WYKIESOW .........eieieiiiiie et e e ettt e e et e et e e e st e e et e e s e e e e anee e e e amsaeeeanneeeeanseeeeaneeeeennnes 63

HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 3



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

Aneks A.  Skiad preparatdw SyNtetyCZNYCh ........ooiiiiiiee e e 65
A1 Preparaty SKONAENSOWEANE ...........uiiiiiiiei et e e e ettt e e e e e st e e e e e e s nnneeeeeeaeaanns 65
AT AL LOPRIEX ettt e et e e e e 65
Wt B U I €T USSR 66
Nt T o (U (o (=1t - TSP 67
ATA. PKU EXPIESS 20 ...ttt ettt e ettt e e bt e e ek e e e et e e e nnae e e e e e e e 68
R S T 0 07 o] oY e TS 70
R G o 0 07 o] oY e TS 71
LN B A o (U 00T =T ] T PSPPSR PPTPRPN 72
A8, Milupa PKU 2 PriMa ... 73
A1.9. Milupa PKU 2 SECUNGA .....cooiiiiieiitiie ettt e e st e e s e e e e nabeeeeas 74
A.1.10. Milupa PKU 3 @AVANTA ..ottt 75
A1.11. PKU LOPRIEX SEIECE ...t e e e e e e e e e e e aaaraeeeaaeas 76
A1.12. PKU LOPIIEX LQY ...ttt sttt st e s s e e s bt e e ae e e ssseeneeesneeennneens 78
A.1.13. Mevalia PKU MOLION ......ooiiiiiii ettt e e as 79
A2 Preparaty NIESKONAENSOWENE .........ooiiiiiiiiei et e et e e e e e et e e e e e e e sannereeeeeeeaannns 80
A2 PKU ANGMIX JUNIOT ...ttt ettt et e et e e et e e snne e e e sbneeeeas 80
A2.2.  PRENYI-FTEE 2 ..ttt e e et e e e e e e e e e e e e e eaaas 81
A28, PRenYI—Free 2 HP ... ettt ettt e e e et e e e e e e e nnne e e e e e e aanns 82
A2.4.  MIlUP@ PKU 2 MIX .ttt ettt ettt e et e ae e et e e teesnbe e emteesabeeanseeenbeeaneeenneas 84
A.2.5.  Milupa PKU 2 ShaKe ......ccooeeieeeeeeee 85
A2.6.  Milupa PKU 3 tEMPOTa. .....coiiiiiiiiiiiie ettt st e e et e e snee e e e nabee e e 86
LN A - 111 o] s 1= o FO PSR PP PPTPRRN 87
A28, XP MAXAIMUM ..ottt ettt et e et e e s e e e e sar et e e e e e e s me e e e sasr e e e sannneeennneeeennneeenns 88

HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 4



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

Wstep

1.Cel analizy problemu decyzyjnego

Celem analizy problemu decyzyjnego jest zaplanowanie procesu zmierzajgcego do przygotowania
analiz oceny technologii medycznych, ktére beda czescig wniosku o finansowanie srodka spozywczego
specjalnego przeznaczenia zywieniowego PKU GMPro Delight® stosowanego u oséb powyzej 3. roku

zycia chorujgcych na fenyloketonurie (PKU, ang. phenylketonuria).

W ramach analizy problemu decyzyjnego uwzgledniono nastepujgce aspekty:

—_

. opis problemu zdrowotnego,

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

3. przedstawienie aktualnego statusu refundacyjnego preparatu PKU GMPro Delight® oraz
pozostatych opcji w Polsce,

4. analize rekomendacji dotyczgcych finansowania preparatu PKU GMPro Delight® wydanych przez
agencje HTA w Polsce i na swiecie,

5. wybor opcji terapeutycznych, z ktorymi nalezy poréwnac¢ preparat PKU GMPro Delight® w
analizach oceny technologii medycznych wraz z uzasadnieniem,

6. definiowanie populacji docelowej, interwencji, komparatoréw, ocenianych punktéw koncowych i

metodyki badan (PICOS) dla analiz HTA.

2.Uzasadnienie celu analiz

Fenyloketonuria (PKU, ang. phenylketonuria) to rzadka, dziedziczna i nieuleczalna choroba
metaboliczna, ktérej kontrola opiera sie na stosowaniu przez cate zycie diety niskofenyloalaninowej. Z
uwagi na nieuleczalny charakter choroby terapia w PKU jest stosowana przez cate zycie. Trudnym i
waznym dla prawidtowego rozwoju i funkcjonowania wyzwaniem dla pacjentéw z PKU jest
przestrzeganie zalecen terapeutycznych (compliance). Kontrola choroby wymaga od pacjenta silnej woli
i motywacji przez cate zycie. Restrykcyjna dieta ograniczajgca podaz fenyloalaniny (Phe; ang.
phenylalanine) zapobiega neurologicznym komplikacjom wynikajgcym =z braku mozliwosci
metabolizowania fenyloalaniny i w konsekwencji zwigkszonego jej stezenia we krwi. Skuteczno$¢
postepowania dietetycznego, bedgcego podstawg wiasciwego kontrolowania PKU zalezy od jej

przestrzegania. [1-3].

Trudnos$ci zwigzane z prawidiowym przestrzeganiem diety PKU przez cate zycie w PKU wystepuje

pomimo obecnosci na rynku i refundacji szerokiego zakresu niefenyloalaninowych preparatow
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biatkozastepczych (L-AA; ang. Phe free L amino acid). Refundacji w Polsce podlegajg obecnie gtéwnie
preparaty syntetyczne z grupy L-AA w réznych smakach (w tym preparaty smakowe i bezsmakowe) i
formach (preparaty proszkowe i w postaci ptynnej). Sg to zaréwno preparaty skondensowane, czyli z
duzg zawarto$cig aminokwaséw w stosunkowo matej dawce, ale niezawierajgcych tluszczow i
weglowodanéw oraz preparaty nieskondensowane, w ktérych sktadzie wystepujg obok aminokwaséw
takze weglowodany i ttuszcze. Aktualnie w Polsce dostepnych jest okoto 60 preparatéow z grupy L-AA.
Cechg charakterystyczng preparatow L-AA jest jednak ich bardzo wyrazisty smak i zapach, ktéry czesto
nie jest akceptowany przez pacjentéw. Ze wzgledu na powyzsze cechy stosowanie tych preparatéw jest

ucigzliwe [4, 5].

Wskazywang przez wytyczne praktyki klinicznej alternatywg dla L-AA sg niskofenyloalaninowe

preparaty oparte o glikomakropeptyd (GMP). Produkty oparte o GMP, ktory jest naturalnym sktadnikiem

serwatki, wyrdzniajg sie sposrod stosowanych obecnie preparatow L-AA.:

e biodostepnoscia,

e spowolnionym wchfanianiem aminokwasow wptywajacym na zmniejszenie dziennych wahan Phe
we krwi,

e wlasciwosciami probiotycznymi,

e wihasciwosciami smakowymi (wieksza preferencja smaku),

e wplywem na zmniejszong tamliwos¢ kosci [6].

Aktualnie w Polsce refundowane sg 2 preparaty oparte o GMP — preparat PKU Sphere, ktory jest

dostepny w 5 smakach oraz dostepny w formie bezsmakowej preparat PKU GMPro Mix-In® [5].

Preparat PKU GMPro Delight® pomimo, ze podobnie jak PKU Sphere i PKU GMPro Mix-In® jest
oparty o GMP posiada réznice, ktére sprawiajg, ze bedzie on stanowit istotne uzupetnienie

istniejgcej oferty produktowej w zakresie produktéw niskofenyloalaninowych.

PKU GMPro Delight® dostepny jest w 2 wersjach smakowych tj. o smaku owocoéw tropikalnych (PKU
GMPro Delight® Tropical) i smaku owocéw jagodowych (PKU GMPro Delight® Berry). Produkt PKU
Sphere dostepny jest w odmiennych niz PKU GMPro Delight® smakach tj. czekoladowym, waniliowym,
smaku czerwonych owocdéw, bananowym i cytrynowym. Ponadto PKU GMPro Delight® jest
przeznaczony do stosowania w szerszej grupie wiekowej — tzn. pacjentéw powyzej 3. roku zycia,
natomiast PKU Sphere jest przeznaczony do stosowania i refundowany u pacjentéw powyzej 4. roku
zycia [7-9]. PKU GMPro Delight® rézni sie wzgledem ww. preparatu takze poziomem zawartosci

poszczegolnych aminokwasow oraz w przeciwienstwie do PKU Sphere zawiera btonnik.

Drugi dostepny produkt oparty o GMP tzn. PKU GMPro Mix-In® jest przeznaczony do stosowania w tej
samej grupie wiekowej co PKU GMPro Delight®, ale jest bezsmakowy i przeznaczony do dodawania do
gotowych positkéw spozywanych przez pacjentéw bez wptywu na walory sensoryczne, z niewielkim
wptywem na kalorycznos$¢. Ponadto PKU GMPro Mix-In® w przeciwienstwie do nieskondensowanych
produktéow PKU GMPro Delight®i PKU Sphere zawiera duza objetos¢ biatka w stosunkowo matej dawce

i nie zawiera ttuszczéw oraz witamin.
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Cecha odrézniajacg produkt PKU GMPro Delight® od dwéch ww. refundowanych obecnie produktéow
opartych o GMP jest obecnos¢ w jego sktadzie bfonnika pokarmowego, ktéry stanowi wazny sktadnik

o
®
<
o
N
)
2,
®
el
»
=
2

Réznorodnosé produktéw biatkozastepczych stosowanych w PKU, w tym ich smakéw, ma kluczowe
znaczenie dla poprawy przestrzegania zalecen dietetycznych przez pacjentéw. Potrzebe zwiekszania
réznorodnosci tego typu produktéw wskazywata Rada Przejrzystosci przy AOTMIT oraz sam Prezes
AOTMIT w opiniach i rekomendacjach dotyczacych 2 syntetycznych preparatéw niefenyloalaninowych
— PKU Express oraz PKU Cooler [13—-15]. Na duze oczekiwania pacjentéw zwigzane z dostepem do
réznorodnych produktéw biatkozastepczych zwrécit uwage przedstawiciel organizacji pacjentow
chorych na PKU (,ARS VIVENDI”) w opinii przedstawionej w Analizie Weryfikacyjnej dla produktu PKU
GMPro Mix-In® opublikowanej w lipcu 2025 roku na BIP AOTMIT [16].

Podsumowujac, wprowadzenie do refundacji nowego produktu opartego o GMP — produktu PKU GMPro
Delight®, ktéry odréznia sie od dotychczas refundowanych produktéw GMP rodzajem dostepnych
smakéw i zawarto$cia blonnika, zwiekszytoby réznorodnos¢ biatkozastepczych preparatow
stosowanych u pacjentéw z PKU (Tabela 1). Tym samym pojawienie sie nowego refundowanego
produktu mogtoby wptynaé na zwiekszenie poziomu przestrzegania restrykcyjnej diety pozostajacej

wcigz ztotym standardem postepowania w PKU.

Tabela 1.
Zestawienie cech PKU GMPro Delight i dwoch refundowanych obecnie produktéow opartych o GMP
Charakterystyka PKU GMPro Delight PKU Sphere PKU GMPro Mix-In
NIE
Sk TAK TAK (produkt bezsmakowy)
Czekoladowy
c - Czerwonych owocow
. Owocow tropikalnych?® - .
Smaki - b Waniliowy Nie dotyczy
Owocdéw jagodowych Cytrynowy
Bananowy
Typ pr9duktu Nieskondensowany Nieskondensowany Skondensowany
(skondensowany/nieskondensowany)
Tluszcze TAK TAK NIE
Witaminy TAK TAK NIE
Zawartos¢ blonnika TAK NIE NIE
Wskazanie Powyzej 3. roku zycia Powyzej 4. roku zycia Powyzej 3. roku zycia

a) PKU GMPro Delight® Tropical. b) PKU GMPro Delight® Berry.
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2.1.

PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Problem zdrowotny

Definicja i klasyfikacja

Fenyloketonuria (PKU, ang. phenylketonuria; kod ICD-10 E70.0) to rzadka, dziedziczna choroba
metaboliczna spowodowana brakiem lub niedoborem enzymu hydroksylazy fenyloalaninowej (PHU;

ang. phenylalanine hydroxylase), ktéry doprowadza do zwiekszenia poziomu fenyloalaniny (Phe; ang.

phenylalanine) we krwi [1, 2].

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

Rysunek 1.
Klasyfikacja PKU [2]

Fenyloketonuria

Umiark tagodna
miarkowana tagodna hyperfenyloalaninemia

stezenie Phe: stgzenie Phe: stezenie Phe: stezenie Phe:
>20 mg/dL bl L 10-15 mg/dL <10 mg/dL

(>1200 pmol/dL) (S?noc;[}g&o (600-900 pmol/dL) (<600 pmol/dL )

Klasyczna

2.2.Epidemiologia

2.2.1.Swiat i Europa

PKU uznaje sie za chorobe rzadka. Czestos¢ jej wystepowania wykazuje zré6znicowanie w zaleznosci
od populacji. Szacuje sie, ze w Europie czesto$¢ wystepowania PKU wynosi 1/10 000 zywych urodzen,
przy czym miedzy poszczegoélnymi panstwami wystepujg réznice — wyzszy odsetek chorych notowany
jest w Irlandii i Wioszech. Czestos¢ wystepowania PKU jest szczegélnie wysoka w Turcji (1/4000).
Choroba znacznie rzadziej wystepuje w populacji finskiej, japonskiej i afrykanskiej [17].
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2.3.

PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

2.2.2. Polska

Dane Narodowego Funduszu Zdrowia (NFZ) wskazuja, ze $wiadczenia finansowane ze s$rodkéw
publicznych z rozpoznaniem gtéwnym lub wspélistniejgcym fenyloketonuria (ICD-10 E.70.0) otrzymato

1948 pacjentow w catym 2019 roku oraz 1630 pacjentéw w pierwszej potowie 2020 roku [18].

Wedtug danych zawartych w publikacji Szypowska 2020 analizujgcej dane sprawozdawcze NFZ w
zakresie Swiadczen opieki zdrowotnej dla chorych z PKU w latach 2009-2015, szacunkowa zapadalno$é
na PKU w Polsce wynosi 12,93 na 100 tys. zywych urodzen oraz 0,11 na 100 tys. dorostych (Tabela 2)
[19].

Dostepne sg ponadto dane NFZ dotyczace liczebnosci populacji z rozpoznaniem ICD-10: E.70.0:

e okreslonym jako rozpoznanie gtéwne i/lub wspotistniejace, dostepne w analizie weryfikacyjnej PKU
GMPro Mix-In® opublikowanej w lipcu 2025 roku przez AOTMIT [16],

e okreslonym jako rozpoznanie gtéwne i/lub wspédtistniejace, dostepne w analizie weryfikacyjnej

GMPro o smaku waniliowym, opublikowanej w lutym 2021 roku przez AOTMIT [18],

Zgodnie z tymi danymi w latach 2020-2024 w Polsce byto od 1816 do 2046 pacjentéw z rozpoznaniem
PKU gtéwnym lub wspétistniejgcym, a w pierwszych pieciu miesigcach 2025 roku pacjentéw z takim
rozpoznaniem byto prawie 1300 (Tabela 3) [16, 18].

Tabela 2.
Zapadalnos¢ na PKU W Polsce — dane NFZ obejmujace lata 2009-2015 [19]
Uwzgledniona grupa Sredni wskaznik zapadalnosci
Ogot zywych urodzen 12,93/100 000
Dzieci 1,98/100 000
Dorosli 0,11/100 000
Tabela 3.
Liczba pacjentow z rozpoznaniem PKU w latach 2020-2025 (ICD-10: E.70.0; AOTMiT NFZ)
c - S PKU jako
Zrodto (rok publikacji) rozpoznanie 2020 2021 2022 2023 2024 2025
AWA GMPro Mix-In (2025) [16] 1816 1843 2002 2045 2046 1291
- Glowne lub
AWA GMPro (smak waniliowy)  wspétistniejace 1630° bd bd bd bd bd

(2021) [18]

a) Dane za 2020 r. obejmuja okres styczen-czerwiec.
b) Dane za 2025 r. obejmujq okres styczen-maj.

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
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

wyniku hydroksylacji, Phe jest metabolizowana do innego aminokwasu tj. do tyrozyny (Tyr).
Katalizatorem enzymu PAH jest tetrahydrobiopteryna (BH4) [20, 21]. Zidentyfikowano ponad
400 mutacji genu PAH (w tym 95 w populacji polskiej), ktére w ré6znym stopniu wptywajg na poziom
aktywnosci enzymu PAH. Efektem mutacji genu kodujgcego enzym PAH jest uszkodzenie
enzymatycznego szlaku rozpadu Phe, co w nastepstwie prowadzi do zwiekszenia stezenia Phe i
zmniejszenia stezenia Tyr we krwi (Rysunek 2) [22].

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 komorkowe i bariere krew mézg, co doprowadza do zmniejszenia syntezy
neurotransmiteréw (serotoniny i dopaminy). Ponadto duze stezenie Phe przyczynia sie do zaburzenia
wytwarzania ostonek mielinowych (szybszy rozpad mieliny), co w konsekwencji prowadzi do
demielinizacji i utarty pewnej liczby neuronéw i zaburzen przewodzenia [23]. -m6zg, co doprowadza do

zmniejszenia syntezy neurotransmiteréw (serotoniny i dopaminy). Ponadto duze stezenie

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 okoto
50-procentowym prawdopodobienstwem bedzie nosicielem wadliwego genu oraz z 25%

prawdopodobienstwem bedzie miato obie prawidtowe kopie PAH (Rysunek 3) [24].

Rysunek 2.
Etiologia PKU ([25]

e Biatko pokarmowe

\//'
uszkodzenia \ - watroba
mazgu \ | .
/ aminy biogenne
Fenyaaanina | =3¢ Tyoyma | .

substancje barwnikowe

blok enzymatyczny:
brak aktywnosci hydroksylazy fenyloalaninowej (PAH)

fenyloketony w moczu
Zrédto grafiki: Strona internetowa: https://public-health.artmetic.pl/tag/imutacje-genowe/) [25].
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Rysunek 3.
Dziedziczenie PKU (opracowanie witasne na podstawie dokumentu National PKU Alliance [24])

DJCIEC MATKA
NOSICIEL BEZ 0BJAWGW NOSICIELKA BEZ OBJAWOW
| |
n | | [ |
DZIECKD DZIECI DZIECKD
CHORE BEZ OBJAWOW ZDROWE
25% 50% 25%

2.4.Rozpoznanie

PKU jest diagnozowana na podstawie testu przesiewowego przeprowadzanego u noworodkéw. W
Polsce, w ramach dziatajgcego od 1994 roku programu badan przesiewowych finansowanych przez
Ministerstwo Zdrowia (w momencie opracowywania niniejszego dokumentu obowigzujgcym programem
jest ,Program badan przesiewowych noworodkéw w Polsce na lata 2019-2026") wszystkie noworodki
poddawane sg dwém obligatoryjnym testom w kierunku wykrycia PKU. Badanie przesiewowe
przeprowadzane jest w trzeciej dobie zycia dziecka i polega na oznaczeniu stezenia Phe i Tyr oraz
oznaczeniu stosunku stezenia Phe/Tyr metodg tandemowej spektrometrii mas (ang. fandem mass
spectrometry; MS/MS) [2, 26].

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 ymol/L wymaga przeprowadzenia powtdrnego testu z
zastosowaniem tej samej probki krwi (tej samej bibuty). Wynik réwny lub wyzszy od 360 pmol/L
powoduje wezwanie dziecka do poradni choréb metabolicznych. Stezenie Phe nizsze niz 360 ymol/L
obliguje do przeprowadzenia weryfikacji testu z wykorzystaniem drugiej probki (drugiej bibuty).
Powtdrzenie testu z drugiej bibuly jest konieczne w celu wykluczenia hiperfenyloalaninemii przej$ciowej,
ktéra moze wystepowacé u wczesniakow. Obnizone stezenie Tyr nie jest wymagane do stwierdzenia

PKU [2, 26, 27]. Algorytm badania przesiewowego w kierunku PKU przedstawiono ponizej (Rysunek 4).
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Rysunek 4.
Algorytm badania przesiewowego noworodkéw w kierunku PKU (opracowanie wiasne na podstawie [26])

MS/MS (singlet)

NIE
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Phe/Tyr<1,3

Wezwanie do poradni

choréb metabolicznych

Wezwanie do poradni
choréb metabolicznych

MS/MS - metoda oznaczenia stosunku stezenia Phe/Tyr metodg tandemowej spektrometrii mas (ang. tandem mass spectrometry)

U noworodka z potwierdzeniem podwyzszonego stezenia Phe przeprowadzana jest diagnostyka

réznicowa polegajgca na wykluczeniu choroby zaleznej od deficytéw kofaktora BH4 (oznaczenie

poziomu stezenia reduktazy dihydropterydynowej we krwi oraz oznaczenie profilu pteryn w moczu). W

przypadku uzyskania wyniku dodatniego badania dotyczacego BH4 stwierdza sie nietypowg postaé

PKU. Przeprowadzane sg réwniez testy genetyczne w kierunku rozpoznania mutacji w genie PAH:

e pierwszy etap procedury diagnostycznej: mutacje p.Arg408Trp, p.Arg158GIn, ¢.1315+ 1G> A,
¢.1066-11G>A oraz inne rzadkie mutacje w eksonach 5 i 12 genu PAH

e drugi etap procedury diagnostycznej: badanie mutacji w eksonach 2, 3, 6, 7, 11 genu PAH,

e ostatecznym wynikiem diagnostycznym jest rozpoznanie konkretnego rodzaju PKU (klasyczna,
fagodna, nietypowa, tagodna hiperfenyloalaninemia) [26].
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2.5.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) opdznienia w rozwoju psychoruchowym. Do istotnych objawéw wystepujacych w tym

okresie nalezg takze:

e uporczywe wymioty,

e fzw. ,mysi zapach” (nastepstwo wydalania wraz z moczem kwasu o-hydroksyfenylooctowego),

e niecharakterystyczne zmiany skérne (przypominajgce zmiany o charakterze alergicznym lub
zapalnym),

e zaburzenia barwnikowe (jasna karnacja),

e drgawki (napady padaczkowe, gtéwnie o charakterze zgieciowym),

¢ matogtowie [21].

Kolejnymi objawami, pojawiajgcymi sie u starszych chorych sa:

e uposledzenie rozwoju umystowego,

e uposledzenie rozwoju motorycznego,

e zaburzenia psychopatologiczne (agresja, niepokoj, lek, stany psychotyczne, zaburzenia snu)
[23].

WSsrod objawow neurologicznych, poza wymienionymi powyzej uposledzeniem umystowym, u starszych
chorych na PKU obserwuije sie:

e zmniejszone lub zwiekszone napiecie miesniowe,

e wygorowane odruchy gtebokie i powierzchniowe,

o stereotypie ruchowe,

e zespotly spastyczne (para-, quadri- lub tetraplegie),

e niemoznos¢ chodzenia i chéd chaotyczny,

e hiperkineza w postaci drzenia, mioklonii, atetozy,

e drgawki (u dorostych czesciej napady typu grand mal, a wiec napady, ktérym czesto towarzyszy

utrata przytomnosci),

e niemoznos¢ mowienia [23].

U nieleczonych dzieci w starszym wieku przewaza gteboki stopien uposledzenia. Dane z przegladu
pochodzacego z 1953 roku, obejmujgcego osoby nieleczone na PKU wskazujg, ze najczestszym

rezultatem choroby byto gtebokie uposledzenie umystowe (Wykres 1) [23].

Rokowanie w PKU jest $cisle zwigzane z szybkim rozpoznaniem choroby. Wczesna diagnoza oraz
zaimplementowanie leczenia w postaci diety eliminacyjnej (eliminacja produktow z wysokg

zawartoscig Phe oraz stosowanie preparatéw biatkozastepczych) zapobiega nieodwracalnym
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

uszkodzeniom OUN oraz umozliwia prawidlowy rozwdj umystowy i fizyczny chorych [2]. U

nieleczonych dzieci w starszym wieku przewaza gteboki stopien uposledzenia [23].

Wykres 1.
lloraz inteligencji u nieleczonych chorych z PKU [23]
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Odsetek nieleczonych
chorych z PKU

1Q<40 1Q<10 1Q>70

W starych protokotach dotyczacych postepowania w PKU przewazato zalecenie stosowania diety tylko
we wczesnym dziecinstwie, co nawigzywato do uznawanego wéwczas momentu zakornczenia procesu
mielinizacji mézgu okreslanego na kilka pierwszych lat zycia cziowieka Wyniki zwigzane z rozwojem
dzieci chorych na PKU pozwolity jednak wysnué wniosek, ze kontynuowanie leczenia przez caty okres
dziecinstwa i mtodosci jest uzasadnione, gdyz zbadano, ze proces mielinizacji trwa do okoto 20 r.z. 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 koniecznosé

stosowania postepowania dietetycznego przez cate zycie [28].

Zaprzestanie przestrzegania diety niskofenyloalaninowej u pacjentéw dorostych prowadzi do
zachwiania gospodarki metabolicznej, przy czym poczatkowo objawy mogag by¢ niezauwazalne. Z
czasem jednak wychwytywany w moézgu nadmiar Phe prowadzi do uszkodzeh w obrebie kory
przedczotowej, ktéra odpowiada za produkcje kilku neuroprzekaznikow, katecholamin i hormonoéw, w
tym dopaminy, noradrenaliny i serotoniny. Nieprawidtowosci w produkcji tych substancji wptywajg

negatywnie na regulacje nastroju, emoc;ji i funkcji poznawczych [29].

Leczenie

Gtéwnym celem leczenia PKU jest obnizenie stezenia Phe we krwi. Zalecane normy Phe we krwi
wynoszg 120-360 pymol/l u dzieci do 12. roku zycia oraz 120—600 umol/l dla oséb powyzej 12. roku

zycia (Tabela 4). Dla wiasciwej kontroli powyzszych norm istotne jest systematyczne oznaczanie
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poziomu Phe. Czesto$¢ pomiaréw uzalezniona jest od wieku pacjenta — im pacjent starszy tym

konieczno$¢ monitorowania jest rzadsza (Tabela 5).

Postepowanie w przebiegu PKU polega na:

e ograniczeniu podazy Phe w naturalnej diecie,
e stosowaniu odpowiednich preparatéw biatkozastepczych (Srodkéw spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego nisko- oraz bezfenyloalaninowych),

¢ u niektérych pacjentéw z PKU — przyjmowaniu lekéw [30].

Postacie tagodnej hiperfenyloalaninemii, w ktérych wystepuje czesciowe obnizenie aktywnosci PAH, a
stezenia Phe we krwi pacjenta zwykle nie przekraczajg 10 mg%, nie wymagajg stosowania zadnego
leczenia.

Tabela 4.
Zalecane stezenie Phe we krwi w zaleznosci od wieku pacjentow [31]

Zalecane stezenie Phe we krwi

Wiek w latach
pmol/l mg/dL
0-12 120-360 2-6
212 120-600 2-10

;?:%Zfr;a czestos¢ pomiarow Phe we krwi w zaleznosci od wieku pacjentow [31]
Wiek w latach Czestos¢ pomiarow
0-1 1 raz na tydzien
1-12 1 raz na 2 tygodnie
212 1 raz w miesigcu

2.6.1. Postepowanie dietetyczne

Phe zalicza sie do grupy aminokwaséw egzogennych, z tego wzgledu ograniczenie jego podazy jest
mozliwe poprzez stosowanie restrykcyjnej diety eliminujacej aminokwas ze spozywanego pokarmu.
Dieta niskofenyloalaninowa powinna zosta¢ wdrozona jak najszybciej po urodzeniu i kontynuowana
przez cate zycie pacjenta, z uwzglednieniem indywidualnej sytuacji zdrowotnej, by utrzymaé stezenie
Phe w zakresach rekomendowanych dla poszczegéinych grup wiekowych [30, 32].

Pacjenci z PKU powinni unikaé¢ spozywania preparatéw zywnosciowych bogatych w biatko, takich jak:
e mieso i jego przetwory, w tym ryby,

e mlekoisery,

* Jaja,

e orzechy inasiona,

e czekolada,
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e preparaty zbozowe,
. I'yZ,
¢ rosliny strgczkowe [33].

Chorzy z PKU musza réwniez unika¢ preparatéw zawierajacych aspartam, poniewaz w skiad tej
substancji stodzgcej w ok. 50% wchodzi Phe. Ze wzgledu na zawarto$¢ aspartamu w niektérych lekach
(np. antybiotyki), konieczne moze by¢ stosowanie ich w krotkich cyklach, przy braku alternatyw [34].

Podstawa naturalnej diety chorych na PKU jest zywno$¢ zawierajgca przede wszystkim weglowodany i
ttuszcze, jednak preparaty z niektérych grup powinny byé spozywane w ograniczonych ilosciach
(Rysunek 5).

Rysunek 5.
Produkty dozwolone w diecie chorych na PKU
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PREPARATY BIALKOZASTEPCZE

Eliminacyjny charakter naturalnej diety niskofenyloalaninowej, przede wszystkim ubogos$¢ w biatko, ale
réwniez w witaminy oraz makro i mikroelementy stwarza ryzyko powstawania niedoboréw, ktére moga
zaburzy¢ prawidtowy rozwoj organizmu i funkcjonowanie chorych. Z tego wzgledu niezbedne jest
wiaczenie do diety pacjentéw z PKU preparatéw biatkozastepczych bedacych srodkami spozywczymi
specjalnego przeznaczenia zywieniowego ($sspz), ubogich w Phe lub zupetnie jej pozbawionych, a
wzbogaconych w witaminy i skfadniki mineralne. Na $wiecie dostepne sa rézne formy preparatéw
biatkozastepczych, m.in. proszek do sporzadzania napoju, ptyny gotowe do spozycia, zele, batony czy
tabletki [2, 30, 33].
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Preparaty biatkozastepcze powinny stanowié¢ zrodto okoto 80% zalecanej dziennej podazy biatka. Cata
dieta chorego z PKU, w tym takze stosowanie preparatéw biatkozastepczych, powinna byé¢
zindywidualizowana pod katem wieku, poziomu Phe we krwi, masy ciata oraz stanu fizjologicznego
chorego. Pacjent z PKU moze stosowaé diete z zastosowaniem réznych preparatéw biatkozastepczych.
Istotne jest jednak dostarczenie przez diete eliminacyjng wiasciwej dziennej podazy biatka. W 2006 roku
Polska Grupa Robocza ds. Fenyloketonurii okreslita to zapotrzebowanie u oséb w wieku 10-15 lat na
1,11,5 g/kg masy ciata dziennie, a u oséb w wieku powyzej 15 lat na 1,0-1,3 g/kg masy ciata dziennie
(Tabela 6) [6, 35].

;::)e‘::lgnst; przez Polska Grupe Roboczga ds. Fenyloketonurii dzienna podaz biatka [6]

Grupa Dzienna podaz biatka

0-1r.z 2,5-3,0 g/lkg m.c.

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

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

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

Powyzej 15 r.2. 1,0-1,3 g/kg m.c

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

Kobiety w cigzy Drugi trymestr 1,2-1,3 g/kg m.c.

Trzeci trymestr 1,4-1,5g/kg m.c

Ponizej przedstawiono charakterystyke preparatéw biatkozastepczych opartych o GMP oraz L-AA.

Produkty L-AA

Substytuty biatkowe oparte na syntetycznych mieszankach aminokwaséw (ang. Phe-free-amino acid;

L-AA) to preparaty nie zawierajace Phe, sposrdd ktérych mozna wyrézni¢ dwie postaci:

¢ skondensowang (skoncentrowang) — z duzg zawarto$cig aminokwasow w stosunkowo matej dawce
oraz witamin i sktadnikéw mineralnych, ale niezawierajgcych tluszczéw i weglowodanéw — ich
stosowanie jest powigzane z koniecznoscia uzupetniania tych dodatkowych sktadnikéw
pokarmowych tj. weglowodanoéw i ttuszczéw w ramach naturalnej diety,

e nieskondensowang (kompletng) — z zawarto$cia aminokwaséw jak réwniez dodatkowych
sktadnikéw odzywczych tj. weglowodanow i ttuszczéw bedacych zrédtem energii pozabiatkowej, a

takze witamin i sktadnikéw mineralnych [6].

Stosowanie L-AA, poza lepszym stanem odzywienia pacjentéw, powoduje tez obnizenie stezenia Phe
we krwi. Wyzsze dawki L-AA, stosowane zgodnie z zaleceniami, wigzg sie z lepszg tolerancjg Phe i
lepszg kontrolg stezenia aminokwasu we krwi, co jest powigzane ze zwiekszonymi procesami

anabolicznymi na skutek dostarczania niezbednych aminokwasow [34].

Hiperosmolarny charakter preparatéw L-AA stosowanych u dzieci z PKU zwieksza ryzyko
wystepowania zdarzen niepozadanych ze strony ukfadu pokarmowego — biegunki, zaparcia, bole
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brzucha. U dorostych pacjentow dozywotnie spozywanie substytutow biatka moze prowadzi¢ do
zaburzen funkcji nerek - pojawienia sie biatkomoczu i zmniejszenia szybkosci filtracji kiebuszkowej [31,
34].

Produkty oparte o glikomakropeptyd

Glikomakropeptyd (GMP) to naturalne biatko pochodzgce z serwatki o unikalnym sktadzie w poréwnaniu
z innymi biatkami. W naturalnej formie GMP nie zawiera aminokwaséw 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 [36].

Waznymi cechami GMP sg biodostepnos¢ i bioaktywnos¢ [6]. Forma nienaruszonego biatka przyczynia
sie do wolniejszego wchianiania aminokwaséw pochodzgcych z GMP, a co za tym idzie do mniejszych
wahan dobowych Phe we krwi w poréwnaniu z syntetycznymi mieszankami aminokwasow [37, 38].
Wyniki kilku badan sugeruja, ze stabilizacja dziennych fluktuacji stezenia Phe we krwi ma znaczenie w
przeciwdziataniu negatywnych efektéw zwiekszonego stezenia Phe na funkcje poznawcze i inteligencje
chorych z PKU [39, 40]. Ponadto nienaruszalna struktura biatkowa GMP przyczynia sie do
wykorzystania w petni wartosci odzywczej produktu przy jednoczesnej kontroli poziomu stezenia Phe.
Fakt dtuzszego wchfaniania aminokwaséw pochodzgcych z GMP moze wptywaé na podkre$lane przez
pacjentow z PKU wieksze poczucie sytosci po spozyciu GMP w poréwnaniu ze spozyciem positku
opartego na syntetycznych mieszankach aminokwasowych. O poczuciu wiekszej sytosci u osob
spozywajgcych GMP $wiadcza nizsze w poréwnaniu z L-AA popositkowe stezenia greliny, nazywanej

potocznie ,hormonem gtodu” [41].

Zwigzane ze spozyciem GMP wolniejsze wchtanianie aminokwasow, w tym w szczegdélnosci izoleucyny
i treoniny moze takze stymulowa¢ zwiekszone wydzielanie insuliny, ktéra jest jednym z gtéwnych
regulatorow syntezy biatek, lipidéw i glikogenu w organizmie oraz odgrywa kluczowa role w utrzymaniu

prawidtowego poziomu glukozy we krwi [41-44].

Miernikiem swiadczacym o przewadze GMP nad innymi stosowanymi preparatami syntetycznymi moze
by¢ rowniez poziom stezenia azotu mocznikowego we krwi (BUN; ang. blood urea nitrogen), ktore jest
liniowo zwigzane z utylizacjg niewykorzystanych aminokwaséw w watrobie. Nizsze stezenia BUN
wystepujace w poréwnaniu z L-AA sugeruja, ze spozywanie GMP przyczynia sie do zachowywania i
wykorzystywania wiekszej ilosci aminokwaséw w syntezie niezbednych dla funkcjonowania organizmu
biatek [38].

Poréwnanie potencjatu 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 rowniez z nizszym wydalaniem kwasow netto, a takze wydalaniem
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magnezu i wapnia. Réznice te wplywajg na gestos¢ kosci co z kolei sugeruije, ze stosowanie GMP moze

mie¢ wptyw na prawidtowg gestosc kosci i zmniejszone w poréwnaniu z L-AA ryzyko ztaman [45].

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

do ptukania jamy ustnej [46].

O wtasciwosciach probiotycznych GMP swiadczy szereg badan analizujgcych wzrost poszczegélnych
szczepow bakterii w pozywce. Wszystkie badania wskazujg na stymulujgca role GMP na poszczegdélne
drobnoustroje z jelitowej flory bakteryjnej. Ograniczeniem w jednoznacznym stwierdzeniu korzysci
probiotycznych GMP jest fakt, ze pojawiajace sie do tej pory badania byly przeprowadzane w warunkach
in vitro [47].

Badania na modelach zwierzecych pozwalajg wysnué¢ 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 [48]. Inne dane przedkliniczne wskazujg na pozytywny wptyw GMP na prace nerek.
W poréwnaniu z myszami karmionymi mieszankami aminokwaséw, myszy karmione GMP
charakteryzujg sie mniejszym spozyciem wody i mniejszg masg nerek, co $wiadczy o wydajniejszej

pracy nerek [49].

Wedtug badan preparaty GMP cechuje lepsza akceptowalno$¢ w poréwnaniu z L-AA. Wyniki wskazujg
na istotng przewage GMP nad L-AA w odniesieniu do takich cech jak wygoda stosowania czy tatwo$¢
przestrzegania zalecen dietetycznych [50]. Wykazano takze, ze GMP cechujg sie lepszymi
wilasciwosciami sensorycznymi (w tym smakiem) [38, 51]. Na wiekszg akceptowalno$¢ preparatéw
zawierajgcych GMP wskazuje réwniez opinia ekspertow, ktérzy podkreslajg ich korzystniejsze
wlasciwosci smakowe oraz organoleptyczne. Opinia ta byta czescig Analizy Weryfikacyjnej AOTMIT

zwigzanej z wnioskiem o finansowanie innego produktu opartego na GMP [52].

Podsumowanie réznic miedzy GMP i L-AA oraz waloréow GMP przedstawiono ponizej (Rysunek 6).

HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 20



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Rysunek 6.
Réznice miedzy w poréwnaniu z L-AA oraz walory GMP (opracowanie wiasne)
GMP: wolniejsze R A GMP: nizszy poziom
wchianianie aminokwasow z GMP: mzs\z: ::svziema BUN wydalania wapnia i
nienaruszonego biatka | magnezu
1 l
Niskie dobowe wahanie nyﬁgki psct’::ﬁg' Mniejsze ryzyko
stezenia Phe we krwi, aminok¥vasrg¥v w suntezie wystapienia ztamania
wiekszy poziom poczucia biatek y kosci w poréwnaniu z
sytosci L-AA
Wieksza preferencja GMP
odnosnie do cech PP . Wpltyw GMP na
sensorycznych (w tym W{asmwosghﬁ;oblotyczne poprawienie higieny jamy
smaku) w poréwnaniu z ustnej

Prawidiowe
funkcjonowanie nerek

Wiasciwosci
przeciwzapalne GMP

BUN — poziom stgzenia azotu mocznikowego we krwi (blood urea nitrogen),

Jednym z preparatéw GMP jest PKU GMPro Delight® jest to preparat bogaty w biatko, o niskiej
zawartosci fenyloalaniny (Phe), przeznaczony dla chorych na PKU powyzej 3. roku zycia. Zrédiem
biatka w produkcie jest GMP. Produkt ma posta¢ proszku dostepnego w 2 wersjach smakowych fj.
owocow tropikalnych (PKU GMPro Delight® Tropical) i owocoéw jagodowych (PKU GMPro Delight®
Berry). Kazda wersja smakowa jest dostepna w 2 opakowaniach zawierajgcych 30 saszetek produktu.
W jednej z wersji opakowania kazda z saszetek wazy 30 g i zawiera 15 g ekwiwalentu biatka, natomiast
w drugiej wersji kazda z saszetek wazy 40 g i zawiera 20 g ekwiwalentu biatka, (Tabela 7, Rysunek 7).
Odmierzona porcja produktu w osobnym, dzielonym opakowaniu nie wymaga od pacjenta uzycia
dodatkowego wyposazenia, np. wagi, co umozliwia korzystanie z produkiu w dowolnym miejscu
(zabranie do pracy, szkoly, w podréz) oraz tatwe dostosowywanie dawek do indywidualnych potrzeb

pacjenta [9].

Tabela 7.
Dostepne opcje produktu PKU GMPro Delight® [9]
Opakowanie
Smak
Liczba saszetek Waga saszetki Ekwiwalent biatka
Owoce tropikalne 30g 15g
PKU GMPro Delight® 30
Tropical 4049 20g
Owoce jagodowe 30g 159
PKU GMPro Delight® 30
Berry 409 20g
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Rysunek 7.
Opakowania produktu GMPro Delight Tropical i GMPro Delight Berry
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W zaleznosci od stosowanego rodzaju PKU GMPro Delight® (zawierajgcego 15 lub 20 g ekwiwalentu

biatka), jedna porcja zawiera 91 lub 122 kcal.

Jak zaznaczono wyzej PKU GMPro Delight® wyréznia sie zawartoscig btonnika — w poszczegélnych
porcjach jest go 1,6 g lub 2,1 g. Autorzy pracy Tosi 2024, w ramach ktérej poréwnano sktady réznych
dostepnych we Wioszech produktéow opartych o GMP, zwrdcili na istotne znaczenie zawartosci btonnika
w produktach biatkozastepczych, zwtaszcza w kontekscie walki z nadwagg i otytoscig pacjentéw [7].
Btonnik pokarmowy poprawia perystaltyke jelit i zmniejsza stezenie glukozy i cholesterolu we krwi [53].
W przegladzie Mezzomo 2024 przedstawiano analize wskazujgca na wystepujgce wsréd oséb z PKU
zbyt niskie w poréwnaniu z rekomendowanymi wartosciami spozycie btonnika pokarmowego. Wedtug
autorow wymienionego przegladu konieczne jest wprowadzanie u chorych z PKU strategii i produktow
zywieniowych zawierajgcych zaréwno odpowiedni poziom biatka jak réwniez weglowodanow, w tym
btonnik [54].
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szczegllne znaczenie w funkcjonowaniu organizmu m.in. w tworzeniu komorek odpornosciowych
(metionina) czy tez procesach regeneracyjnych (lizyna). Zwigkszenie zawarto$ci tych dwdch

aminokwasOw ma znaczenie ze wzgledu na ich ograniczong zawarto$¢ w produktach roslinnych,
spozywanych przez pacjentow z PKU [9, 11, 12, 55] | EGcz_:
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2.6.2. Terapia farmakologiczna

U niektérych grup pacjentow mozliwe jest leczenie PKU z wykorzystaniem leku — sapropteryny.
Wskazaniem do zastosowania takiej interwenciji jest hiperfenyloalaninemia (ang. HPA) spowodowana
PKU u dorostych oraz dzieci w kazdym wieku, wykazujgcych reakcje na taki rodzaj leczenia. W czasie
stosowania leku nalezy rowniez przestrzega¢ zalecen dietetycznych. Produkty lecznicze zawierajgce
sapropteryne wystepujg w postaci tabletek do sporzgdzania roztworu doustnego. Przyktadem leku
zawierajgcego sapropteryne jest Kuvan [56]. Innym lekiem zarejestrowanym we wskazaniu
obejmujgcym pacjentow z PKU jest sepiapteryna. Zawierajgcy sepiapteryne lek Sephience’ zostat
zarejestrowany w sierpniu 2025 roku przez EMA i obejmuje leczenia hiperfenyloalaninemii (HPA) u
dorostych i dzieci z PKU [58]. Zarbwno sapropteryna jak i sepiapteryna nie sg obecnie refundowane w
Polsce. Inng opcjg terapeutyczng moze by¢é enzymatyczne leczenie PKU z zastosowaniem liazy
amonowej Phe (ang. PEG-Phenylalanine-Ammonia Lyase, PAL). Obecnie brak opracowan i jasnych

zalecen na temat stosowania PAL, prowadzone sg badania kliniczne [30, 34].

2.6.3. Ocena skutecznosci i bezpieczenstwa terapii

Podstawowym celem leczenia chorych z PKU jest utrzymanie wtasciwego 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 swiadczgcym o wtasciwej kontroli PKU jest takze
stezenie Tyr i stosunek Phe do Tyr we krwi. Z klinicznego punktu widzenia utrzymywanie docelowych
poziomoéw Phe pozwala na wiasciwy rozwdj intelektualny i psychoruchowy pomimo niedoboru
hydroksylazy fenyloalaninowej [59]. Innymi punktami koncowymi ocenianymi w badaniach nad terapig
PKU sa:
e spozycie sktadnikébw odzywczych (wartos¢ energetyczna positku, spozycie biatka i innych
skfadnikow odzywczych),
e stezenie innych aminokwasoéw,
e parametry laboratoryjne zwigzane z pracg nerek i wlasciwym poziomem odzywienia
organizmu,

e parametry antropometryczne (masa ciata, dtugos¢ ciata/wzrost, BMI) [50, 60, 61].

W ocenie skutecznosci leczenia PKU za pomocg preparatéw biatkozastepczych wazne znaczenie ma
takze:

e poziom akceptowalnosci produktu,

e poziom przestrzegania zaleconej diety (compliance)

e ocena neuropsychologiczna pacjenta,

1 W marcu 2026 roku lek Sephience znalazt sie na opracowanej przez AOTMIT liscie lekdw o wysokim poziomie innowacyjnosci
(TLI). Ostateczna lista TLI jest zatwierdzana i publikowana przez Ministerstwo Zdrowia. Obecnos¢ leku na liscie TLI zatwierdzonej
przez MZ umozliwia jego refundacje w ramach Funduszu Medycznego. Nalezy jednak zaznaczy¢, ze w momencie opracowania
niniejszej analizy nie byto opublikowanej ostatecznej listy TLI przez Min. Zdrowia [57].
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e bezpieczenstwo, w tym szczegdlnie wystepowanie zdarzen zotgdkowo-jelitowych,

e jakosc¢ zycia pacjenta zwigzana z przyjmowanym rodzajem produktu [50, 60, 61].

2.6.4. Ocena wptywu surogatéw na punkty koncowe istotne dla

pacjenta

Stezenie Phe we krwi lub osoczu jest uznawanym przez europejskie wytyczne praktyki klinicznej
(ESPKU) jak i amerykanskg Agencje ds. Zywnosci i Lekéw (FDA, ang. Food Drug Administration)
zastepczym punktem koncowym (surogatem) stosowanym w analizach dotyczgcych skutecznosci
leczenia PKU. W dokumencie opracowanym przez FDA istnieje rowniez wyrazne podkreslenie, ze
stezenie Phe we krwi stanowi odpowiedni zastepczy punkt koricowy zaréwno w przypadku populaciji
pediatrycznej jak i populacji oséb dorostych z PKU [34, 62].

Zastepcze punkty korncowe 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 wplywa niekorzystnie na iloraz

inteligencji oséb z PKU [63].-skutkowy

Zaleznos¢ miedzy stezeniem Phe a klinicznie istotnym punktem koricowym byta przedmiotem analizy
przegladu systematycznego Weisbren 2007 [39]. 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 1Q. Istotng statystycznie, umiarkowang korelacje (r=0,34)
zaobserwowano rowniez u wszystkich (niezaleznie od wieku) pacjentéw leczonych od wczesnych lat

zycia. Kazdy wzrost Phe o 100 umol/l wigzat sie z 0,5 do 1,4-krotnym spadkiem poziomu IQ.

2.6.5. Przestrzeganie diety u pacjentéw z PKU (compliance)

PKU jest choroba, w ktérej kluczowe jest przestrzeganie $ciSle okreslonej i restrykcyjnej diety
niskofenyloalaninowej Badanie Morawska 2018 [3] wykazato, ze duzym problemem u oséb z PKU jest
przestrzeganie zalecen dietetycznych (compliance). Zaledwie 11% sposrod 46 objetych ankietg
pacjentow w wieku od 3 miesiecy do 44 lat z PKU zadeklarowato, ze nigdy nie odstepuje od zalecen
dietetycznych, a 43% osob deklarowato, ze czesto nie przestrzega diety w przebiegu PKU (Wykres 2).
Jako gtdéwne powody obnizonego compliance wskazywano wysokie koszty zywnosci, nieatrakcyjny
smak zywnosci oraz koniecznos$¢ obliczania zawartosci Phe w pozywieniu. Duzym problemem, ktérego
efektem jest nieprzestrzeganie diety PKU, jest takze smak dostepnych preparatow

bezfenyloalaninowych (Wykres 3).
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Wykres 2.
Odstepstwa od stosowania diety — badanie Morawska 2018 [3]
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Wykres 3.
Problemy zwigzane z przestrzeganiem diety w PKU — badanie Morawska 2018 [3]
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Wytyczne praktyki klinicznej

W drodze przeszukania literatury zidentyfikowano 8 opracowan zawierajacych zalecenia dotyczace
postepowania terapeutycznego w PKU (Tabela 8). W zestawieniu uwzgledniono jeden polski dokument
z 2001 roku opracowany przez specjalistéow z Instytutu Matki i Dziecka przedstawiajacy standardy
leczenia fenyloketonurii. Nie odnaleziono nowszej wersji polskiego dokumentu zawierajacego
informacje o postepowaniu w fenyloketonurii.

Tabela 8.

Zestawienie odnalezionych dokumentow zawierajacych wytyczne praktyki klinicznej dotyczace postepowania w
leczeniu os6b z PKU

Rok publikacji

Nazwa towarzystwalorganizacji/wytycznych Analizowany obszar (aktualizacji) Ref.
R . Standardy postepowania i leczenia
Instytut Matki i Dziecka (IMiD) fenyloketonurii 2001 [21]
Wytyczne postepowania diagnostyczno-
terapeutycznego u oséb z PKU (rewizja 2025 [65]
wytycznych z 2017 roku)
European Society for Phenylketonuria and Wytyczne postepowania
Allied Disorders Treated as Phenylketonuria diagnostyczno-terapeutycznego u 0séb z - 2017 (suplement 34, 66
(ESPKU) y PKU (kompletne wytyczne) + suplement do 2020) [34, 66]
wytycznych
Wytyczne postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego u oséb z 2016 [31]
PKU (kluczowe wytyczne)
Genetic Metabolic Dietitians International Zaktualizowane wytyczne intemetowe
(GMDI), Southeast Regional Genetics dotyczace postepowania w odzywianiu 0osob 2016 (2022) [67]
Collaborative (SRGC), z PKU
American College of Medical and Genomics " Wytyczne posigpowania . 2014 (68]
(ACMG) Q|agnostyczno-terapeutycznego u osob z
niedoborem hydroksylazy fenyloalaninowej 2025 [69, 70]
American College of Medical and Genomics
(ACMG), Genetic Metabolic Dietitians Zalecenia dotycz .
: . ace postepowania w
International (GMDI), Southeast Regional odzywianiu 0sob z niedoborem 2014 [71]

Genetics Collaborative (SRGC), Diet Control
and Management and Maternal PKU
Workgroups

hydroksylazy fenyloalaninowej

Australasian Society of Inborn Errors of
Metabolism (ASIEM) oraz cztonkowie
pochodzacy z réznych osrodkow Wytyczne dotyczace postepowania w PKU 2017 [72]
zajmujacych sie¢ PKU w Australii oraz w
Nowej Zelandii

Gléwnym celem leczenia PKU wskazywanym przez wytyczne europejskie i australijsko-azjatyckie jest
zminimalizowanie nastepstw neurologicznych wynikajacych z PKU [34, 72]. Autorzy amerykarnskich
wytycznych (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 [68]. Wszystkie odnalezione wytyczne zalecajg postepowanie
dietetyczne, ktére opiera sie na ograniczeniu podazy Phe. Leczenie to okresla sie jako
niskofenyloalaninowe lub ubogofenyloalaninowe badz ogélnie jako dieta eliminacyjna i wg zalecen

powinno rozpocza¢ 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. Chociaz u czesci pacjentdw tolerowany jest poziom
Phe mieszczacy sie w granicach 360—600 pmol/l to rekomendowane jest utrzymywanie poziomu Phe
wynoszacego 120-360 umol/l. Wiekszos¢ wytycznych wskazuje na koniecznos¢ postepowania
dietetycznego przez cate zycie [21, 65, 67-70, 72, 73].

Zgodnie z trescig europejskich oraz australijsko-azjatyckich wytycznych praktyki klinicznej gtéwnymi
zatozeniami -postepowania dietetycznego w PKU jest ograniczenie podazy Phe z preparatow
naturalnych oraz spozywanie zywnosci o niskiej zawartosci biatka, a w tym preparatow
biatkozastepczych, ale jednoczesnie zaspokajajgcej apetyt pacjenta i dostarczajgcej mu niezbednej do
funkcjonowania energii [34, 65, 72]. Autorzy dokumentu z rewizjg europejskich zalecen z 2017 roku
zaznaczajg, ze produkty biatkozastepcze powinny byé stosowane rownomiernie, co najmniej 3 razy
dziennie [65].

W wytycznych pojawiajg sie 2 gtéwne rodzaje preparatéw biatkozastepczych, przy czym zaden z nich
nie jest wskazywany jako bardziej lub mniej preferowany. Pierwsza grupg preparatow
biatkozastepczych stosowanych w postepowaniu dietetycznym pacjentéw z PKU sg syntetyczne
mieszaniny aminokwaséw (L-AA; ang. Phe free L amino acid;), ktére nie zawierajg Phe. Druga,
alternatywng grupa preparatow biatkozastepczych wymienianych w wytycznych praktyki klinicznej sg
preparaty niskofenyloalaninowe oparte na pochodzgcym z serwatki, naturalnym glikomakropeptydzie
(GMP) [21, 67-70, 72, 73]. W wytycznych europejskich wskazuje sie, ze ze wzgledu na dobrg
akceptowalnos¢ stosowanie produktéw opartych o GMP moze by¢ korzystne u mtodziezy lub dorostych,

ktérzy nie przestrzegajg zalecen dietetycznych [65].

Relatywnie nowg opcjg leczenia bezfenyloalaninowego chorych na PKU, wymieniang w wytycznych
praktyki klinicznej jest stosowanie duzych aminokwasow obojetnych (ang. large neutral amino acids;
LNAA. Autorzy amerykanskich wytycznych wskazujg jednak na konieczno$¢ prowadzenia dalszych
badan i ograniczenie do stosowania u starszych pacjentéw (miodziezy i dorostych). W wytycznych

europejskich LNAA jest opcjag zalecang u osob od 12. roku zycia [34, 68, 71].

W wytycznych pojawiajg sie takze takie opcje leczenia dzieci i dorostych jak sapropteryna oraz
amoniakoliaza fenyloalaninowa. Sapropteryna (farmaceutyczna postaé 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 fagodng postacig PKU lub niedoborem PAH. Nie zaleca sie jej stosowania u pacjentow,
u ktérych poziom Phe we krwi przekracza norme oraz nie nastepuje poprawa przy zwiekszeniu dawki
[34, 68, 73]. 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 [34, 68]. Najnowsze wytyczne ESPKU (2025) wspominajg
takze o sepiapterynie oraz terapiach genowych, ale podobnie jak w przypadku amoniakoliazy

fenyloalaninowej nie ma konkretnych zalecen dotyczacych tych opciji leczenia [65].
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Rysunek 8.
Metody postepowania dietetycznego w PKU wskazywane przez wytyczne praktyki klinicznej (opracowanie wiasne)

Dieta niskofenyloalaninowa w PKU

Spozywanie produktéw
biatkozastepczych

Ograniczenie podazy
biatka w produktach
naturalnych

Bezfenyloalaninowe Niskofenyloalaninowe
L-AA, LNAA* (GMP; LNAA¥)

*Zalecane u starszych pacjentow (od 12. roku zycia).
GMP — glikomakropeptyd; L-AA — preparaty bezfenyloalaninowe (ang. Phe free amino acids), LNAA — duze aminokwasy obojetne (ang. Large
neutral amino acids
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4.

Finansowanie poszczegolnych opcji leczenia

4.1.Status refundacyjny w Polsce

PKU Sphere jest wskazywany do stosowania u pacjentéw powyzej 4. roku zycia i jest dostepny w

8 wariantach (w tym 5 smakach):

PKU Sphere 15 o smaku czekoladowym, proszek, 15 g biatka,

PKU Sphere 15 o smaku czerwonych owocow, proszek, 15 g biatka,
PKU Sphere 15 o smaku waniliowym, proszek, 15 g biatka,

PKU Sphere 20 o smaku bananowym, proszek, 20 g biatka,

PKU Sphere 20 o smaku cytrynowym, proszek, 20 g biatka,

PKU Sphere 20 o smaku czekoladowym, proszek, 20 g biatka,

PKU Sphere 20 o smaku czerwonych owocéw, proszek, 20 g biatka,

PKU Sphere 20 o smaku waniliowym, proszek, 20 g biatka [5].

Refundowane obecnie w populacji obejmujacej pacjentow z PKU powyzej 3. r.z. skondensowane

preparaty biatkozastepcze to:

Lophlex (proszek do sporzgdzania zawiesiny doustnej; 3 smaki: owoce lesne, pomaranczowy i
neutralny),

Mevalia PKU Motion (ptyn, 2 smaki: Red Fruits, Tropical),

Milupa PKU 2 prima (proszek),

Milupa PKU 2 secunda (proszek),

Milupa PKU 3 advanta (proszek),

PKU Cooler (ptyn; 5 smakow: Orange, Purple, Red, White, Yellow),

PKU Express (proszek, 4 smaki: cytrynowy, neutralny, owoce tropikalne, pomaranczowy),

PKU Gel (proszek; 3 smaki: neutralny, pomaranczowy, malinowy),

PKU Lophlex LQ (ptyn, 4 smaki: Berries, Citrus, Orange, Tropical),

PKU Lophlex Select (herbata brzoskwiniowa lub mietowa [5].

Refundowane obecnie w populacji obejmujgcej pacjentéow z PKU powyzej 3. r.z. nieskondensowane

preparaty biatkozastepcze to:

Milupa PKU 2 mix (proszek),

Milupa PKU 2 shake (proszek, 2 smaki: czekoladowy, truskawkowy),

Milupa PKU 3 tempora (proszek, smak neutralny),

Phenyl-Free 2 HP (proszek),

Phenyl-Free 2 (proszek),

PKU Anamix junior (proszek, 5 smakow: czekoladowy, neutralny, owoce lesne, pomaranczowy,

waniliowy),
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e Easiphen (ptyn, 1 smak: owoce lesne),
e XP Maxamum [5].

Lista przedstawiajgca sktad wszystkich preparatéw dla pacjentow powyzej 3.r.z. zostata przedstawiona
w Rozdz. 6.2 Aneksie (Aneks A).

Rekomendacje finansowe

Poszukiwano stanowisk wybranych agencji HTA dotyczacych finansowania produktu PKU GMPro
Delight®. W tym celu przeszukano strony agencji HTA dziatajacych w Polsce (AOTMiT) oraz poza jej
granicami, tj.. w Wielkiej Brytanii (NICE, SMC), Australii (PBAC), Niemczech (IQWIG), Francji (HAS) i
w Kanadzie (CDA-AMC).

W wyniku przeprowadzonego przeszukania zidentyfikowano pozytywng rekomendacje wydang w marcu
2026 roku przez PBAC dotyczacg PKU GMPro Delight® (Tabela 9). Australijska agencja rekomenduje
finansowanie PKU GMPro Delight® w postepowaniu dietetycznym w PKU u oséb od 3. roku zycia.
Wedtug PBAC warunki finansowania PKU GMPro Delight® powinny byé¢ takie same jak warunki
finansowania preparatu PKU Sphere, w tym sam koszt PKU GMPro Delight® powinien by¢ zrownany do
PKU Sphere [74].

Nie odnaleziono rekomendaciji finansowania PKU GMPro Delight® na stronach innych wymienionych

wyzej agencji HTA.

gzzglrz:ﬁdacje agencji HTA odnosnie do finansowania PKU GMPro Delight®
Agencja HTA Rekomendacja Wskazania

AOTMIT BR X

NICE BR X

SMC BR X

IQWIG BR X

CDA-AMC/CADTH BR X
PBAC PR [74] Postepowanie dietetyczne w PKU u 0s6b od 3. roku zycia

HAS BR X

BR — brak rekomendacji; PR — pozytywna rekomendacja
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Definiowanie problemu decyzyjnego

1.Populacja docelowa

e Pacjenci w wieku powyzej 3. roku zycia z potwierdzong fenyloketonurig, u ktérych dobowa

tolerancja fenyloalaniny pozwala na zastosowanie preparatéw glikomakropeptydowych.

Populacja docelowa odpowiada populaciji, u ktérej zgodnie ze wskazaniem producenta mozna stosowac
preparat PKU GMPro Delight® [7]. Potrzebe refundacji $sspz PKU GMPro Delight® w ww. populacji

omowiono w Rozdz. 1.2.

5.2.Interwencja

e Srodek spozywczy specjalnego przeznaczenia zywieniowego PKU GMPro Delight® (PKU GMPro
Delight® Tropical i PKU GMPro Delight® Berry).

PKU GMPro Delight® jest produktem pochodzenia naturalnego, niskofenyloalaninowym, zawierajgcym
biatko oraz zawierajgcy cukry, ttuszcze i witaminy — jest to wiec preparat nieskondensowany. Posiada
on wszystkie korzystne wtasciwosci typowe dla preparatéow opartych na GMP. Ponadto PKU GMPro
Delight® zawiera bfonnik i wystepuje w 2 opakowaniach, zawierajgcych porcje réznigce sie
ekwiwalentem biatka (15 lub 20 g) i w 2 smakach tj. smaku owocéw tropikalnych (PKU GMPro Delight®
Tropical i smaku owocéw jagodowych (PKU GMPro Delight® Berry). Charakterystyke wnioskowane;j

interwencji przedstawiono w Rozdz. 6.1.

5.3.Komparatory

e Preparaty pochodzenia naturalnego, powstate na bazie glikomakropeptydu (GMP); objete
refundacjg w Polsce w populacji docelowej:
o PKU Sphere,
o PKU GMPro Mix-In,
e syntetyczne preparaty biatkozastepcze:
o syntetyczne preparaty  biatkozastepcze, bezfenyloalaninowe, skondensowane (objete
refundacjg w Polsce w populacji docelowej),
o syntetyczne preparaty biatkozastepcze, bezfenyloalaninowe, nieskondensowane (objete

refundacjg w Polsce w populacji docelowej).
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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 terapiag w PKU jest postepowanie
dietetyczne, ktére polega na ograniczeniu podazy fenyloalaniny (Phe). Postepowanie takie obejmuje
restrykcyjne ograniczenie podazy biatka poprzez stosowanie:

o bezfenyloalaninowych syntetycznych mieszanin aminokwaséw (L-AA, ang. Phe free L amino

acid),
o preparatéw pochodzenia naturalnego powstatych na bazie glikomakropeptydu (GMP),

o duzych aminokwaséw obojetnych (LNAA, ang. large neutral amino acids).

Wytyczne praktyki klinicznej wskazujg takze na opcje farmakologiczne, w tym sapropteryne. Wsrdd opciji
farmakologicznych wymieniane sg takze amoniakoliaza fenyloalaninowa i sepiapteryna, aczkolwiek nie

ma jednoznacznie sformutowanych zalecen dotyczacych stosowania obu opcji.

Sposrod wyzej wymienionych finansowaniem ze srodkéw publicznych w Polsce nie sg objete refundacijg
preparaty z grupy LNAA, sapropteryna, sepiapteryna oraz amoniakoliaza fenyloalaninowa. Nie stanowig

one zatem komparatora dla preparatu PKU GMPro Delight®.

Aktualnie refundowanymi w Polsce produktami biatkozastepczymi sg: 2 preparaty GMP tj. PKU Sphere

i PKU GMPro Mix-In® oraz syntetyczne mieszaniny aminokwaséw (L-AA).

PKU Sphere i PKU GMPro Mix-In® podobnie jak PKU GMPro Delight® nalezy do tej samej grupy
produktowej tj. preparatéw opartych na GMP. Nalezy zwréci¢ uwage, ze PKU Sphere jest refundowany
w populacji pacjentow powyzej 4. roku zycia — a wiec w nieco wezszej populacji niz ta bedaca
przedmiotem niniejszej analizy (pacjenci powyzej 3. roku zycia). Warto dodaé, ze produkt PKU Sphere
jest dostepny w 5 smakach. Nalezy zaznaczyé, ze smaki produktu PKU Sphere sg odmienne od
smakow PKU GMPro Delight®. Drugi refundowany produkt tzn. PKU GMPro Mix-In® jest produktem
bezsmakowym. Ponadto odmiennie niz w przypadku PKU GMPro Delight®, produkt PKU GMPro Mix-
In® jest skondensowany — w jego skiadzie wystepuje wysoka zawarto$¢ praktycznie bezsmakowego
GMP i zarazem niska zawarto$¢ dodatkowych aminokwaséw oraz brak sktadnikéw mineralnych, ktore
wptywajg na smak dodanych potraw. To co rézni preparat PKU GMPro Delight® od pozostatych

wymienionych produktéw opartych o GMP jest obecno$¢ w sktadzie btonnika pokarmowego - PKU
Sphere i PKU GMPro Mix-In® nie zawierajg tego sktadnika pokarmowego. _

Druga wymieniona grupa refundowanych w Polsce preparatow w PKU tj. L-AA obejmuje wiele
preparatéw, ktére réznig sie sktadem i wtasciwosciami od preparatow GMP. Czes¢ z preparatow L-AA
zawiera wysokg zawartosc¢ biatka w dawce produktu i nie zawiera w sktadzie weglowodanéw i ttuszczow

(preparaty skondensowane) w czym sg odmienne od PKU GMPro Delight®. Druga grupe L-AA stanowig
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preparaty nieskondensowane z mniejszg zawartoscig biatka, ale zawierajace weglowodany i ttuszcze —
sa to wiec produkty zblizone do PKU GMPro Delight®. Ponadto zaréwno wérod skondensowanych jak i

nieskondensowanych preparatéw L-AA wystepujg preparaty smakowe oraz bezsmakowe.

Nalezy ponadto zaznaczy¢, ze czes¢ preparatéw L-AA jest objeta refundacjg w populacji obejmujacej
pacjentéw ponizej 3. roku zycia i nie stanowig one komparatora w niniejszej analizie.

Wobec powyzszego, aktualnie nie ma na rynku preparatu odpowiadajacego w petni wiasciwosciom
preparatu PKU GMPro Delight®, dlatego bedzie on zastepowat inne dostepne na rynku s$rodki
spozywcze specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowane w populacji uwzgledniajacej
pacjentow powyzej 3. roku zycia tj. preparat PKU Sphere oraz syntetyczne, skondensowane i

nieskondensowane preparaty biatkozastepcze, ktére w tej sytuacji spetniajg kryteria komparatoréw.

Ponizej zaprezentowano wszystkie preparaty uznane za komparatory PKU Delight® (Tabela 10). oraz
zestawienie skfadow PKU Delight® i jego komparatoréw (Tabela 11, Tabela 12, Tabela 13).
Szczegoétowe charakterystyki interwencji i komparatoréw przedstawiono w Rozdz. 6.2.2.

Tabela 10.
Preparaty biatkozastepcze uznane za komparatory PKU GMPro Delight® *[7, 8, 75-93]

Produkt Wskazanie Uwagi dotyczace smaku

Produkt oparty o GMP (nieskondensowany)
Preparat biatkozastepczy w proszku, zawierajacy glikomakropeptyd,

PKU Sphere 15i 20 przeznaczony do postepowania dietetycznego w fenyloketonurii u oséb Wylacszr:]li;(g:?g araly
powyzej 4 roku zycia
Produkt oparty o GMP (skondensowany)
Preparat biatkozastepczy w proszku zawierajacy glikomakropeptyd,
PKU GMPro Mix-In przeznaczony do postepowania dietetycznego w fenyloketonurii u os6b Produkt neutralny

powyzej 3 roku zycia
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Produkt

Wskazanie

Uwagi dotyczace smaku

Lophlex

PKU Gel

PKU Express 15

PKU Express 20

PKU Cooler 10

PKU Cooler 15

PKU Cooler 20

Milupa PKU 2
prima

Milupa PKU 2
secunda

Milupa PKU 3
advanta

PKU Lophlex
Select

PKU Lophlex LQ
Mevalia PKU
Motion
PKU Anamix

Junior

Phenyl-Free 2

Phenyl-Free 2 HP

Milupa PKU 2 mix

Milupa PKU 3
tempora

Milupa PKU 2
shake

Easiphen

XP Maxamum

Skondensowane preparaty syntetyczne (L-AA)

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

biatkozastepczy preparat w proszku przeznaczony do postepowania
dietetycznego w fenyloketonurii. Preparat przeznaczony do stosowania
powyzej 6. miesigca zycia (w wersji neutralnej). Wersje smakowe do
stosowania powyzej 1. roku zycia

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii u dzieci w
wieku powyzej 3 lat

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii u dzieci w
wieku powyzej 3 lat

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii u dzieci w
wieku powyzej 3 lat

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii u dzieci w
wieku powyzej 3 lat

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii u dzieci w
wieku powyzej 3 lat

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i hiperfenyloalaninemii
u dzieci w wieku powyzej 1. roku zycia.

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii i hiperfenyloalaninemii
u dzieci w wieku powyzej 8 lat i mlodziezy.

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

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii (PKU) u
dzieci w wieku powyzej 4 lat i dorostych, w tym kobiet ciezarych

Postepowanie dietetyczne w fenyloketonurii u dzieci w wieku powyzej
4 lat i dorostych, w tym kobiet ciezarnych

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii i
hiperfenyloalaninemii u 0os6b powyzej 3. 1z.

Nieskondensowane preparaty syntetyczne

postepowanie dietetyczne w potwierdzonej fenyloketonurii (PKU) u
dzieci od ukonczenia 1. do 10. roku zycia

Postepowanie dietetyczne w PKU oraz w hiperfenyloalaninemii u
dorostych i dzieci

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

Postepowanie dietetyczne w PKU i hiperfenyloalaninemii u dzieci
w wieku powyzej 1. roku zycia.
Postepowania dietetyczne w PKU i hiperfenyloalaninemii u kobiet przed
cigza, podczas cigzy oraz w okresie laktacji.

Postepowanie dietetyczne w PKU i hiperfenyloalaninemii u dzieci
w wieku powyzej 8 lat i mlodziezy

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

Postepowanie dietetyczne w potwierdzonej PKU u dzieci w wieku
powyzej 8 lat i doroslych oraz kobiet w cigzy

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutrainy

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

Wersje smakowe oraz 1
preparat_neutralny

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

1 preparat neutralny
1 preparat neutralny

1 preparat neutralny

Wersje smakowe

Wersje smakowe

Wersje smakowe

Wersje smakowe oraz 1
preparat neutralny

Wersje smakowe

Wersje smakowe

1 preparat neutralny

1 preparat neutralny

Wersje smakowe
Wersje smakowe

Wersje smakowe

a) Zgodne z danymi z Obwieszczenia MZ z dnia 17 marca 2026 roku w sprawie wykazu refundowanych lekow, Srodkow spozywczych specjalnego
przeznaczenia Zywieniowego oraz wyrobow medycznych na 1 kwietnia 2026 roku.
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Tabela 11.
Skiad preparatow stanowiacych interwencje i jej komparatory (czesc 1: preparaty zawierajace glikomakropeptyd) [7-9]

PKU Sphere 15 PKU Sphere 20 PKU GMPro Mix-

Skiadniki PKU (';JI:I:;% I;elight In®
Na100g Na100 g Na100g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 304/306**** 338 338/340**/335*** 334
Thuszcz (g) 1,2 47 47 0
Kwasy nasycone (g) X 1 1 0
Kwasy jednonienasycone (g) X X X 0
Kwasy wielonienasycone (g) X X X 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X X 0
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 250 314 314 0
Ekwiwalent biatka (g) 50 56 56 80
Weglowodany (g) 21,9/22,3%*** 18 18/19*/17** 34
w tym cukry proste (g) 10,8/10,1**** 6,3/8* 6,3/8,0%/7,1** 03
Btonnik (g) 5.2 X X 0
Witaminy
wit. A (ug) 898 740 740 X
wit. D (ug) 244 14 14 X
wit. E (mg) 14,0 15 15 X
wit. K (ug) 60,7 67 67 X
Tiamina (mg) 1,41 1,7 1,7 X
Ryboflawina (mg) 1,61 1,7 1,7 X
Niacyna (mg) 178 91 9.1 X
Kwas pantotenowy (mg) 6,66 5,7 5,7 X
wit. B6 (mg) 1,65 17 17 X
kwas foliowy (ug) 183 290 290 X
wit. B12 (ug) 3,46 46 46 X
Biotyna (ug) 554 36 36 X
wit. C (mg) 149 74 74/90™**** X
Sktadniki mineralne
Saod (mg) 643 810 283 1127
Potas (mg) 1687 670 234 992
Chlor (mg) <30 20 70 <70
Wapn (mg) 1456 1040 399 <130
Fosfor (mg) 1058 1180 413 320
Magnez (mg) 311 330 115 6,7
Zelazo (mg) 17,6 21 7.4 0,15
Miedz (mg) 1,42 17 0,60 0
Cynk (mg) 16,5 21 7.4 0,04
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PKU GMPro Mix-
Sktadniki PKU GMPro Delight PKU Sphere 15 PKU Sphere 20 In®
Na100g
Na100g Na100 g Na100g
Mangan (mg) 2,20 11 0,40 0
Jod (ug) 174 240 84 124
Molibden (ug) 71,2 57 20 0
Selen (ug) 60,4 86 30 9,92
Chrom (ug) 78,3 34 12 3.2
Zawartos¢ w jednym opakowaniu
. Saszetka 30g (159
Opakowanie PE) /40g (20 g PE) Saszetka 27 g Saszetka 35 g Saszetka 12,5 g
*smak czekoladowy
**smak bananowy
***smak cytrynowy
****smak owoce tropikalne
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Tabela 12.

Skiad preparatow stanowiacych interwencje i jej komparatory (czes¢ 2 — syntetyczne preparaty skondensowane) [9, 75-82, 88-90]

PKU PKU - : : PKU PKU .
Scaanii | Dellght | LoPMex PKUGHl  Express coolerso, MWIRTHEBER it e o Lophlex  Lophex ML T
Na100g Na100g Na100g Na100g Na 100 mi Na100 g Na100 g Na100g Na100ml Na100g Na 100 ml
on erg‘;"t;:z":: (kea) 304306 326 330316 281207 75 292 207 298 81,7 96 7
Tuszcz (g) 12 0,2 0,05 0,20 0,9 0 0 0 03 0,35 0
Kwasy nasycone (g) X 0,05 0 0 0,2 0 0 0 0,08 0,08 0
jednoni:r‘lﬂaassy‘::one (9) X 0,01 X X X 0 0 0 X X 0
wieloni:r‘llzi?::one (9) X 0,13 X X X 0 0 0 X X 0
Kwas
eikozapentaenowy X X X X X X X X X X 0
(mg)
Kwas
dokozaheksaenowy 250 X X X 77 X X X 120 120 0
(mg)
Ekwiwalent biatka (g) 50 72 M7 60 11,5 60 70 70 16,0 16 14
Weglowodany (g)  21,9/22,3** 9 429/37,1*  9,713,7 5,1 12,9 43 44 4.1 7 5
w tym ‘“;;;V proste 108101 082 27,020  36/1* 34 0,42 02 02 0,35 7 3,8/3,3™
Btonnik (g) 52 0,8 X X X 0 0 0 0,34 0,4 0
Witaminy
wit. A (pg) 898 1024 600 832 150 1800 1400 1130 228 228 199
wit. D (ng) 244 12,8 14,6 13,2 58 42 35 28 6,4 6,4 6/
wit. E (mg) 14,0 15 9.0 15,6 3.0 19,2 15 16 25 25 4
wit. K (ug) 60,7 89,6 Y| 100 14 51,1 56 77 19,9 19,9 12
Tiamina (mg) 1,41 1,5 1,0 2,0 0,40 23 2,45 1,75 0,34 0,34 0,4
Ryboflawina (mg) 1,61 18 12 23 0,44 24 22 2 0,40 0,4 0,6
Niacyna (mg) 17,8 25,6 14 248 2 228 25,2 224 57 57 5

d

y



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

coninis Do Lopex  PKUGS  Express Conlrto,  MWPRPKUZ  MUPATKU MISRPKUS opnier  Lopiex Ml
Na100g Na100g Na100g Na100g Na 100 mi Na 100 g Na100 g Na100g Na100ml Na100g Na 100 ml
Kwas P(an':g;tem“’y 6,66 6.4 50 8,0 1.1 11,4 91 84 14 1.4 2
wit. B6 (mg) 1,65 21 1.1 28 0,50 21 25 21 0,46 0,46 0,6
kwas foliowy (ug) 183 896 208 400 58 230 253 231 80,0 96 88,2
wit. B12 (ug) 3,46 6,4 20 48 0,90 45 42 45 14 14 1
Biotyna (ug) 55,4 192 25 188 75 60 70 70 427 427 15
wit. C (mg) 149 64 63 108 21 90 105 119 14,2 14,2 19
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 643 <20 379 508 60 542 <20 <20 <20,0 <20 30
Potas (mg) 1687 <10 938 940 140 1200 1400 1760 <20,0 80 250/288™**
Chlor (mg) <30 <5 583 728 80 902 <20 <20 <20,0 <20 X
Wapn (mg) 1456 1280 1083 1196 230 2299 1820 1410 278 285 313
Fosfor (mg) 1058 992 825 1068 205 1380 1085 704 249 221 229/235***
Magnez (mg) 311 384 167 376 63 315 392 511 85,6 85,6 89/90™**
Zelazo (mg) 17,6 19,2 14 21,6 42 27 224 21 42 42 459
Miedz (mg) 1,42 1,9 0,80 22 0,42 21 1,82 1,7 0,42 0,42 0,42
Cynk (mg) 16,5 14,1 1 21,6 32 19,8 20 18 3,1 3,1 3,38
Mangan (mg) 2,20 1,9 1,7 32 0,29 3,6 28 3,52 0,42 0,42 0,75
Jod (ug) 174 210 138 252 49 323 288 261 46,7 46,7 67
Molibden (ug) 71,2 90 50 144 13 94,8 90 99 20,0 20 23
Selen (pg) 60,4 96 35 88 15 54 70 77 214 214 15
Chrom (ug) 78,3 38 71 88 8 90 98 99 8,5 8,5 12
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

PKU PKU : : = PKU PKU .
PKU GMPro Milupa PKU 2 Milupa PKU  Milupa PKU 3 Mevalia PKU
Skiadniki Delight Lophlex  PKU Gel E:(sp rggs Co%le;; 0, prima 2 secunda advanta Lg;l;l:tx Lotglex Motion
Na100g Na100g Na100g Na100g Na 100 mi Na 100 g Na100 g Na100g Na100ml Na100g Na 100 ml
Zawartos¢ w jednym opakowaniu
* PKU
*PKU Cooler 10:
Express saszetka
15: 87 ml
Saszetka esaszetka e PKU e Torebka -
Opakowanie 70 ml
. 30g(15g Saszetka  Saszetka 25¢; Cooler 15: Puszka400g Woreczek 125 ml ° )
Opakowanie PE) /40g 28 g 24 g oPKU caszotka Puszka 500 g Puszka 500 g produktu 125ml  etorebka  * oliakowanle 140
(20 g PE) Express 130 ml 625m ™M
20: PKU
saszetka Express 20:
349 saszetka
174 mi
*przedstawiono wartosci dla produktu o smaku neutralnym/preparatow smakowych
** wartosci dla produktu o smaku neutralnym
***wartosci dla smaku tropical
****smak owoce tropikalne
Tabela 13.
Skiad preparatow stanowigcych interwencje i jej komparatory (czes¢ 3 — syntetyczne preparaty nieskondensowane) [9, 83-87, 91-93]
PKU GMPro PKU Anamix Phenyl-Free 2  Milupa PKU 2 Milupa PKU 2 Milupa PKU 3 .
Skladniki Delight Junior Phenyl-Froe 2 HP mix shake tempora Easiphen XP Maxamum
Na100 g Na100g Na100g Na100g Na100g Na100g Na100g Na 100 ml Na100g
Wartoéé ARRK * ekl
energetyczna (kcal) 304/306 367/375 410 390 439 366/400 430 65 297
Tluszcz (g) 12 125 8,6 6,3 18,6 2 15,5 2 <0,5
Kwasy nasycone (g) X 2 1,12 X 8,2 0,9/4,0*** 6,4 0,3 Znikoma ilos¢
Kwasy
jednonienasycone X 82 X X 71 X X 1,2 Znikoma ilos¢
(9)
Kwasy
wielonienasycone X 1,8 X X 3,3 0,4/1,5*** X 04 Znikoma ilos¢

(9)
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

PKU GMPro PKU Anamix Phenyl-Free 2 Milupa PKU 2 Milupa PKU 2 Milupa PKU 3

R Delight T Phenyl-Free 2 HP = S tempora Easiphen XP Maxamum
Na100g Na100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na100 g Na 100 g Na 100 ml Na100g
Kwas
eikozapentaenowy X X X X X X X X X
(mg)
Kwas
dokozaheksaenowy 250 180 X X X X X X X
(mg)

Ek""i""a};')‘t S 50 28 2 40 27 28 31,1 6,7 39
Weglowodany (g) 21,9/22, 3**** 30/32* 60 44 40,9 59,3/52,4*** 41,6 51 34
w tym cnzl;;y proste 10,8/10,1% (3,0/3,1%1’31/3’5)" 3 . 55 40 8/29,0** 45 47 31,7

Btonnik (g) 52 11,2 X X 0 0,5/0,1*** 0 0,12 0

Witaminy

wit. A (ug) 898 420 430 588 810 560 222 121 710
wit. D (ug) 24,4 21 73 9,75 18,9 14 2 13 78
wit. E (mg) 14,0 84 6,6 X 10,8 6,24/6,99*** 6 0,88 52
wit. K (ug) 60,7 14 41 51 252 226 24 11,9 70
Tiamina (mg) 1,41 0,73 1,22 1,6 1,03 0,98 0,6 0,23 1,4
Ryboflawina (mg) 1,61 0,73 0,98 1,3 1,1 0,88 0,7 0,23 14
Niacyna (mg) 17,8 2 22 29 10,3 10,1 76 23 13,6

Kwas pf‘m“;‘;‘em‘"y 6,66 42 49 6,3 513 3,64 27 0,85 5
wit. B6 (mg) 1,65 0,73 0,98 1,3 0,96 1,01 038 0,35 21
kwas foliowy (ug) 183 210 350 470 103 101 144 85 500
wit. B12 (ug) 3,46 1,3 24 31 2,03 1,68 1,6 0,65 36
Biotyna (ug) 554 11,2 49 63 27,0 28 20 24 140
wit. C (mg) 149 42 49 63 40,5 42 40 15 15

Sktadniki mineralne
Sod (mg) 643 308 610 410 256 <30 <20 95 95
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

PKU GMPro PKU Anamix Phenyl-Free 2 Milupa PKU 2 Milupa PKU 2 Milupa PKU 3

R Delight T Phenyl-Free 2 HP = S tempora Easiphen XP Maxamum
Na100g Na100 g Na 100 g Na 100 g Na 100 g Na100 g Na 100 g Na 100 ml Na100g
Potas (mg) 1687 490 1100 1180 540 560/616*** 710 120 700
Chlor (mg) <30 448 860 980 405 <30 <10 95 560
Wapn (mg) 1456 1078 730 980 1035 728 535 160 670
Fosfor (mg) 1058 708 730 980 620 434 265 115 670
Magnez (mg) 31 123 163 290 142 152 110 485 285
Zelazo (mg) 17,6 10,9 12,2 15,7 12,2 8,96/9,72"** 13,3 4 235
Miedz (mg) 1,42 0,62 1,22 1,6 0,96 0,73/0,81*** 0,36 0,23 14
Cynk (mg) 16,5 53 12,2 15,7 8,92 8 6,7 23 13,6
Mangan (mg) 220 1 1,31 16 1,62 1,12/1,18** 0,7 0,35 21
Jod (ug) 174 139 63 50 146 115 82 18,2 107
Molibden (ug) 71,2 28 37 51 43 36,2 18 18,2 107
Selen (ug) 60,4 30,8 29 36 243 28,1 22 85 50
Chrom (ug) 78,3 112 37 51 405 39,1/48,1*** 13 85 50
Zawartos¢ w jednym opakowaniu
Saszetka 30g
Opakowanie (152290F;E% I/E‘;OQ Saszetka 36 g Puszka 454 g Puszka 454 g Puszka 400 g, Saszetka 50 g Saszetka 45 g Kartonik 250 ml Saszetka 50 g
* Smak neutralny

**smak czekoladowy/pomaranczowy/owoce lesne/wanilia
***wartosci dla smakow: fruskawka/czekolada
****smak owoce tropikalne
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u oséb powyzej 3. roku zycia

5.4.Punkty koncowe

e Stezenie Phe we krwi i w osoczu,

e stezenie Tyr we krwi i stosunek Phe: Tyr,
e inne parametry laboratoryjne,

e akceptowalnos¢ produktu,

e zadowolenie ze stosowanego produktu,
e spozycie sktadnikow odzywczych,

e parametry antropometryczne,

e profil bezpieczenstwa,

e jakosc zycia i ocena neuropsychologiczna,

przestrzeganie diety i zalecen terapeutycznych (compliance).

5.5.Metodyka

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

e przeglady systematyczne.
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6.1

PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Charakterystyka interwencji i komparatorow

.PKU GMPro Delight®

WSKAZANIA DO STOSOWANIA

Produkt niskofenyloalaninowy, niskokaloryczny zawierajgcy glikomakropeptyd, przeznaczony do
stosowania w diecie o niskiej podazy Phe u oséb z PKU powyzej 3 roku zycia [9].

POSTAC, SMAK | DOSTEPNE OPAKOWANIA

Produkt w formie proszku, dostepny w dwéch wariantach smakowych (owoce jagodowe i tropikalny)
oraz dwoch dawkach ekwiwalentu biatka (PE), 15 i 20 g. Opakowanie zawiera 30 saszetek po 30 g
produktu (15 g PE) lub 40 g produktu (20 g PE) [9].

SPOSOB PRZYJMOWANIA | PRZYGOTOWANIA, DAWKOWANIE, PRZECHOWYWANIE

Produkt jest podawany doustnie. 1 saszetke (30 lub 40 g) zaleca sie rozpusci¢ w 120 lub 140 ml wody
lub napoju. Objetos¢ ptynu, w ktérym rozpuszcza sie produkt mozna modyfikowaé, w zaleznosci od
preferencji pacjenta [9].

Sktad produktu PKU GMPro Delight® przedstawiono ponizej (Tabela 14).

Tabela 14.
Skiad produktu PKU GMPro Delight [9]
Skiadniki Na 100g Na porcje 30 g (15 g PE) Na porcje 40 g (20 g PE)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 304 (306) 91 (92) 122
Thuszcz (g) 1,2 0,36 0,48 (0,50)
Kwasy nasycone (g) X X X
Kwasy jednonienasycone (g) X X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 250 80 100
Ekwiwalent biatka (g) 50 15 20
Weglowodany (g) 21,9 (22,3) 6,6 (6,7) 8,8 (8,9)
w tym cukry proste (g) 10,8 (10,1) 3,3(3,0) 43 (4,0)
Btonnik (g) 52 1,6 21
Witaminy
wit. A (ug) 898 269 359
wit. D (ug) 244 7,32 9,76
wit. E (mg) 14,0 419 5,59
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Skladniki Na 100g Na porcje 30 g (15 g PE) Na porcje 40 g (20 g PE)
wit. K (ug) 60,7 182 243
Tiamina (mg) 1,41 0,42 0,56
Ryboflawina (mg) 1,61 0,48 0,64
Niacyna (mg) 178 5,33 710
Kwas pantotenowy (mg) 6,66 2,00 2,67
wit. B6 (mg) 1,65 0,50 0,66
kwas foliowy (ug) 183 54,8 731
wit. B12 (ug) 346 1,04 1,38
Biotyna (ug) 554 16,6 222
wit. C (mg) 149 448 59,7
Sktadniki mineralne
So6d (mg) 643 193 257
Potas (mg) 1687 506 675
Chlor (mg) <30 <9 <12
Wapn (mg) 1456 437 582
Fosfor (mg) 1058 317 423
Magnez (mg) 31 93,3 124
Zelazo (mg) 17,6 5,29 7,05
Miedz (mg) 1,42 043 0,57
Cynk (mg) 16,5 4,95 6,60
Mangan (mg) 2,20 0,66 0,88
Jod (ug) 174 52,2 69,6
Molibden (ug) 71,2 214 28,5
Selen (ug) 60,4 18,1 24,2
Chrom (ug) 783 235 31,3
Inne
L-karnityna (mg) 75,0 225 30
Cholina (mg) 507 152 203
Inozytol (mg) 225 67,5 90
Skiad aminokwasowy™
L-alanina 23 690 920
L-arginina 25 750 1000
Kwas L-asparaginowy + L-asparagina 2,64 793 1057
L-cystyna 0,01 3,22 43
Kwas L-glutaminowy 6,02 1807 2409
L-glicyna 3,00 900 1200
L-histydyna 1,65 495 660
L-izoleucyna 3,25 975 1300
L-leucyna 6,5 1950 2 599
L-lizyna 49 1470 1960
L-metionina 1,58 474 632
L-prolina 3,43 1029 1372
L-fenyloalanina [ ] 27 36
L-seryna 2,28 684 912
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6.2.

PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Skladniki Na 100g Na porcje 30 g (15 g PE) Na porcje 40 g (20 g PE)
L-treonina 5,04 151 2015
L-tryptofan 0,90 270 360
L-tyrozyna 5,00 1500 2000
L-walina 4,25 1275 1700
L-metionina + L-cystyna 1,59 477 636
L-fenyloalanina + L-tyrozyna 5,09 1527 2036
Aminokwasy egzogenne 281 8 442 11 256
Aminokwasy endogenne 272 8 155 10 873
L-karnityna 0,075 225 30,0

Wartosci iodane w tabeli dotycza produktu o smaku owocow jagodowych. W przypadku réznic wartosci dla smaku tropikalnego podano w nawiasie.

Komparatory - preparaty oparte o GMP

6.2.1. PKU GMPro Mix-In®-In

WSKAZANIA DO STOSOWANIA

Produkt niskofenyloalaninowy, zawierajacy glikomakropeptyd, przeznaczony do stosowania w diecie o

niskiej podazy Phe u oséb z PKU powyzej 3 roku zycia [7].

POSTAC, SMAK | DOSTEPNE OPAKOWANIA

Produkt w formie bezsmakowego i bezzapachowego proszku. Opakowanie zawiera 30 saszetek po
12,5 g produktu kazda [7].

SPOSOB PRZYJMOWANIA | PRZYGOTOWANIA, DAWKOWANIE, PRZECHOWYWANIE

Produkt jest podawany doustnie. 1 saszetke (12,5 g) zaleca sie rozpusci¢ w 180-240 ml wody lub
napoju i wstrzgsnaé. Mozna stosowac¢ inne proporcje wody, uwzgledniajgc indywidualne preferencje.
Podczas spozywania GMPro Mix—In nalezy dodatkowo przyjmowaé¢ wode lub inne ptyny. Produkt
mozna dodawaé do innych substytutéw biatka lub pokarméw potstatych. Nie nalezy podgrzewaé ani
dodawaé do zywnosci i napojow w temperaturze powyzej 55°C [7].

Najlepiej podawaé schtodzony i spozy¢ od razu po sporzadzeniu [7].
Przechowywaé w chtodnym i suchym miejscu, po otwarciu natychmiast zuzy¢ [7].

Sktad produktu PKU GMPro Mix-In® przedstawiono ponizej (Tabela 15).
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PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Tabela 15.
Skiad produktu PKU GMPro Mix-In® [7]
Skiadniki Na 100g Nasaszelke (125 Na1g bialka Na 1 kcal
Wartos¢ energetyczna (kcal) 334 42 42 1
Thuszcz (g) 0 0 0 0
Kwasy nasycone (g) 0 0 0 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0 0 0 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0 0 0 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) 0 0 0 0
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0 0 0 0
Ekwiwalent biatka (g) 80 10 1 0,24
Weglowodany (g) 34 0,43 0,04 0,01
w tym cukry proste (g) 0,3 0,04 0,004 0,001
Btonnik (g) 0 0 0 0
Witaminy
wit. A (ug) X X X X
wit. D (ug) X X X X
wit. E (mg) X X X X
wit. K (ug) X X X X
Tiamina (mg) X X X X
Ryboflawina (mg) X X X X
Niacyna (mg) X X X X
Kwas Pantotenowy (mg) X X X X
wit. B6 (mg) X X X X
kwas foliowy (ug) X X X X
wit. B12 (ug) X X X X
Biotyna (ug) X X X X
wit. C (mg) X X X X
Sktadniki mineralne
S6d (mg) 1127 11 14,1 3,36
Potas (mg) 992 124 12,4 2,95
Chlor (mg) <70 <8,8 <0,88 <0,21
Wapn (mg) <130 <16,3 <1,6 <0,39
Fosfor (mg) 320 40 40 0,95
Magnez (mg) 6,7 0,8 0,08 0,02
Zelazo (mg) 0,15 0,02 0,002 0,0005
Miedz (mg) 0 0 0 0
Cynk (mg) 0,04 0,01 0,001 0,0002
Mangan (mg) 0 0 0 0
Jod (ug) 12,4 1,5 0,15 0,04
Molibden (ug) 0 0 0 0
Selen (ug) 9,92 1,2 0,12 0,03
Chrom (ug) 32 0,40 0,04 0,01
HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 48



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

6.2.2. PKU Sphere

Tabela 16.
Skiad preparatow PKU Sphere [8]

PKU Sphere 15 (czekolada/czerwone PKU Sphere 20 (banan/cytryna/czekolada/czerwone

owoce lesne/wanilia) owoce lesne/wanilia)
Sktadniki - Na . N ., s
a alg a saszetke alg
100g saszetke biatka Na 1 kcal Na100g (12,5 g) biatka Na 1 kcal
(12,5 g)
Wartos¢ -
energetyczna 338 91 6.1 1 83T 120 6 1
(kcal)
Tiuszcz (g) 47 1,3 0,09 0,01 47 1,6 0,08 0,01
Kwasy ("g‘;sy‘m“e 1 0,27 0,02 0,003 1 0,35 0,02 0,003
Kwasy
jednonienasycone X X X X X X X X
(9)
Kwasy
wielonienasycone X X X X X X X X
(9)
Kwas
eikozapentaenowy X X X X X X X X
(mg)
Kwas
dokozaheksaenow 314 85 57 0,93 314 110 55 0,92
y (mg)
Ek‘”"”a:;')‘t biatka g 15 1 0,16 56 20 1 0,17
Weglowodany (g) 18 49 0,33 005 18/1 9:*/17" 6.2/6,6°/6,0"* 0735123?../ 05
wtym °‘;k;y proste 638 17220 011015 002 OIBITT 5 op gy s OITOIFN g0
g ’ ? » ? ? ’ L s t) el el s KRR ?
Btonnik (g) X X X X X X X X
Witaminy
wit. A (ug) 740 200 133 22 740 259 13 2,16
wit. D (ug) 14 39 0,26 0,04 14 5,0 0,25 0,04
wit. E (mg) 15 41 0,27 0,05 15 53 0,27 0,04
wit. K (ug) 67 18 1,2 0,2 67 23 1,15 0,2
Tiamina (mg) 17 0,46 0,03 0,005 1,7 0,60 0,03 0,005
Ryboflawina (mg) 1,7 0,46 0,03 0,005 1,7 0,60 0,03 0,005
Niacyna (mg) 91 25 0,17 0,03 9.1 32 0,16 0,03
Kwas Pantotenowy 57 15 0,1 0,02 57 2,0 0,1 0,02
(mg)
wit. B6 (mg) 1,7 0,46 0,03 0,005 1,7 0,60 0,03 0,005
kwas foliowy (ug) 290 78 52 0,86 290 102 51 0,85
wit. B12 (ug) 46 1,2 0,08 0,01 46 1,6 0,08 0,013
Biotyna (ug) 36 9.8 0,65 0,11 36 13 0,65 0,11
wit. C (mg) 74 20 13 022 741907 2g3qme 13,557 0,22/0,26™

Skiadniki mineralne
Sod (mg) 810 219 14,6 241 810 283 14,15 2,36

HTA Consulting 2026 (www.hta_pl) Strona 49



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

PKU Sphere 15 (czekolada/czerwone PKU Sphere 20 (banan/cytryna/czekolada/czerwone

owoce lesne/wanilia) owoce lesne/wanilia)
Skiadniki Na Na Nalg Na saszetke Na1g
100g s(a:s':;t:)e biatka Na 1 kcal Na 100g (12,5 g) biatka Na 1 kcal
Potas (mg) 670 181 121 2,0 670 234 11,7 1,95
Chlor (mg) 20 54 0,36 0,06 20 7,0 0,35 0,06
Wapn (mg) 1040 308 20,5 3,38 114 399 20 3,33
Fosfor (mg) 1180 319 213 35 1180 413 21 3,44
Magnez (mg) 330 89 5,93 1,0 330 115 5,75 0,96
Zelazo (mg) 21 57 0,38 0,06 21 74 0,37 0,06
Miedz (mg) 1,7 0,46 0,03 0,005 1,7 0,60 0,03 0,005
Cynk (mg) 21 57 0,38 0,06 21 74 0,37 0,06
Mangan (mg) 1.1 0,31 0,02 0,003 1.1 0,40 0,02 0,003
Jod (ug) 240 65 4,33 0,71 240 84 42 0,7
Molibden (ug) 57 15 1 0,16 57 20 1 0,17
Selen (pg) 86 23 1,53 0,25 86 30 1,5 0,25
Chrom (ug) 34 93 0,62 0,1 34 12 0,6 0,1
Pomiedzy wariantami smakowymi preparatow wystepujg minimalne réznice wartosci sktadnikow odzywczych.
*smak czekoladowy
**smak bananowy
***smak cytrynowy.
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Tabela 17.

Zestawienie srodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU u osob od 3. roku zycia (w ramach katalogu A) preparaty na
bazie glikomakropeptydu (GMP)

. . Bezsmakowe/ Zawartosc Liczba g biatkaw  Urzedowa Cena Cena Limit Cena Rodzaj
Nazwa produktu i postac Smakowe opakowania Kod EAN opakowaniu cena zbytu hurtowa detaliczna finansowania pacjenta odplatnosci
216.25 Diety eliminacyjne w fenyloketonurii - produkty z glikomakropeptydami (GMP)
PKU GMPro Mix In Bezsmakowe U Sﬁzzg‘g" PO 5016533658293 300 966,00 102396  1062,73 1062,73 3,20 ryczat
PKU Sphere 15 o0 smaku 30 saszetek po
waniliowym Smakowe 279 5060385940112 450 1480,50 1569,33 1618,57 1614,11 7,66 ryczatt
PKU Sphere 150 smaku o 0 30 saszetek po 5460355040105 450 148050 156933 161857 1614,11 7.66 ryczalt
czerwonych owocow 27g
PKU Sphere 20 0 smaku o0 30 saszetek po 5460014050857 600 197400 209244 215214 215214 3,20 ryczalt
waniliowym 35¢g
PKU Sphere 20 o smaku 30 saszetek po
czerwonych owocow Smakowe 3%5g 5060014059840 600 1974,00 209244 215214 215214 3,20 ryczatt
PKU Sphere 20 o smaku 30 saszetek po
bananowym Smakowe 354 5060385943489 600 1974,00 209244 215214 2152,14 3,20 ryczalt
PKU Sphere 20 o smaku 30 saszetek po
cytrynowym Smakowe 354 5060385943472 600 1974,00 209244 215214 215214 3,20 ryczalt
PKU Sphere 15 o0 smaku 30 saszetek po
czekoladowym Smakowe 2774 5060385941621 450 1480,50 1569,33 1618,57 1614,11 7,66 ryczatt
PKU Sphere 20 0 smaku g0y 305852616k PO 5ga5355041454 600 197400 200244 215214 2152,14 3,20 ryczat
czekoladowym 35¢g
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6.3.Komparatory - preparaty syntetyczne

6.3.1. Nieskondensowane preparaty syntetyczne

Tabela 18.
Zestawienie srodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU u oséb od 3. roku zycia (w ramach katalogu A) preparaty
syntetyczne nieskondensowane

Liczba g biatka Urzedowa Cena Cena Limit Cena Rodzaj
w opakowaniu cenazbytu hurtowa detaliczna finansowania pacjenta odplatnosci

Bezsmakowe/ Zawartosc

Smakowe opakowania Kod EAN

Nazwa produktu i postac

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

PKU Anamix junior (o smaku 1080 g (30
waniliowym), proszek Smakowe sasz. po 36 g) 5016533648287 300 587,64 622,90 653,08 653,08 3,20 ryczatt
PKU Anamix junior (o smaku 1080 g (30
neutralnym), proszek Bezsmakowe sasz. po 36 g) 5016533648263 300 587,64 622,90 653,08 653,08 3,20 ryczatt
PKU Anamix junior (o smaku 1080 g (30
pomarariczowym), proszek Smakowe sasz. po 36 g) 5016533648249 300 587,64 622,90 653,08 653,08 3,20 ryczatt
P12 Anansix Riniof {0 Sska Smakowe 10809 (30 5416533648225 300 58764 62290 653,08 653,08 3,20 ryczat
czekoladowym), proszek sasz. po 36 g)
PKU Anamix junior (o smaku Smakowe 10809 (30 5446533648201 300 58764 62290 65308 653,08 3.20 ryczait
owocow lesnych), proszek sasz. po 36 g)

216.10, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii zawierajaca wszystkie sktadniki odzywcze, z diugotancuchowymi kwasami tluszczowymi - przeznaczona dla dzieci po ukonczeniu 1 r. z.

milupa pku 2 mix, proszek Bezsmakowe 400 g ‘;%%%ggﬁ%‘}’%%ﬁg 108 328,02 347,70 370,31 370,31 3,20 ryczalt

216.12, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii z dodatkowymi skiadnikami energetycznymi (tluszcze i weglowodany), porcjowane - przeznaczone dla pacjentow powyzej 8 r. z.

milupa pku 2 shake 500g (10 sasz.

Smakowe 4008976599227 140 257,25 272,69 293,24 293,24 3,20 ryczait
truskawkowy), proszek x 50g)
milupa pku 2 shake choco), 500g (10 sasz.
proszek Smakowe x 500) 4008976599234 140 257,25 272,69 293,24 293,24 3,20 ryczatt
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Bezsmakowe/ Zawartosc¢

Liczba g biatka Urzedowa Cena Cena Limit Cena Rodzaj
Smakowe opakowania Kod EAN

Nazwa produktu | postac w opakowaniu cenazbytu hurtowa detaliczna finansowania pacjenta odplatnosci

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

Phenyl-Free 2, proszek do
sporzadzania roztworu Smakowe 454 g 0300875100066 99,88 123,45 130,85 146,84 146,84 3,20 ryczatt
216.15, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii z dodatkowymi skfadnikami energetycznymi (ttuszcze i weglowodany), porcjowana, w plynie - przeznaczona dla pacjentow powyzej 8 r.z.

18 poj. a 250 5016533625929,
ml (4500 ml) 5909990652129

216.16, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - przeznaczona dla dzieci i dorostych, w tym dla kobiet w cigzy

Easiphen o smaku owocow

lesnych, ptyn doustny Smakowe

301,50 487,83 517,10 54437 544,37 3,20 ryczalt

Phenyl-Free 2HP, proszek do
sporzadzania roztworu Smakowe 454 g 0300875100127 181,6 181,77 192,68 211,03 211,03 3,20 ryczatt

216.17, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, porcjowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej 8 r.z., w tym dla kobiet w cigzy

XP Maxamum o smaku
pomaranczowym, proszek do
sporzadzania zawiesiny
doustnej

30sasz.ab50g 5909990642601,

Smakowe (1500 g) 5016533620368

585 878,38 931,08 967,55 967,55 3,20 ryczatt
216.18, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii przeznaczone do stosowania u kobiet w okresie prekoncepcji, podczas cigzy oraz w okresie laktacji

. 4008976340294,
Milupa PKU 3 tempora Bezsmakowe 10 saszetek 4008976599661 140 380,10 402,91 427,04 427,04 3,20 ryczatt
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6.3.2. Skondensowane preparaty syntetyczne

Tabela 19.
Zestawienie srodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego refundowanych w diecie eliminacyjnej w PKU u osob od 3. roku zycia (w ramach katalogu A) preparaty
syntetyczne skondensowane

Bezsmakowe/ Zawartosc Kod EAN Liczba g biatka Urzedowa Cena Cena Limit Cena Rodzaj

Nazwa produktu | postaé Smakowe opakowania w opakowaniu cenazbytu hurtowa detaliczna finansowania pacjenta odptatnosci

216.25, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej 15 r.z.

milupa pku 3 advanta, proszek  Bezsmakowe 500 g %%2%95%%%34411% 350 41675 44175 46695 466,95 3.20 ryczait

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

5909990634705,

milupa pku 2 prima, proszek Bezsmakowe 500 g 5016533644425

300 351,33 372,41 395,70 395,70 3,20 ryczalt

216.11 Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii, skondensowana - przeznaczona dla pacjentow powyzej 8 r.z.

milupa pku 2 secunda, proszek  Bezsmakowe 500 g %%2%95%%%344393% 350 40088 43447 45047 459,47 3.20 ryczat

216.14 Diety eliminacyjne w fenyloketonurii skondensowane, porcjowane - przeznaczone dla pacjentow powyzej 8 r.z.

Lophlex o smaku neutralnym,

proszek do sporzadzania Bezsmakowe 009 (3)’0 X28 5016533656763 600 04395 100059 103845 1038.45 3.20 ryczat
zawiesiny doustnej g
Lophlex o smaku
pomaranczowym, proszekdo 00 8409(30X28 5446533656749 600 94395 100059 103845 103845 3,20 ryczat
sporzadzania zawiesiny g) ’ ’ ’ ’ ’
doustnej
Lophlex o smaku owocow
lesnych, proszek do 840 g (30 x 28
it ianiedy Smakowe 8 5016533656725 600 94395 100059 103845 103845 3,20 ryczalt

doustnej
216.19, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii, skondensowane, porcjowane, w piynie, przeznaczone dla pacjentow powyzej 4 r.z., dorostych, w tym kobiet w cigzy
PKU Lophlex LQ (Tropical), 60 x 62,5 ml

plyn doustny Smakowe (3750 ml) 5016533647785 600 972,30 1030,64 1069,10 1069,10 3,20 ryczait
PKU Lophlex LQ (Tropical), 30 x 125 ml
plyn doustny Smakowe (3750 ml) 5016533647778 600 972,30 1030,64 1069,10 1069,10 3,20 ryczait
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B Besz;r:;g::lel oﬁztzagré\?a Kod EAN I;jc::aak%vtzﬁ'i(: clir:ae iﬁ;ﬁ. ht?::\?va detcafi?::na ﬁnal!n-sir:vi:ania p;i;::ta od;:‘::giéci
PKU "°""'§’éb§$"’"s)’ PYR Smakowe 6‘(’3’;33}?“3"' 5016533647754 600 97230 103064 106910 1069,10 3,20 ryczalt
PKU L°"“'§’;l';gt,$§"’“s)’ PYR Smakowe 3&’;;02:5"{;" 5016533647747 600 97230 103064 106910 1069,10 3,20 ryczalt

PKU L‘F’,‘,’;‘r"e""o&gtga"ge” Smakowe 6‘(’3’;33’2“3"' 5016533647723 600 97230 103064 106910 1069,10 3,20 ryczalt
PKU L‘;’;‘r"eéobgtga"ge” Smakowe 3&;5102%;" 5016533647716 600 97230 103064  1069,10 1069,10 3.20 ryczalt
PKU L:’:;‘r"e(’,‘oﬁt(n%""ies)’ Smakowe 6?3’;563}?“3“' 5016533647693 600 97230 103064 106910 1069,10 3.20 ryczalt
PKU L"’)':)',‘r"e(’,‘obgt(rse"ies)’ Smakowe 3%5102?":;" 5016533647686 600 97230 103064 106910 1069,10 3.20 ryczalt
PK: I';;’;’vt‘;ﬁ" ps;:‘eggmgm Smakowe 375102;“:30 X 8716900591648 600 97230 103064 106910 1069,10 3.20 ryczalt
kU Lophiex :;ff;;‘gg{};agy Smakowe 375;‘)2,'5":#30 X 8716900591631 600 97230 103064 106910 1069,10 3,20 ryczait

216.20, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii gotowa do uzycia, w plynie, skondensowana, porcjowana zawierajagca DHA przeznaczona dla dzieci powyzej 3 r.z., mtodziezy, dorostych
oraz kobiet w cigzy

PKU Cooler 20 Yellow, plyn Smakowe 20 t:’;jb;'l‘ PO 5060385943984 600 113400 120204 124393 124393 3,20 ryczait
PKU Cooler 15 Yellow, plyn Smakowe ~ 20'076DeKPO 5060385043077 450 85050 90153 937,41 937,41 3,20 ryczalt
PKU Cooler 10 Yellow, plyn Smakowe 20 '9eDeKPO 5060385043060 300 567,00 60102 630,60 624,04 3,20 ryczat
PKU Cooler 20 Orange, plyn ~ Smakowe >0 '07°0®KPO 5060385043922 600 113400 120204 124393 1243,93 3,20 ryczat
PKU Cooler 20 Purple, ptyn Smakowe 0 tj’;ib;'l‘ PO 5060385943953 600 113400 120204 124393 124393 3,20 ryczait
PKU Cooler 20 Red, piyn Smakowe 0 t:’;ib;'l‘ PO 5060385943861 600 113400 120204 124393 124393 3,20 ryczalt
PKU Cooler 20 White, ptyn Bezsmakowe 0 t:’;jbrf"l‘ PO 5060385943892 600 113400 120204 124393 124393 3,20 ryczalt
PKU Cooler 15 Orange, plyn Smakowe 30 t%%brill( PO 5060385943915 450 85050 90153  937.41 937 41 3.20 ryczalt
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Nazwa produktu | postaé Besz;r:;g::lel oz:a:z::ré\?a Kod EAN I;jc::aak%vtziaa:i(: clir:ae ig;ﬁ. ht?::\?va detcafir;:na ﬁnal!n-::xania p:t;:a‘:ta od;:‘:rfgiéci
PKU Cooler 15 Purple, plyn Smakowe 20 '076DOKPO 5060385043046 450 85050 90153 937,41 937,41 3,20 ryczalt
PKU Cooler 15 Red, piyn Smakowe ~ 20'076DeKPO 5060385043854 450 85050 90153 937,41 937,41 3,20 ryczat
PKU Cooler 15 White, plyn ~ Bezsmakowe >0 35’2 PO 5060385043885 450 85050 90153 937,41 937,41 3,20 ryczat
PKU Cooler 10 Orange, plyn ~ Smakowe 0 9eo0 PO 5060335043908 300 567,00 60102 630,60 624,04 3,20 ryczat
PKU Cooler 10 Purple, plyn Smakowe 30 t%’?tr’ﬁlk PO 5060385943939 300 56700 60102 630,60 624,94 3.20 ryczalt
PKU Cooler 10 Red, plyn Smakowe 30 t%’;*tr’nelk PO 5060385943847 300 56700 60102 630,60 624,94 3.20 ryczalt
PKU Cooler 10 White, plyn  Bezsmakowe 0 t%’;*tr’r?lk PO 5060385943878 300 56700 60102 630,60 624,94 3.20 ryczalt

216.21, Dieta eliminacyjna w fenyloketonurii - skondensowany, porcjowany preparat w proszku, przeznaczony dla pacjentow powyzej 3 r. z., mlodziezy, dorostych w tym kobiet

PKU Express 20 o smaku

30 saszetek po

pomaranczowym, proszek Smakowe 34g 5060385942413 600 1134,00 1202,04 1243,93 1243,83 3,20 ryczatt
PKU Express 15 o smaku 30 saszetek po
pomaranczowym, proszek Smakowe 259 5060385942406 450 850,50 901,53 937,41 937 41 3,20 ryczait
PKU Express 20 o smaku Smakowe 20 Saszetekpo  g5ne0485945390 600 113400 120204 124393 124383 3.20 ryczalt
owocow tropikalnych, proszek 34q
PKU Express 15 o smaku 30 saszetek po
owocow tropikalnych, proszek Smakowe 259 5060385942383 450 850,50 901,53 937,41 937 41 3,20 ryczait
PKU Express 20 o smaku 30 saszetek po
cytrynowym, proszek Smakowe 34g 5060385942376 600 1134,00 1202,04 1243,93 1243,83 3,20 ryczait
PKU Express 15 o smaku 30 saszetek po
cytrynowym, proszek Smakowe 2% 5060385942369 450 850,50 901,53 937,41 937,41 3,20 ryczait
PKU Express 20 o smaku 30 saszetek po
neutralnym, proszek Bezsmakowe g 5060385942352 600 1134,00 1202,04 1243,93 1243,83 3,20 ryczait
PKU Express 150 smaku g, ayqye 30 S3SZetekpo 5060385047345 450 85050 90153 937,41 937,41 3,20 ryczat
neutralnym, proszek 25¢
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 0 smaku Smakowe 20 Saszetekpo  g5ne0014051462 300 52500 55650 584,85 584 85 3.20 ryczalt
pomaranczowym, proszek 249
HTA Consulting 2026 (www.hta.pl) Strona 56



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

. 2 Bezsmakowe/ Zawartosc Liczba g biatka Urzedowa Cena Cena Limit Cena Rodzaj
Nazwa produktu | postaé Smakowe opakowania Kod EAN w opakowaniu cenazbytu hurtowa detaliczna finansowania pacjenta odptatnosci

PKU Gel 0 smaku malinowym, gy  30saszetekpo 5464414051455 300 52500 55650 58485 584 85 3.20 ryczat
proszek 249

PKU Gel o smaku neutralnym, g, ooy 3058SZetekpo 5460014051448 300 52500 55650 584,85 584 85 3.20 ryczat
proszek 249

216.24, Diety eliminacyjne w fenyloketonurii, skondensowane, porcjowane, w plynie, przeznaczone dla pacjentow powyzej 3 r.z.
Mevalia PKU g‘;}g’n“ RedFrults  smakowe ~ 305352€16kPO 5008608021323 300 48450 51358 540,75 53277 1118 ryczalt
Mevalia PKU Motion Red Fruits o, o~ 30saszetekpo  gy55695071309 600 96000 102714 106553 106553 3.20 ryczalt
20, plyn 140 mi
Mevalia P"H) Mp"’;i:“ Tropical  gakowe 30 Safoz‘?;fk PO 8008698021286 300 48450 51358 54075 532,77 1118 ryczat
Mevalia PKzl(j) Mp‘,’;i:“ Tropical g akowe 30 S?f“z)e;‘;" PO 8008698015476 600 969,00 102714 106553 106553 3.20 ryczat
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Aneks A. Skfad preparatow syntetycznych

A.1. Preparaty skondensowane

A.1.1.Lophlex

Tabela 20.
Skiad preparatow Lophlex [75]

Lophlex (neutralny/owoce lesne/pomaranczowy)

Sktadniki
Na100 g Na 1 porcje (saszetka 27,8 g)
Wartosc¢ energetyczna (kcal) 326/310* 91/86*

Thuszcz (g) 0,2 0,06

Kwasy nasycone (g) 0,05 0,01
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0 0
Ekwiwalent biatka (g) 72 20

Weglowodany (g) 9/5* 2,5/1,4*
w tym cukry proste (g) 0,82/0,42* 0,23/0,11*
Btonnik (g) 0,8 0,22
Witaminy

wit. A (ug) 1024 285

wit. D (ug) 12,8 36

wit. E (mg) 11,5 32

wit. K (ug) 89,6 24,9

Tiamina (mg) 15 0,42
Ryboflawina (mg) 1,8 0,5
Niacyna (mg) 256 71

Kwas pantotenowy (mg) 6,4 18

wit. B6 (mg) 21 0,58

kwas foliowy (ug) 896 249

wit. B12 (ug) 6,4 18

Biotyna (ug) 192 534

wit. C (mg) 64 17,8

Sktadniki mineralne

Sod (mg) <20 <5,6

Potas (mg) <10 <28

Chlor (mg) <5 <14

Wapn (mg) 1280 356

Fosfor (mg) 992 276
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Lophlex (neutralny/owoce lesne/pomaranczowy)

Sktadniki
Na100g Na 1 porcje (saszetka 27,8 g)

Magnez (mg) 384 107
Zelazo (mg) 19,2 53
Miedz (mg) 1,9 0,53
Cynk (mg) 141 3,9
Mangan (mg) 1,9 0,53
Jod (ug) 210 58,4
Molibden (ug) 90 25
Selen (ug) 96 26,7
Chrom (ug) 38 10,6

*Smaki owoce le$ne | pomarancza

A.1.2.PKU Gel

Tabela 21.
Skiad produktu PKU Gel [76]

PKU Gel o smaku neutralnym

PKU Gel o smaku

malinowym/pomaranczowym

Sktadniki
Na100 g Na saszetke (24 g) Na100g Na saszetke (24 g)
Wartoéé(ir;gll')getyczna 339 81 316 76
Thuszcz (g) 0,05 0,02 0,05 0,02
Kwasy nasycone (g) 0 0 0 0
Kwasy jednonienasycone X - - X
(9)
Kwasy wielonienasycone X X - X
(9)
Kwas eiko(z':ze)antaenowy X . X X
Kwas doko(ﬁ;;aksaenowy X X X X
Ekwiwalent biatka (g) 417 10 417 10
Weglowodany (g) 429 10,3 371 89
w tym cukry proste (g) 271 6,5 20 48
Btonnik (g) X X X X
Witaminy
wit. A (ug) 600 144 600 144
wit. D (ug) 14,6 35 14,6 35
wit. E (mg) 9,0 22 9,0 2,2
wit. K (ug) 41 9,8 41 9,8
Tiamina (mg) 1,0 0,24 1,0 0,24
Ryboflawina (mg) 1,2 0,29 1,2 0,29
Niacyna (mg) 14 34 14 34
Kwas pantotenowy (mg) 5,0 1,2 50 1,2
wit. B6 (mg) 11 0,26 11 0,26
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PKU Gel o smaku neutralnym

PKU Gel o smaku

malinowym/pomaranczowym

Skiadniki
Na100 g Na saszetke (24 g) Na100g Na saszetke (24 g)
kwas foliowy (ug) 208 50 208 50
wit. B12 (ug) 2,0 0,48 2,0 0,48
Biotyna (ug) 25 6,0 25 6,0
wit. C (mg) 63 15 63 15
Sktadniki mineralne

Saod (mg) 379 91 379 91
Potas (mg) 938 225 938 225
Chlor (mg) 583 140 583 140
Wapn (mg) 1083 260 1083 260
Fosfor (mg) 825 198 825 198
Magnez (mg) 167 40 167 40
Zelazo (mg) 14 34 14 34
Miedz (mg) 0,80 0,19 0,80 0,19
Cynk (mg) 11 2,6 11 2,6
Mangan (mg) 1,7 0,41 1,7 0,41
Jod (ug) 138 331 138 331
Molibden (ug) 50 12 50 12
Selen (ug) 35 84 35 84
Chrom (ug) 7 17 A 17

A.1.3.PKU Express 15

Tabela 22.

Skiad preparatow PKU Express 15 [77]

PKU Express 15 o smaku neutralnym

PKU Express 15 o smaku cytrynowym/owoce

Skladniki leSne/pomaranczowym
Na100 g Na saszetke (25 g) Na100g Na saszetke (25 g)
Wartos¢ energetyczna
(kcal) 297 74 281 70
Thuszcz (g) 0,20 0,05 0,20 0,05
Kwasy nasycone (g) 0 0 0 0
Kwasy jednonienasycone X X X X
(9)
Kwasy wielonienasycone
X X X X
(9)
Kwas elko(z':zt)antaenowy X x X X
Kwas dok%ﬁgfksaenowy - . . .
Ekwiwalent biatka (g) 60 15 60 15
Weglowodany (g) 13,7 34 97 24
w tym cukry proste (g) 1 0,2 3,6 0,9
Btonnik (g) X X X X
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PKU Express 15 o smaku neutralnym PKU Express 15 o smaku cytrynowym/owoce

Sktadniki leSne/pomaranczowym
Na100 g Na saszetke (25 g) Na100g Na saszetke (25 g)
Witaminy
wit. A (ug) 832 208 832 208
wit. D (ug) 132 33 132 33
wit. E (mg) 15,6 39 15,6 39
wit. K (ug) 100 25 100 25
Tiamina (mg) 20 0,50 2,0 0,50
Ryboflawina (mg) 23 0,57 23 0,57
Niacyna (mg) 248 6,2 248 6,2
Kwas pantotenowy (mg) 8,0 20 8,0 20
wit. B6 (mg) 28 0,70 28 0,70
kwas foliowy (ug) 400 100 400 100
wit. B12 (ug) 48 1,2 48 1,2
Biotyna (ug) 188 47 188 47
wit. C (mg) 108 27 108 27
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 508 127 508 127
Potas (mg) 940 235 940 235
Chlor (mg) 728 182 728 182
Waph (mg) 1196 299 1196 299
Fosfor (mg) 1068 267 1068 267
Magnez (mg) 376 94 376 94
Zelazo (mg) 21,6 5.6 21,6 56
Miedz (mg) 22 0,55 22 0,55
Cynk (mg) 216 5.4 21,6 54
Mangan (mg) 3,2 0,80 32 0,80
Jod (ug) 252 63 252 63
Molibden (ug) 144 36 144 36
Selen (ug) 88 22 88 22
Chrom (ug) 88 2 88 22

A.1.4.PKU Express 20

Tabela 23.
Skiad preparatow PKU Express 20 [77]

PKU Express 20 o smaku neutralnym PKU Express 20 o smaku cytrynowym/owoce

Sktadniki lesne/pomaranczowym
Na 100 g Na saszetke (34 q) Na 100 g Na saszetke (34 g)
Wartos¢ energetyczna 297 101 281 95
(kcal)
Thuszcz (g) 0,20 0,07 0,20 0,07
Kwasy nasycone (g) 0 0 0 0
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PKU Express 20 o smaku neutralnym PKU Express 20 o smaku cytrynowym/owoce

Sktadniki lesne/pomaranczowym
Na100 g Na saszetke (34 g) Na100g Na saszetke (34 g)
Kwasy jednonienasycone X X . X
(9)
Kwasy wielonienasycone X X " X
(9)
Kwas eikozapentaenowy X - " X
(mg)
Kwas dokt}zn:;;aksaenowy X X X X
Ekwiwalent biatka (g) 60 20 60 20
Weglowodany (g) 13,7 47 97 3,3
w tym cukry proste (g) 1 0,3 3,6 1,2
Btonnik (g) X X X X
Witaminy
wit. A (ug) 832 283 832 283
wit. D (pg) 13,2 45 132 45
wit. E (mg) 15,6 53 15,6 53
wit. K (ng) 100 34 100 34
Tiamina (mg) 2,0 0,68 2,0 0,68
Ryboflawina (mg) 23 0,78 23 0,78
Niacyna (mg) 248 84 248 84
Kwas pantotenowy (mg) 8,0 27 8,0 27
wit. B6 (mg) 2,8 1,0 28 1,0
kwas foliowy (ug) 400 136 400 136
wit. B12 (ug) 48 16 48 1,6
Biotyna (ug) 188 63,9 188 63,9
wit. C (mg) 108 36,7 108 36,7
Sktadniki mineralne
S6d (mg) 508 173 508 173
Potas (mg) 940 320 940 320
Chlor (mg) 728 248 728 248
Wapn (mg) 1196 407 1196 407
Fosfor (mg) 1068 363 1068 363
Magnez (mg) 376 128 376 128
Zelazo (mg) 21,6 73 21,6 73
Miedz (mg) 22 0,75 22 0,75
Cynk (mg) 21,6 73 21,6 73
Mangan (mg) 3,2 1.1 3,2 11
Jod (ug) 252 85,7 252 85,7
Molibden (ug) 144 49 144 49
Selen (ug) 88 299 88 29,9
Chrom (ug) 88 299 88 29,9
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A.1.5.PKU Cooler 10

Tabela 24.
Skiad preparatow PKU Cooler 10 [78]

PKU Cooler 10 (orange/purple/red/white/yellow)

Sktadniki
Na 100 ml Na saszetke (87 ml)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 65
Thuszcz (g) 09 0,8
Kwasy nasycone (g) 0,2 0,2
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 67
Ekwiwalent biatka (g) 11,5 10
Weglowodany (g) 51 44
w tym cukry proste (g) 34 3,0
Btonnik (g) X X
Witaminy
wit. A (ug) 150 131
wit. D (pg) 58 50
wit. E (mg) 3,0 2,6
wit. K (ug) 14 12
Tiamina (mg) 0,40 0,35
Ryboflawina (mg) 0,44 0,38
Niacyna (mg) 2 1,7
Kwas pantotenowy (mg) 11 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
S6d (mg) 60 52
Potas (mg) 140 122
Chlor (mg) 80 70
Wapn (mg) 230 200
Fosfor (mg) 205 178
Magnez (mg) 63 55
Zelazo (mg) 42 37
Miedz (mg) 0,42 0,37
Cynk (mg) 3,2 28
Mangan (mg) 0,29 0,25
Jod (ug) 49 43
Molibden (pg) 13 1
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PKU Cooler 10 (orange/purple/red/white/yellow)

Sktadniki
Na 100 ml Na saszetke (87 ml)
Selen (ug) 15 13
Chrom (ug) 8 7

A.1.6.PKU Cooler 15

Tabela 25.
Skiad preparatow PKU Cooler 15 [78]

PKU Cooler 15

Sktadniki
Na 100 ml Na saszetke (130 ml)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 97
Thuszcz (g) 09 1,2
Kwasy nasycone (g) 0,2 0,3
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 100
Ekwiwalent biatka (g) 11,5 15
Weglowodany (g) 51 6,6
w tym cukry proste (g) 34 44
Btonnik (g) X X
Witaminy
wit. A (ug) 150 195
wit. D (ug) 5,8 75
wit. E (mg) 3,0 39
wit. K (ug) 14 18
Tiamina (mg) 0,40 0,52
Ryboflawina (mg) 0,44 0,57
Niacyna (mg) 2 26
Kwas pantotenowy (mg) 11 14
wit. B6 (mg) 0,50 0,65
kwas foliowy (ug) 58 75
wit. B12 (ug) 0,90 1,2
Biotyna (ug) 75 9.8
wit. C (mg) 21 27
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 60 78
Potas (mg) 140 182
Chlor (mg) 80 104
Wapn (mg) 230 299
Fosfor (mg) 205 267
Magnez (mg) 63 82
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PKU Cooler 15

Sktadniki
Na 100 ml Na saszetke (130 ml)
Zelazo (mg) 42 55
Miedz (mg) 0,42 0,55
Cynk (mg) 3,2 42
Mangan (mg) 0,29 0,38
Jod (ug) 49 64
Molibden (ug) 13 17
Selen (ug) 15 20
Chrom (ug) 8 10
A.1.7.PKU Cooler 20
Tabela 26.
Skiad preparatow PKU Cooler 20 [78]
PKU Cooler 20
Skiadniki
Na 100 ml Na saszetke (174 ml)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 75 130
Tiuszcz (g) 09 16
Kwasy nasycone (g) 0,2 0,3
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 77 134
Ekwiwalent biatka (g) 11,5 20
Weglowodany (g) 51 89
w tym cukry proste (g) 34 59
Btonnik (g) X X
Witaminy
wit. A (ug) 150 261
wit. D (ug) 5,8 10
wit. E (mg) 3,0 52
wit. K (ug) 14 24
Tiamina (mg) 0,40 0,70
Ryboflawina (mg) 0,44 0,77
Niacyna (mg) 2 35
Kwas pantotenowy (mg) 11 1,9
wit. B6 (mg) 0,50 0,87
kwas foliowy (ug) 58 101
wit. B12 (ug) 0,90 1,6
Biotyna (ug) 7,5 13
wit. C (mg) 21 37

Sktadniki mineralne
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o PKU Cooler 20
adniki
Na 100 ml Na saszetke (174 ml)
Sod (mg) 60 104
Potas (mg) 140 244
Chlor (mg) 80 139
Wapn (mg) 230 400
Fosfor (mg) 205 357
Magnez (mg) 63 110
Zelazo (mg) 42 73
Miedz (mg) 0,42 0,73
Cynk (mg) 3,2 5,6
Mangan (mg) 0,29 0,50
Jod (ug) 49 85
Molibden (ug) 13 23
Selen (pg) 15 26
Chrom (ug) 8 14

A.1.8.Milupa PKU 2 prima

Tabela 27.
Skiad produktu Milupa PKU 2 prima [90]

Milupa PKU 2 prima

Sktadniki
Na 100 g

Wartos¢ energetyczna (kcal) 292
Thuszcz (g) 0
Kwasy nasycone (g) 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) 0
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0
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) 23
Ryboflawina (mg) 24

Niacyna (mg) 228

Kwas pantotenowy (mg) 14
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Milupa PKU 2 prima

Sktadniki Na100g
wit. B6 (mg) 21
kwas foliowy (ug) 230
wit. B12 (ug) 45
Biotyna (ug) 60
wit. C (mg) 90
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 542
Potas (mg) 1200
Chlor (mg) 902
Wapn (mg) 2299
Fosfor (mg) 1380
Magnez (mg) 315
Zelazo (mg) 27
Miedz (mg) 2,1
Cynk (mg) 19,8
Mangan (mg) 36
Jod (ug) 323
Molibden (pg) 94 8
Selen (ug) 54
Chrom (ug) 90

A.1.9.Milupa PKU 2 secunda

Tabela 28.
Skiad produktu Milupa PKU 2 secunda [89]

Milupa PKU 2 secunda

Skiadniki
Na100 g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 297
Thuszcz (g) 0
Kwasy nasycone (g) 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) 0
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0
Ekwiwalent biatka (g) 70
Weglowodany (g) 43
w tym cukry proste (g) 0,2
Btonnik (g) 0
Witaminy
wit. A (ug) 1400
wit. D (pg) 35
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Milupa PKU 2 secunda

Sktadniki
Na100g
wit. E (mg) 15
wit. K (ug) 56
Tiamina (mg) 245
Ryboflawina (mg) 22
Niacyna (mg) 252
Kwas pantotenowy (mg) 9.1
wit. B6 (mg) 25
kwas foliowy (ug) 253
wit. B12 (ug) 42
Biotyna (ug) 70
wit. C (mg) 105
Sktadniki mineralne
Sod (mg) <20
Potas (mg) 1400
Chlor (mg) <20
Wapn (mg) 1820
Fosfor (mg) 1085
Magnez (mg) 392
Zelazo (mg) 224
Miedz (mg) 1,82
Cynk (mg) 20
Mangan (mg) 28
Jod (ug) 288
Molibden (ug) 90
Selen (ug) 70
Chrom (ug) 98

A.1.10. Milupa PKU 3 advanta

Tabela 29.
Skiad produktu Milupa PKU 3 advanta [88]

Milupa PKU 3 advanta
Na100g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 298

Sktadniki

Thuszcz (g)
Kwasy nasycone (g)
Kwasy jednonienasycone (g)
Kwasy wielonienasycone (g)

Kwas eikozapentaenowy (mg)

o O O o o ©

Kwas dokozaheksaenowy (mg)

Ekwiwalent biatka (g) 70
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Milupa PKU 3 advanta

Sktadniki
Na100g
Weglowodany (g) 44
w tym cukry proste (g) 0,2
Btonnik (g) 0
Witaminy
wit. A (ug) 1130
wit. D (pg) 28
wit. E (mg) 16
wit. K (ug) 77
Tiamina (mg) 1,75
Ryboflawina (mg) 2
Niacyna (mg) 224
Kwas pantotenowy (mg) 84
wit. B6 (mg) 21
kwas foliowy (ug) 231
wit. B12 (ug) 42
Biotyna (ug) 70
wit. C (mg) 119
Sktadniki mineralne
Sod (mg) <20
Potas (mg) 1760
Chlor (mg) <20
Wapn (mg) 1410
Fosfor (mg) 704
Magnez (mg) 511
Zelazo (mg) 21
Miedz (mg) 17
Cynk (mg) 18
Mangan (mg) 3,52
Jod (ug) 261
Molibden (ug) 99
Selen (ug) 77
Chrom (ug) 99

A.1.11. PKU Lophlex Select

Tabela 30.
Skiad preparatow PKU Lophlex Select [79]

PKU Lophlex Select (herbata brzoskwiniowa/herbata migtowa)

Skiadniki
Na 100 ml Na woreczek (125 ml)
Wartosc energetyczna (kcal) 81,7 102
Thuszcz (g) 0,3 0,38
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PKU Lophlex Select (herbata brzoskwiniowa/herbata migtowa)

Sktadniki
Na 100 ml Na woreczek (125 ml)
Kwasy nasycone (g) 0,08 0,10
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 120 150
Ekwiwalent biatka (g) 16,0 20,0
Weglowodany (g) 41 51
w tym cukry proste (g) 0,35 0,44
Btonnik (g) 0,34 0,42
Witaminy
wit. A (ug) 228 285
wit. D (ug) 6,4 8,0
wit. E (mg) 25 32
wit. K (ug) 19,9 24,9
Tiamina (mg) 0,34 043
Ryboflawina (mg) 0,40 0,50
Niacyna (mg) 57 71
Kwas pantotenowy (mg) 14 18
wit. B6 (mg) 0,46 0,58
kwas foliowy (ug) 80,0 100
wit. B12 (ug) 14 18
Biotyna (ug) 427 534
wit. C (mg) 14,2 17,8
Sktadniki mineralne
S6d (mg) <200 <20,0
Potas (mg) <20,0 <20,0
Chlor (mg) <20,0 <20,0
Wapn (mg) 278 315
Fosfor (mg) 249 31
Magnez (mg) 85,6 107
Zelazo (mg) 42 53
Miedz (mg) 0,42 0,53
Cynk (mg) 3.1 39
Mangan (mg) 0,42 0,53
Jod (ug) 46,7 58,4
Molibden (ug) 20,0 25,0
Selen (ug) 214 26,8
Chrom (ug) 85 10,6
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A.1.12. PKU Lophlex LQ

Tabela 31.
Sktad preparatow Lophlex LQ [80]

PKU Lophlex LQ (berries/citrus/orange/tropical)

Sktadniki
Na 100 ml Na woreczek (62,5 ml) Na woreczek (125 ml)
Wartosc energetyczna (kcal) 96 60 120
Thuszez (g) 0,35 0,22 0,44
Kwasy nasycone (g) 0,08 0,05 0,1
Kwasy jednonienasycone (g) X X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 120 75 150
Ekwiwalent biatka (g) 16 10 20
Weglowodany (g) 7,0 44 8,8
w tym cukry proste (g) 3,177 (4,9 1,9%*/4,4%[3,1*** 3,9**8,8***/6,1****
Btonnik (g) 0,4*/0,29** 0,25%/0,2** 0,5*/0,4**
Witaminy
wit. A (ug) 228 143 285
wit. D (pg) 6,4 40 8
wit. E (mg) 25 1,6 32
wit. K (ug) 19,9 12,4 24,9
Tiamina (mg) 0,34 0,21 0,43
Ryboflawina (mg) 04 0,25 0,5
Niacyna (mg) 57 3,6 71
Kwas pantotenowy (mg) 14 0,88 1,8
wit. B6 (mg) 0,46 0,29 0,58
kwas foliowy (ug) 96 60 120
wit. B12 (ug) 14 0,88 18
Biotyna (ug) 427 26,7 53,4
wit. C (mg) 142 8,9 17,8
Sktadniki mineralne
Sod (mg) <20 <15 <25
Potas (mg) 80*/<20** 50*/<15** 100*/<25**
Chlor (mg) <20 <15 <25
Waph (mg) 285 178 356
Fosfor (mg) 221 138 276
Magnez (mg) 85,6 53,5 107
Zelazo (mg) 42 2,6 53
Miedz (mg) 0,42 0,26 0,53
Cynk (mg) 3.1 1,9 39
Mangan (mg) 0,42 0,26 0,53
Jod (ug) 46,7 29,2 58,4
Molibden (ug) 20 12,5 25
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PKU Lophlex LQ (berries/citrus/orange/tropical)

Skiadniki
Na 100 ml Na woreczek (62,5 ml) Na woreczek (125 ml)

Selen (pg) 214 13,4 26,8

Chrom (ug) 85 53 10,6
*Smaki berries, orange i tropical
**smak citrus
***smaki berries, orange
****tropical

A.1.13. Mevalia PKU Motion

Tabela 32.
Skilad preparatow Mevalia PKU Motion [81, 82]

Mevalia PKU Motion (Red Fruits/Tropical)

Skladniki Na 100 ml Na opakowanie (70 ml) N2 °"ak‘,’n“|’)a“ie (140
Wartos¢ energetyczna (kcal) 77 54 108
Tiuszcz (g) 0 0 0
Kwasy nasycone (g) 0 0 0
Kwasy jednonienasycone (g) 0 0 0
Kwasy wielonienasycone (g) 0 0 0
Kwas eikozapentaenowy (mg) 0 0 0
Kwas dokozaheksaenowy (mg) 0 0 0
Ekwiwalent biatka (g) 14 10 20
Weglowodany (g) 5 35 7
w tym cukry proste (g) 3,8/3,3* 2,712,3* 5,3/4,6*
Blonnik (g) 0 0 0
Witaminy
wit. A (ug) 199 139 279
wit. D (ug) 6 42 84
wit. E (mg) 4 28 56
wit. K (ug) 12 84 17
Tiamina (mg) 04 0,28 0,56
Ryboflawina (mg) 0,6 0,42 0,84
Niacyna (mg) 5 35 716,99*
Kwas pantotenowy (mg) 2 14 28
wit. B6 (mg) 0,6 0,42 0,84
kwas foliowy (ug) 88,2 61,8 123/124*
wit. B12 (ug) 1 0,7 1,4
Biotyna (ug) 15 1" 21
wit. C (mg) 19 13 27
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 30 21/20* 42/40*
Potas (mg) 250/288* 175/202* 351/404*
Chlor (mg) X X X
Wapn (mg) 313 219 438
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Mevalia PKU Motion (Red Fruits/Tropical)

Sidadnikd Na 100 mi Na opakowanie (70 ml) N2 e (140
Fosfor (mg) 229/235* 160/164* 321/328*
Magnez (mg) 89/90* 63 125/126*
Zelazo (mg) 459 3,21 6,43
Miedz (mg) 0,42 0,29 0,59
Cynk (mg) 3,38 2,37 473
Mangan (mg) 0,75 0,52 1,05
Jod (ug) 67 47 93
Molibden (ug) 23 16 32
Selen (ug) 15 1 21
Chrom (ug) 12 8,4 17

*Smak Tropical

A.2. Preparaty nieskondensowane

A.2.1.PKU Anamix Junior

Tabela 33.
Skiad preparatow PKU Anamix Junior [83]

PKU Anamix Junior (neutralny/czekolada/pomarancza/owoce

lesne/wanilia)

Skiadniki
Na100g Na saszetke (36 g)
Wartosc¢ energetyczna (kcal) 367/375* 132/135*

Thuszcz (g) 125 45

Kwasy nasycone (g) 2 0,72
Kwasy jednonienasycone (g) 82 3

Kwasy wielonienasycone (g) 18 0,65
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X

Kwas dokozaheksaenowy (mg) 180 64,8
Ekwiwalent biatka (g) 28 10

Weglowodany (g) 30/32* 10,8/11,5*
w tym cukry proste (g) 3,3 (3,0/3,1/3,1/3,5)** 1,2 (1,11,1/1,1/1,3)**
Btonnik (g) 11,2 4
Witaminy

wit. A (ug) 420 151

wit. D (pg) 21 76
wit. E (mg) 84 3
wit. K (pg) 14 5

Tiamina (mg) 0,73 0,26

Ryboflawina (mg) 0,73 0,26

Niacyna (mg) 2 0,72
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PKU Anamix Junior (neutralny/czekolada/pomarancza/owoce

Skiadniki lesne/wanilia)
Na100g Na saszetke (36 g)
Kwas pantotenowy (mg) 42 15
wit. B6 (mg) 0,73 0,26
kwas foliowy (ug) 210 75,6
wit. B12 (ug) 1,3 0,47
Biotyna (ug) 11,2 4
wit. C (mg) 42 15,1
Sktadniki mineralne
Sé6d (mg) 308 11
Potas (mg) 490 176
Chlor (mg) 448 161
Wapn (mg) 1078 388
Fosfor (mg) 708 255
Magnez (mg) 123 443
Zelazo (mg) 10,9 39
Miedz (mg) 0,62 0,22
Cynk (mg) 53 19
Mangan (mg) 1 0,36
Jod (ug) 139 50
Molibden (ug) 28 10,1
Selen (ug) 30,8 111
Chrom (ug) 11,2 4

* smak neutralny
**smak czekoladowy/pomaranczowy/owoce lesne/wanilia

A.2.2.Phenyl-Free 2

Tabela 34.
Skiad produktu Phenyl-Free 2 [84, 94]
Skiadniki LA
Na100g Na 1 miarke (14,4 g)
Wartosc¢ energetyczna (kcal) 410 59
Thluszcz (g) 8,6 1,24
Kwasy nasycone (g) 1,12 0,16
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X X
Ekwiwalent biatka (g) 22 3,2
Weglowodany (g) 60 8,6
w tym cukry proste (g) 34 49
Blonnik (g) X X

Witaminy
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Phenyl-Free 2

Sktadniki
Na100g Na 1 miarke (14,4 g)
wit. A (ug) 430 62
wit. D (pg) 73 1
wit. E (mg) 6,6 0,95
wit. K (ug) 41 59
Tiamina (mg) 1,22 0,18
Ryboflawina (mg) 0,98 0,14
Niacyna (mg) 22 32
Kwas pantotenowy (mg) 49 07
wit. B6 (mg) 0,98 0,14
kwas foliowy (ug) 350 50
wit. B12 (ug) 24 0,35
Biotyna (ug) 49 7
wit. C (mg) 49 7
Sktadniki mineralne
Sad (mg) 610 88
Potas (mg) 1100 158
Chlor (mg) 860 124
Wapn (mg) 730 105
Fosfor (mg) 730 105
Magnez (mg) 163 23
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 (pg) 63 9
Molibden (ug) 37 53
Selen (ug) 29 42
Chrom (ug) 37 53

A.2.3.Phenyl-Free 2 HP

Tabela 35.
Skiad produktu Phenyl-Free 2 HP [85]

Phenyl-Free 2 HP

Sktadniki
Na100g
Wartos¢ energetyczna (kcal) 390
Thuszcz (g) 6,3

Kwasy nasycone (g)
Kwasy jednonienasycone (g)
Kwasy wielonienasycone (g)

Kwas eikozapentaenowy (mg)

X

X

X
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Sktadniki

Phenyl-Free 2 HP

Na100g
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X
Ekwiwalent biatka (g) 40
Weglowodany (g) 44
w tym cukry proste (g) X
Btonnik (g) X
Witaminy
wit. A (ug) 588*
wit. D (ug) 9,75
wit. E (mg) X
wit. K (pg) 51
Tiamina (mg) 16
Ryboflawina (mg) 13
Niacyna (mg) 29
Kwas pantotenowy (mg) 6,3
wit. B6 (mg) 1,3
kwas foliowy (ug) 470
wit. B12 (ug) 3.1
Biotyna (ug) 63
wit. C (mg) 63
Sktadniki mineralne
Sod (mg) 410
Potas (mg) 1180
Chlor (mg) 980
Wapn (mg) 980
Fosfor (mg) 980
Magnez (mg) 290
Zelazo (mg) 15,7
Miedz (mg) 16
Cynk (mg) 15,7
Mangan (mg) 16
Jod (ug) 50
Molibden (ug) 5
Selen (ug) 36
Chrom (ug) 51

*obliczenia wiasne
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A.2.4.Milupa PKU 2 mix

Tabela 36.
Skiad produktu Milupa PKU 2 mix [93]

Milupa PKU 2 mix

Skladnikd Na 100 g proszku+ 90 mi wady)

Wartosc¢ energetyczna (kcal) 439 66
Tiuszcz (g) 18,6 28

Kwasy nasycone (g) 8,2 1.2
Kwasy jednonienasycone (g) 71 11
Kwasy wielonienasycone (g) 33 0,5
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X X
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 (ug) 810 121

wit. D (ug) 18,9 2,83

wit. E (mg) 10,8 1,62

wit. K (ug) 252 3,77

Tiamina (mg) 1,03 0,15

Ryboflawina (mg) 11 0,17

Niacyna (mg) 10,3 1,54

Kwas pantotenowy (mg) 513 0,77

wit. B6 (mg) 0,96 0,14

kwas foliowy (ug) 103 15,5

wit. B12 (ug) 2,03 0,30

Biotyna (ug) 27,0 405

wit. C (mg) 40,5 6,24

Sktadniki mineralne

Sad (mg) 256 38,5

Potas (mg) 540 81,1

Chlor (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 (ug) 146 21,9

Molibden (ug) 43 6,4
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Milupa PKU 2 mix

Sktadniki Na 100 Na 1 porcje (15 g
g proszku + 90 ml wody)
Selen (ug) 243 3,65
Chrom (ug) 40,5 6,08

A.2.5.Milupa PKU 2 shake

Tabela 37.

Skiad preparatow Milupa PKU 2 shake [91]

Milupa PKU 2 shake (truskawka/czekolada)

Skiadniki
Na100 g Na 1 saszetke (50 g)
Wartosc energetyczna (kcal) 366/400 183/200
Tluszcz (g) 2,1/8,6 1,1/4,3
Kwasy nasycone (g) 0,9/4,0 0,5/2,0
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) 0,411,5 0,2/0,7
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X X
Ekwiwalent biatka (g) 28 14
Weglowodany (g) 59,3/52.4 29,7/26,3
w tym cukry proste (g) 40,8/29,0 20,4145
Btonnik (g) 0,5/0,1 0,3/0,05
Witaminy
wit. A (ug) 560 280
wit. D (ug) 14 7,01
wit. E (mg) 6,24/6,99 3,12/3,50
wit. K (ug) 226 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
Chlor (mg) <30 <15
Wapn (mg) 728 364
Fosfor (mg) 434 217

HTA Consulting 2026 (www.hta.pl)

Strona 85



PKU GMPro Delight® stosowany w fenyloketonurii u osob powyzej 3. roku Zycia

Milupa PKU 2 shake (truskawka/czekolada)

Skiadniki
Na100g Na 1 saszetke (50 g)
Magnez (mg) 152 75,9
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 (ug) 115 57,7
Molibden (ug) 36,2 18,1
Selen (ug) 281 141
Chrom (ug) 39,1/48 1 19,6/24,0

A.2.6.Milupa PKU 3 tempora

Tabela 38.

Sktad produktu Milupa PKU 3 tempora [92]

Milupa PKU 3 tempora

SHiadnid Na 100 g pro:zaklof (;g!at(sl:i?nlgody)
Wartos¢ energetyczna (kcal) 430 149
Tiuszcz (g) 15,5 54
Kwasy nasycone (g) 6,4 22
Kwasy jednonienasycone (g) X X
Kwasy wielonienasycone (g) X X
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X X
Ekwiwalent biatka (g) 311 1
Weglowodany (g) 416 144
w tym cukry proste (g) 45 1,6
Blonnik (g) 0 0
Witaminy
wit. A (ug) 222 77
wit. D (ug) 2 0,7
wit. E (mg) 2
wit. K (ug) 24 83
Tiamina (mg) 0,6 0,2
Ryboflawina (mg) 07 0,23
Niacyna (mg) 76 26
Kwas pantotenowy (mg) 2,7 09
wit. B6 (mg) 0,8 0,29
kwas foliowy (ug) 144 50
wit. B12 (ug) 1,6 05
Biotyna (ug) 20 7
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Milupa PKU 3 tempora

Hiednid Na 100 pro:za:(lof gjéﬁi%%dy)
wit. C (mg) 40 14
Sktadniki mineralne
Saod (mg) <20 <6,93
Potas (mg) 710 246
Chlor (mg) <10 <3,46
Wapn (mg) 535 185
Fosfor (mg) 265 92
Magnez (mg) 110 38
Zelazo (mg) 13,3 5
Miedz (mg) 0,36 0,12
Cynk (mg) 6,7 23
Mangan (mg) 0,7 0,24
Jod (ug) 82 28
Molibden (ug) 18
Selen (ug) 22
Chrom (ug) 13 4
A.2.7.Easiphen
Tabela 39.
Skiad produktu Easiphen [86]
e Easiphen (owoce lesne)
Na 100 ml Na 250 ml
Wartos¢ energetyczna (kcal) 65 163
Tiuszcz (g) 2 5
Kwasy nasycone (g) 0,3 0,75
Kwasy jednonienasycone (g) 1,2 3
Kwasy wielonienasycone (g) 04 1
Kwas eikozapentaenowy (mg) X X
Kwas dokozaheksaenowy (mg) X X
Ekwiwalent biatka (g) 6,7 16,8
Weglowodany (g) 51 12,8
w tym cukry proste (g) 47 11,8
Btonnik (g) 0,12 03
Witaminy
wit. A (ug) 121 303
wit. D (ug) 13 33
wit. E (mg) 0,88 22
wit. K (ug) 11,9 29,8
Tiamina (mg) 0,23 0,58
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Easiphen (owoce lesne)

Sktadniki
Na 100 ml Na 250 ml
Ryboflawina (mg) 0,23 0,58
Niacyna (mg) 23 58
Kwas pantotenowy (mg) 0,85 21
wit. B6 (mg) 0,35 0,9
kwas foliowy (ug) 85 213
wit. B12 (ug) 0,65 16
Biotyna (ug) 24 60
wit. C (mg) 15 375
Sktadniki mineralne

Sad (mg) 95 238
Potas (mg) 120 300
Chlor (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) 23 58
Mangan (mg) 0,35 0,88
Jod (ug) 18,2 45,5
Molibden (ug) 18,2 455
Selen (ug) 85 21,3
Chrom (ug) 85 21,3

A.2.8.XP Maxamum

Tabela 40.
Skiad produktu XP Maxamum [87]

XP Maxamum (pomarancza)

Skiadniki
Na100 g Na 1 saszetke (50 g)
Wartosc energetyczna (kcal) 297 149
Thuszcz (g) <0,5 <0,25

Kwasy nasycone (g)
Kwasy jednonienasycone (g)
Kwasy wielonienasycone (g)
Kwas eikozapentaenowy (mg)

Kwas dokozaheksaenowy (mg)
Ekwiwalent biatka (g)
Weglowodany (g)

w tym cukry proste (g)
Btonnik (g)

Znikoma ilos¢
Znikoma ilos¢
Znikoma ilos¢

X

X

39

34

31,7

Znikoma ilos¢
Znikoma ilos¢
Znikoma ilos¢
X
X
19,5
17
15,9
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XP Maxamum (pomarancza)

Sktadniki
Na100g Na 1 saszetke (50 g)
Witaminy
wit. A (ug) 710 355
wit. D (ug) 78 39
wit. E (mg) 52 26
wit. K (ug) 70 35
Tiamina (mg) 14 0,7
Ryboflawina (mg) 14 0,7
Niacyna (mg) 13,6 6,8
Kwas pantotenowy (mg) 5 25
wit. B6 (mg) 21 11
kwas foliowy (ug) 500 250
wit. B12 (ug) 36 18
Biotyna (ug) 140 70
wit. C (mg) 15 375
Sktadniki mineralne

Sé6d (mg) 560 280
Potas (mg) 700 350
Chlor (mg) 560 280
Wapn (mg) 670 335
Fosfor (mg) 670 335
Magnez (mg) 285 143
Zelazo (mg) 235 11,8
Miedz (mg) 14 07
Cynk (mg) 13,6 6,8
Mangan (mg) 21 11
Jod (ug) 107 53,5
Molibden (ug) 107 535
Selen (ug) 50 25
Chrom (ug) 50 25
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