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Zaver odborného hodnotenia

Odporucanie

Podla § 3 zdkona 358/2021 Z. z. Narodny institit pre hodnotu a technoldgie v zdravotnictve (NIHO) odportca
vyhoviet Ziadosti ozaradenie technolégie HCU Anamix Infant 1x400g do Zoznamu kategorizovanych
dietetickych potravin v indikacii pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu.

Upozoriiujeme, Ze nakladova efektivnost hodnotenej intervencie vocéi komparatoru nemusi byt
dosiahnuta v pripade, Ze bude uplatneny limit spoluti¢asti podla § 87 zakona 363/2011 Z. z.

Odovodnenie

Zdravotny problém a vzniknuta zataZ pre pacienta

Homocystindria (HCU) je zriedkavé autozémovo recesivne dedicné metabolické ochorenie
charakterizované neschopnostou organizmu spravne metabolizovat aminokyselinu metionin. To vedie
k zvySenym koncentraciam metioninu, homocysteinu a dalSich siru obsahujlcich metabolitov v plazme
a k nizkym hladinam cysteinu, cystationinu a serinu v plazme. Celosvetova prevalencia HCU sa
odhaduje na 0,82 : 100 000. NajCastejSie sa ochorenie zacina prejavovat v detskom veku s
multisystémovym postihnutim. Medzi hlavné klinické prejavy patria dislokacia ocnej SoSovky,
osteoporoza, ,marfanoidny“ habitus, oneskoreny psychomotoricky vyvin, poruchy ucenia a zvysena
predispozicia k tromboembolizmu. Liecba je zamerana predovsetkym na zniZenie koncentracie
homocysteinu pri si¢asnom zachovani adekvatneho nutricného stavu vratane fyziologickych hladin
metioninu a ostatnych esencialnych aminokyselin. U pacientov responzivnych na pyridoxin sa podava
pyridoxin, suplementuje sa folat a vitamin B12. Ostatni pacienti vyzaduju diétu s nizkym obsahom
prirodzenych bielkovin a s obmedzenim metioninu, pricom s vyuzivané Specialne aminokyselinové
zmesi bez metioninu, obohatené o cystein (zmes L AA, z angl. L-alpha amino acid), zvy¢ajne v praskovej
alebo tekutej podobe. Tato liecba je celoZivotna.

Hodnoten3 intervencia:
o HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g

Komparatorom je:
o Pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku 0 - 1 rok: HCU Anamix

Infant p.o. plv. 1x400 g v rezime na vynimku podla §88 zakona 363/2011 Z. z.

o Pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku od 1 roku: comida -
HCys B formula p.o. plv. 1x500 g (D0863, podskupina VO6CBC1 Vyziva bez metioninu od
jedného roku veku)

Klinicky dokaz a jeho limitacie

Klinicku ic¢innost hodnotenej DP predpokladame na zaklade:
o zloZenia a priamej metabolickej vazby medzi prijmom metioninu a tvorbou homocysteinu,
o diéty bez metioninu, ktord predstavuje medzinarodne odporicany Standard liecby a je
sucastou klinickych usmerneni,
o Udajov z registra E-HOD, ktoré potvrdzuju, Ze u vacSiny pyridoxin-nereagujlcich pacientov je
beznou terapeutickou praxou kombindcia betainu a diéty bez metioninu.
Rovnaku komparativnu klinicki G¢innost DP HCU Anamix Infant voéi comida - HCys B formula
predpokladame na zéklade rovnakého Gcelu uréenia a porovnatelného kvalitativneho zloZenia.
Vyrobca nepredlozil dokaz o komparativnej Gicinnosti a bezpecnosti hodnotenej technoldgie voci
komparatoru HCU Anamix Infant, kedZe intervenciu a komparator predstavuje rovnakd DP (v
sUcasnosti hradena na zaklade vynimkového rezimu podla § 88 zakona 363/2011 Z. z).
Vyrobca nepredlozil dokaz o komparativnej Gicinnosti a bezpecnosti hodnotenej technoldgie voci
komparatoru comida - HCys B formula.
Dékaz klinickej tcinnosti a bezpecnosti samotnej hodnotenej DP nebol predloZeny, nie je preto
mozné zhodnotit internd a externd validitu dokazu.
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e Intervencia HCU Anamix Infant pri poZadovanej tihrade spiiia podmienky nakladovej efektivnosti
v porovnani s relevantnym komparatorom.

e V nastaveni vyrobcu preukazuje DP HCU Anamix Infant v porovnani s komparatorom DP HCU Anamix
Infant hradenou vo vynimkovom reZime v ramci analyzy minimalizacie nakladov (z angl. cost
minimization analysis, CMA) Setriaci efekt. DP HCU Anamix Infant ma pri poZadovanej Ghrade 38,85 € za
balenie 1x400g nizSie naklady o 11,14 €.

e Pre skupinu pacientov od narodenia akceptujeme nastavenie vyrobcu. NIHO nepredklada vlastny
scenar, vzhladom k absencii udajov o ucinnosti, ako aj inych tdajov o ihrade komparatora vo
vynimkovom reZime.

e Pre skupinu pacientov od jedného roku veku dosahuje v NIHO scenari DP HCU Anamix Infant v
porovnani s komparatorom comida - HCys B formula v ramci analyzy CMA nakladovu efektivnost. DP
HCU Anamix Infant ma pri maximalnej vySke Ghrady zdravotnej poistovne za 1 RD 62,969700 € rovnaké
naklady ako komparator.

e Vyrobca v Ziadosti pocita s Uhradou zdravotnej poistovne 38,85 € za balenie 1x400g. Navrhovana
maximalna cena DP vo verejnej lekarni je 49,99 €. Pacientovi tak vznika doplatok vo vyske 11,14 €,
vyrobca tento fakt v MER neadresuje.

e Vysledok nakladovej efektivnosti je spojeny s neistotou, ktord plynie najma z absencie klinického
ddkazu, informacii o vyske Ghrady vo vynimkovom reZime a uplatriovani limitu spolutcasti.

e Vpripade uplatnenia limitu spoluucasti, hodnotena intervencia v ramci CMA analyzy pri
pozadovanej thrade za 1 RD dosahuje vyssSie naklady o 18,05 € v porovnani s komparatorom
comida - HCys B formula v skupine pacientov od jedného roku veku a rovnaké naklady ako DP
HCU Anamix Infant hradena vo vynimkovom reZime.

Analyza nakladovej efektivnosti a jej limitacie

Dopad na rozpocet

e Vyrobca odhaduje sumarnu Ghradu verejného zdravotného poistenia (VZP) za DP HCU Anamix Infant v
treti rok od zaradenia vyske 1,7-tis. €. Cisty dopad na rozpocet odhaduje ako Usporu vo vyske 502,2 €
rocne.

e Analyzu dopadu na rozpocet vykonanii vyrobcom povazujeme z pohladu odhadovaného poctu
pacientov a predpokladanej spotreby DP za neisti. Z rovnakého dévodu nepredkladédme NIHO
scenar dopadu na rozpocet.

e  Prikategorizacii hodnotenej DP s navrhovanou vyskou thrady vyrobca predpoklada Setriaci efekt.

o Podla § 87 zakona ¢. 363/2011 Z. z. by sa na pacientov splfiajucich 10 hodnotenej DP mal
vztahovat znizeny limit spoluti¢asti.

= Na poistenca, ktory k prvému driu kalendarneho Stvrtroka nedovrsil Sest rokov veku,
sa vztahuje limit spolutcasti vo vyske 0 eur.

o Vskupine pacientov od narodenia by tak redlna ihrada zdravotnych poistovni bola vo vyske
komparatora (DP vo vynimkovom rezime). V tomto pripade by hradenie DP pravdepodobne
nemalo dopad na rozpocet a zaroveri by nedochadzalo k Gspore verejnych zdrojov ako tvrdi
vyrobca.

o Vskupine pacientov od jedného roku veku by hradenie intervencie malo negativny dopad
na rozpocet.
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NIHS®
1. Predmet hodnotenia

1.1. Vyskumné otazky

1. Akaje ucinnost a bezpecnost technoldgie HCU Anamix Infant v porovnani s relevantnymi komparatormi v
indikacii pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu v slovenskom kontexte na trovni
ukazovatelov relevantnych pre mortalitu, morbiditu, kvalitu Zivota a zavazné neZiaduce udalosti?

2. Aka je nakladova efektivnost technolégie HCU Anamix Infant?

3. Aké su dalSie relevantné etické, organizacné, socidlno-pacientske a pravne aspekty tykajlce sa
potencialnej Ghrady technoldgie HCU Anamix Infant?

1.2. Inkluzne kritéria
InklUzne kritéria relevantnych klinickych stadii st sumarizované v tabulke nizsie.

Tabulka 1: PICO - Inklizne kritéria
Populacia (z angl. Population)
Diagnéza
e Vrodena porucha metabolizmu metioninu
e Homocystinuria
e  Hypermetioninémia
o MKCH-10%: E72.1

Populdcia podla ui¢elu uréenia dietetickej potraviny:
e Na diétny rezim pri preukazanej homocystindrii nereagujicej na liebu vitaminom
B6 /deficite CBS alebo pri hypermetioninémii u dojciat od narodenia do 12 mesiacov
veku a ako doplnkova vyZiva u deti do 3 rokov veku. Zmes esencialnych a
neesencialnych aminokyselin bez metioninu so sacharidmi, tukmi, vlakninou,
vitaminmi, mineralnymi latkami a stopovymi prvkami, v prasku.

Populacia, pre ktoru vyrobca pozaduje tihradu:

e  Navrh indikaéného obmedzenia: Hradenu lie¢bu méZe indikovat lekar u pacientov
svrodenou poruchou metabolizmu metioninu na pracovisku Detskej kliniky
Lekarskej fakulty Univerzity Komenského a Narodného Ustavu detskych chordb
v Bratislave, Kliniky pre deti a dorast A. Getlika Univerzitnej nemocnice Bratislava
Nemocnica sv.Cyrila a Metoda, Kliniky deti adorastu Univerzitnej nemocnice
Martin, v metabolickej ambulancii Detskej fakultnej nemocnice s poliklinikou
Banska Bystrica a v metabolickej ambulancii Detskej fakultnej nemocnice KoSice.

e  Navrh preskripéného obmedzenia: DIA, END, ENP, PED

e Navrh mnoZstvového / finanéného limitu: nie

e  Obmedzenie uhrady zdravotnej poistovne na jej predchadzajuci sthlas: nie

Intervencia (z angl. Intervention)

| HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g

Komparator (z angl. Control)

Pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku 0 - 1 rok: HCU Anamix
Infant p.o. plv. 1x400 g v reZime na vynimku podla §88 zakona 363/2011 Z. z. (DX009)

Pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku od 1 roku: comida -
HCys B formula p.o. plv. 1x500 g (D0863, podskupina VO6CBC1 VyZiva bez metioninu od
jedného roku veku)

! Medzinérodné klasifikacia chordb - 10. revizia
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Ukazovatele (z angl. Outcomes)
Mortalita
e 0S(zangl. overal survival; celkové preZivanie)

Morbidita
e Koncentracia celkového homocysteinu v plazme
P : e  Koncentracia metioninu v plazme
Klinicka ucinnost Y . . .
. Koncentracia cystationinu v plazme
Kvalita Zivota
e HRQoL (z angl. health-related quality of life) merana cez dotaznik EQ-5D?
a dotazniky Specifické pre ochorenie

Bezpecnost Frekvencia vyskytu neziaducich udalosti

Dizajn Studii (z angl. Study design)

Randomizované kontrolované stidie (RCTs) a metaanalyzy z nich

ak nie st dostupné, tak:

Klinicka G¢innost Prospektivne nerandomizované kontrolované stidie

Nepriame porovnania zachovavajuce kauzalitu

Ak nie st dostupné, tak dalSie data podla hierarchie dékazov EBM

RCTs a metaanalyzy z nich

ak nie st dostupné, tak:

Prospektivne nerandomizované kontrolované stidie

Bezpecnost Nepriame porovnania zachovavajuce kauzalitu

Prospektivne observac¢né stidie

Jednoramenné stadie

Ak nie st dostupné, tak dalSie data podla hierarchie d6kazov EBM

Ekonomické Podklady vyrobcu k ekonomickému hodnoteniu (medicinskoekonomicky rozbor) a dalsie
hodnotenie zdroje

Etické, organizacné,
socialno-pacientske
a pravne aspekty

Vstupy od zastupcov pacientov a odbornikov a z vysledkov hodnotenia.

2 EQ-5D je dotaznik kvality Zivota v stvislosti so zdravim vytvoreny skupinou EuroQol (z angl. Euro Quality of Life). Dotaznik obsahuje 5
zdravotnych domén (mobilita, sebestacnost, bezné aktivity, bolest/diskomfort a izkost/depresia). Pacient hodnoti Ciselne stupen
zavaznosti priznakov pomocou trojstupfiovej (3L) alebo patstupfiovej (5L) $kaly odpovedi, vysledkom je patciferny kéd.


https://euroqol.org/eq-5d-instruments/eq-5d-5l-about/

NIH
2. Metoda

Vysvetlenie k zrychlenému hodnoteniu:

Toto hodnotenie nie je Standardnym hodnotenim NIHO. Ide o zrychlené hodnotenie zdravotnickej technolégie v
indikacii, v ktorej je na zaklade Ziadosti predpokladany relativne nizsi ¢isty dopad na rozpocet VZP. Aplikovanie
rozdielneho pristupu k rozsahu hodnoteni (teda pouZivanie tzv. ,adaptivheho hodnotenia zdravotnickych
technoldgii“) z dovodu dopadu na rozpocet je pouzivané aj v zahranici. Cielom je efektivne zameranie analytickych
kapacit najma na technoldgie s najvacsim dopadom na rozpocet a rychlejSia dostupnost novych technolégii pre
pacientov. Rozdiel oproti Standardnému hodnoteniu spociva v rozsahu relevantnych zdrojov, ktoré NIHO preveruje,
v hibke ich preverovania a v rozsahu pisaného textu v hodnotent.

Rovnako ako pri Standardnom hodnoteni, aj pri zrychlenom hodnoteni NIHO dba na dodrzanie vsetkych platnych
pravnych predpisov. Formalne naleZitosti Ziadosti (napr. Gradne uréena cena v inych ¢lenskych Statoch, platnost
certifikacie, Uhrada spravneho poplatku a pod.) kontroluje MZ SR.

2.1. Vyskumné podotazky

Vyskumné otazky z casti 1.1 boli zodpovedané prevazne metodikou, ktord NIHO pouZiva pri Standardnom
hodnoteni liekov a ktora sa opiera o EUnetHTA Core Model 3.0. Nakolko je tento model urceny iba pre vybranu
skupinu zdravotnickych technoldgii, ktoré nie st liekmi, nie je mozné ho naplno vyuZit pri hodnoteni vSetkych
zdravotnickych pomdcok (ZP), $pecidlneho zdravotnickeho materialu (SZM) a dietetickych potravin (DP).

2.2. Zdroje pouZzité pri tvorbe hodnotenia

e Dokumenty poskytnuté vyrobcom ako stcast Ziadosti (medicinskoekonomicky rozbor, publikacie a dalsie
zdroje).
e Rucné vyhladavanie klinickych studii a meta-analyz v medicinskych databazach (ClinicalTrials.gov
a PubMed).
e Rucné vyhladavanie na webovych strankach relevantnych zahrani¢nych institicii, nemocnic
a pacientskych organizacii (NORD3).
Pre Ucely zapojenia odbornikov a pacientskych organizacii bolo dria 18.02.2026 zverejnené oznamenie o hodnoteni
na webovej stranke NIHO. Termin pre zaslanie vstupu do hodnotenia bol 04.03.2026. Do hodnotenia sa nezapojil
Ziadny odbornik ani pacientska organizacia. PoCas hodnotenia prebehla komunikacia ohladom konkrétnych
otazok s ¢lenmi Kategorizacnej komisie pre dietetické potraviny zo vSetkych slovenskych zdravotnych poistovni.

Vysvetlenie k pouZivaniu zaciernenia niektorych tidajov vo verejnej verzii hodnotenia NIHO:

Vycierfiovanie vo verejnej verzii hodnotenia pouzivame v pripade, Ze vyrobca oznacil niektord z informacii za
neverejny, t.j. za obchodné tajomstvo, dévernu informaciu, alebo iny typ neverejnej informacie a vyciernil ju v MER,
resp. ju dodal v ramci neverejnej prilohy. Moze ist napriklad o neverejni vysku Ghrady, neverejné podmienky
Uhrady alebo niektoré klinické data. Zaciernujeme tiez informacie, ktoré by mohli viest k prezradeniu vyssie
uvedenych informdcii. Zacierfiovanie (dajov v hodnoteni podlieha individudlnemu postdeniu autorov,
v hodnoteniach sa pokdsame o ¢o najvacsiu moznu mieru transparentnosti. Plnd verziu hodnotenia poskytujeme
MZ SR, a prostrednictvom MZ SR aj vyrobcovi.

3 NORD, Narodna organizacia pre zriedkavé ochorenia, z angl. National Organization for Rare Disorders
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3.1. Zakladna charakteristika ochorenia

Homocystinuria (HCU) patri medzi poruchy metabolizmu sirnych aminokyselin. Ide o zriedkavé autozémovo
recesivne dedi¢né ochorenie, ktoré vznika ako nasledok deficitu, alebo zniZenej aktivity enzymu cystationin
beta-syntaza (CBS). CBS sa zucastriuje katabolizmu esencialnej aminokyseliny metioninu (Met). Metionin je
konvertovany na homocystein (Hcy), ktory CBS v pritomnosti vitaminu B6 (pyridoxin) metabolizuje na cystationin.
Alternativnou drahou metabolizacie homocysteinu je jeho remetylacia na metionin v pritomnosti vitaminu B12
afolatu (Obrazok 1). Deficit CBS tak vedie k zvySenym koncentracidam Met, Hcy a dalSich siru obsahujucich
metabolitov v plazme a k nizkym hladinam cysteinu (Cys), cystationinu a serinu v plazme. Bezné hodnoty Hcy s
<15 pmol/L, ozvySenych hladinach hovorime pri hodnotach vysSich ako 40 umol/L, pri¢om najéastejSie ide
o koncentracie 100 umol/L a viac [1, 2].

Obrdzok 1: Zjednodusené zobrazenie metabolizmu metioninu a homocysteinu

Protein

- Methionine
~
/,- e . /_/:y
,

/ Dimethyl
el glycine

Betaine

| —Serine

Zdroj: [3]

Patofyzioldgia deficitu CBS nie je Uplne objasnena. Zvysena hladina homocysteinu spdsobuje zmeny proteinov a
narGsa ich zosietovanie, ovplyviuje intracelularnu signalizaciu, vyvolava stres endoplazmatického retikula a
endotelialnu dysfunkciu. CBS sa exprimuje predovSetkym v peceni, pankrease, oblickach avmozgu. HCU sa
vyznacuje Sirokym spektrom klinickej zavaznosti a variabilnym vekom nastupu prvych priznakov. Niektori pacienti
zostavaju asymptomaticki az do dospelosti, Castejsi je vSak zaciatok ochorenia v detskom veku s multisystémovym
postihnutim. Medzi hlavné klinické prejavy patria dislokacia o¢nej SoSovky, osteoporéza, ,marfanoidny“ habitus,
oneskoreny psychomotoricky vyvin, poruchy ucenia a zvysena predispozicia k tromboembolizmu [4].

Celosvetova prevalencia HCU sa odhaduje na 0,82 : 100 000 na zaklade diagnostiky symptomatickych jedincov a
1,01 : 100 000 na zaklade novorodeneckého skriningu [5]. Na zaklade frekvencie najCastejSieho patogénneho
variantu génu CBS sa prevalencia homozygotnych pacientov pri narodeni v strednej Eurépe odhaduje na 2,5: 100
000 [6]. Vzhladom na zriedkavost tohto ochorenia je pravdepodobné, Ze pocet pripadov na Slovensku je velmi nizky.
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Hypermetioninémia (HMet) tieZ patri medzi dedi¢né poruchy metabolizmu sirnych aminokyselin, konkrétne
metioninu a homocysteinu. Je charakterizovana trvalo zvySenou hladinou metioninu v krvi pri normalnej hladine
homocysteinu a tyrozinu. Spésobena je poruchou premeny metioninu na homocystein v désledku deficiencie
enzymov  metionin-adenozyltransferazy ~ (MAT)  I/lll,  glycin  N-metyltransferazy ~ (GNMT)  alebo
S-adenozylhomocystein hydrolazy (AHCY). Na rozdiel od HCU je tato forma zvycajne benigna, no v Specifickych
pripadoch moze spbsobit neurologické symptomy ako myopatia, hypotdnia, dystdnia, kognitivhe poskodenie,
hematologické ¢i gastrointestindlne symptémy. Vzhladom na mierny priebeh HMet, (idaje o incidencii ¢i prevalencii
nie st spolahlivé [7].

3.2. ManaZment a liecha pacienta

HCU sa prejavuje nespecifickymi a velmi heterogénnymi symptémami, ktoré mézu staZovat jej skoré rozpoznanie.
Skora diagnostika a ihned zahajena lie¢ba dokazu Gplne predchadzat komplikaciam spojenym s CBS deficitom.
V pripade pacientov diagnostikovanych neskor je v€asné zahajenie lieCby klucové pre zlepSenie progndzy a
pre prevenciu dalSich komplikacii, najma tromboembolickych prihod.

Na Slovensku v rdmci novorodeneckého skriningu prebieha skrining poruchy metabolizmu sirnych aminokyselin
metioninu a homocysteinu - izolovana hypermetioninémia [8]. Ten ma identifikovat ochorenie pred rozvinutim
klinickych priznakov. Senzitivita HMet novorodeneckého skriningu nemusi byt dostatocna na detekciu HCU a
novorodenecky skrining tak nemusi vZdy HCU odhalit [9].

Pre diagnostiku HCU ma samotné meranie hladiny metioninu v krvi nizku Specificitu. Diagnostika sa preto opiera
predovsetkym o diferencidlnu diagnostiku na zaklade klinickych prejavov ochorenia a nasledne o biochemické
vySetrenia zamerané na stanovenie zvySenych hladin celkového homocysteinu (tHcy) a volného homocysteinu
(fHcy) v plazme, ako aj na posldenie pomeru metionin : cystation. Potvrdenie CBS deficiencie, teda HCU, sa
vykonava meranim aktivity enzymu CBS vo fibroblastoch alebo v plazme, pripadne genetickym vySetrenim na
identifikaciu patogénnych variantov v géne CBS [4].

ManaZment pacientov s HCU a HMet je zhrnuty v postupoch pre diagnostiku a manazment CBS deficiencie, ktoré
vydala Eurdpska siet a register pre Homocystindriu a metylacné defekty (E-HOD, z angl. European network and
registry for Homocystinurias and methylation Defects) v roku 2017. LieCba je zamerana predovsetkym na zniZenie
koncentracie tHcy pri si¢asnom zachovani adekvatneho nutri¢ného stavu vratane fyziologickych hladin metioninu
a ostatnych esencidlnych aminokyselin. U pacientov responzivnych na pyridoxin sa podava pyridoxin,
suplementuje sa folat a vitamin B12, pri¢om prijem bielkovin zostdva nezmeneny. Pri ¢iasto¢nej odpovedi sa
odportca doplnenie betainu a/alebo zavedenie Specificke] diéty [4].

Pacienti, u ktorych sa uvedenymi postupmi nepodari dosiahnut cielové hladiny homocysteinu (pacienti
neresponzivni na pyridoxin), vyzaduju diétu s nizkym obsahom prirodzenych bielkovin a s obmedzenim metioninu,
priom ide o celozivotnu liecbu [4]. Pri diétnom rezime su vyuZivané 3pecidlne aminokyselinové zmesi bez
metioninu, obohatené o cystein (zmes L-AA, z angl. L-alpha amino acid), zvyCajne v praskovej alebo tekutej podobe.
V sti¢asnosti vSak nie su dostupné Specifické odporucania ohladom vysky prijmu L-AA zmesi bez metioninu [10].
Restrikcia metioninu a prirodzenych proteinov musi byt nastavena individualne na zaklade koncentracii Met a tHcy
v plazme. Pri diéte s obmedzenim metioninu sa stanovuje jeho presny denny prijem, zatial ¢o pri diéte s
obmedzenim prirodzenych bielkovin sa vychadza z mnoZstva prijatych proteinov, pricom sa zohladriuje obsah
metioninu v 1 g bielkovin. V klinickej praxi sa najcastejSie vyuZiva kombinacia oboch pristupov. V pripade v¢asne
diagnostikovanych novorodencov sa podava kompletna vyZiva bez metioninu a nasledne méZze ist o kombinaciu
tejto vyzivy s materskym mliekom a neskor v kombinacii so stravou s nizkym mnozstvom prirodzenych bielkovin

(4].

3.3. Opis technolégie

Dieteticka potravina HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g je potravina na baze aminokyselin (AK) bez metioninu
(Met), urcena na diétny rezim pri homocystindrii (HCU) u dojciat a malych deti (do 3 rokov). HCU Anamix Infant

vychdadza zo zloZenia Standardnej dojcenskej vyzivy (IF, z angl. infant formula), avsak neobsahuje Met. Okrem Met
obsahuje ostatné esencidlne a neesencidlne aminokyseliny, sacharidy, tuky (vratane LCPUFA, polynenasytené
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mastné kyseliny s dlhym retazcom) a mikronutrienty v silade s poZiadavkami na zloZenie potravin na osobitné
lekarske Gcely (FSMP z angl. Food for Special Medical Purposes) podla Delegovaného nariadenia Komisie (EU)
2016/128. Okrem sacharidov ako zdroja energie hodnotend intervencia obsahuje Specifickl zmes prebiotickych
oligosacharidov - galaktooligosacharidy (GOS) a fruktooligosacharidy (FOS), ¢o pomaha rozvijat zdravsiu ¢revnd
mikrobiotu. VyZivové idaje DP st uvedené na obrazku nizsie (Obrazok 2):

Obrdzok 2: VyZzivové idaje DP HCU Anamix Infant uvedené na obale

Wiivove udaje na100g na100 mi**||Vyzivove udaje na100g na100 mi**
prasku: VyZivy: prasku: VYZivy:
Energia 1950k) 293 ke || Vitamin K 373 g 559 g
466 keal 70kedl | | Tiamin 05img  008mg
Tuky 280g 35 g/ | Riboflavin 051mg  008mg
ztoho Niacin 2383mg  035mg
Nasytené mastné kyseliny 1.7g 12¢ (7,83 mgNE) (1,17 mg NE)
Mononenasytené mastné kyseliny 113g 1,7 g || Vitamin Bs 05img  008mg
Polynenasytené mastné kyseliny 40g 069/ | Kyselina listova 55,0 g 8.25 g
- Kyselina linolova (LA) 321g 481 mg | | Folat 91,7 ug 138 g
- Kyselina a-linolénova (ALA) 032g  47,6mg||Vitamin B 121ug 0,18 g
- Kyselina arachidonova (ARA) 012g  178mg||Biotin 182 ug 2,13 1g
- Kyselina dokczahexagnova (DHA) 012g 17,8 mg||Kyselina pantoténova 281mg  042mg
Sacharidy 01g 159/ | Mineralne latky a stopove prvky
z toho cukry 75g 1,19/| Sodik 191mg  287/mg
Vlaknina 37g 0,56 g || Draslk 5Bbmg  758mg
Bielkoviny (ekvivalent) 131g 2,0g/|Chlorid dbEmg  533mg
z toho™* Vapnik H0mg  B15mg
L-alanin 064g  96,0mg||Fosfor Amg  450mg
L-arginin 1,09¢g 164 mg | | Horck 583mg  875mg
Kyselina asparagova 093¢ 140mg || Zelezo R2mg  119mg
L-cystin 04g  615mg||Med 042mg 0,063 mg
Kyselina L-glutamova 122¢ 183 mg | | Zinok 58mg  084mg
L-glutamin 013g  195mg||Mangdn 0029mg 0,004 mg
Glycin 099g 149mg || Jod 97 9 g 14,71
L-histiclin 062g  930mg||Molybden 121 g 1,82 g
L-zoleucin 09g 147 mg | | Selén 17,7 ug 2,66 g
L-leucin 1679 251 mg | | Chrom 140ug 2,10 g
L-lyzin 1,14g 171 mg||Ine
L-metionin ¥ 1 L-kamitin 101mg  152mg
L-fenwalanin 074g 111 mg || Cholin 146mg  219mg
L-prolin 1,18g 177 mg || Inozitol 979mg 14,7 mg
L-serin 073g  110mg||Taurin N0mg  450mg
L-treonin 0829 123 mg| **pri odporicansj koncentracii 15 % obj.
L-tht?f'élﬂ 033g 49 5mg *nepridané
L-tyrozin 074g 111 mg| *Celkovy obsah aminokyseln na 100 g praskuje 15,43 g.
L-valin 107g 161 mg | Prepoget obsahu biekovin na amiokyselny - podla
Sol 048g 0079 odponicani FAO.
Vitaminy
Vitamin A 408 ug 61,2 ug
Vitamin D 11,2 g 1,68 g
Vitamin £ 11 5 mg 1,73mg
(923mgTEJ (1 38mgTEJ
Vitamin C 89mg 7,34 mg

Zdroj: [1, obal DP]

Davkovanie a pouzitie: MnoZstvo a riedenie HCU Anamix Infant urci lekar alebo pracovnik kvalifikovany v oblasti
klinickej vyzivy v zavislosti od veku, telesnej hmotnosti a zdravotného stavu pacienta. Na dosiahnutie odpordcanej
koncentracie vyZivy 15 % obj. je na kazdd zarovnanu odmerku (5 g prasku) potrebnych 30 mlvody (t. . 15 g prasku
doplnenych vodou do celkového objemu 100 ml). Osmolalita pri 15 % koncentracii je 380 mOsmol/kg H-0.
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Praskova dojcenska vyziva nie je sterilnd a ma byt pripravovana tesne pred podavanim. Pokial vyziva nie je
spotrebovana do jednej hodiny od pripravy, obsah flasticky ma byt znehodnoteny. VyZiva nesmie byt pocas
podavania zohrievana.

Tento pripravok nesmie byt pouZivany ako jediny zdroj bielkovin, ale musi byt podavany spolo¢ne s inym zdrojom
bielkovin ako je napr. materské mlieko alebo Standardna dojcenska vyZiva v mnozstve, ktoré uréi lekar. Toto
doplnenie je nutné na pokrytie celkového prijmu metioninu, tekutin a zakladnych nutricnych potrieb dietata.
NesluZi na parenteralne pouZzitie [1]. Hodnotena DP je zobrazena obrazku nizsie (Obrazok 3).

Obrdzok 3: Zobrazenie HCU Anamix Infant

GUTRICIA. )
w AN@amix infant =

Zdroj: [1]

3.4. Uéel uréenia

Ucel uréenia:

Na diétny rezim pri preukazanej homocystindrii nereagujicej na liecbu vitaminom B6 /deficite CBS alebo pri
hypermetioninémii u dojciat od narodenia do 12 mesiacov veku a ako doplnkova vyZiva u deti do 3 rokov veku.
Zmes esencialnych a neesencidlnych aminokyselin bez metioninu so sacharidmi, tukmi, vlakninou, vitaminmi,
mineralnymi latkami a stopovymi prvkami, v prasku. Urcené pre dojcata a ako doplnkova vyziva pre malé deti [1].

Urad verejného zdravotnictva Slovenskej republiky (UVZSR) prijal dfia 24.03.2021 ozndmenie o umiestneni

potraviny na osobitné lekarske G¢ely HCU Anamix Infant 400 g od vyrobcu SHS International Ltd., na trh v Slovenskej
republike.

3.5. Pozadované podmienky uhrady

Vyrobca Ziada zaradenie HCU Anamix Infant do novej podskupiny VO6CBCx VyZiva bez metioninu od narodenia
v ramci skupiny VO6CBC - VyZiva bez metioninu.

Vyrobca navrhuje maximalnu cenu DP vo verejnej lekarni vo vyske 49,99 € za balenie 400 g. Vyrobca udava ako

jednotku referen¢nej davky (RD) DP 100 g aminokyselin (AK). V jednom baleni je podla Ziadosti spolu 0,617 RD.
Navrh maximalnej vysky Uhrady zdravotnej poistovne za jednotku referencnej davky (JD) vyrobca navrhuje
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62,969700 €, Co po prepocte na balenie predstavuje Ghradu vo vyske 38,85 € za balenie 1x400 g. Pre pacienta tak
vznika doplatok vo vyske 11,14 € za balenie 1x400 g.

Navrhované indikacné obmedzenie:

Hradend liecbu méZe indikovat lekar u pacientov svrodenou poruchou metabolizmu metioninu na pracovisku
Detskej kliniky Lekarskej fakulty Univerzity Komenského a Narodného Ustavu detskych choréb v Bratislave, Kliniky
pre deti a dorast A. Getlika Univerzitnej nemocnice Bratislava Nemocnica sv. Cyrila a Metoda, Kliniky deti a dorastu
Univerzitnej nemocnice Martin, v metabolickej ambulancii Detskej fakultnej nemocnice s poliklinikou Banska
Bystrica a v metabolickej ambulancii Detskej fakultnej nemocnice Kosice.

Navrhované preskripcné obmedzenie: DIA (diabetoldg), END (endokrinoldg), ENP (pediatricky endokrinolég), PED
(pediater).

Navrhovany mnoZzstvovy / finanény limit: vyrobca nenavrhuje

Obmedzenie Uhrady zdravotnej poistovne na jej predchadzajici sdhlas: nie

Diskusia k navrhovanym podmienkam Uhrady:

e  Vyrobcom navrhovana maximalna cena DP vo verejnej lekarni je rovnaka ako v pripade thrady podla §88
zakona 363/2011 Z. z., maximalna Ghrada zdravotnej poistovne je v3ak nizsia, pri¢om pacientovi vznikne
doplatok. Vznik doplatku vyrobca v medicinskoekonomickom rozbore (MER) neadresuje.

e Uhrada zdravotnej poistovne 62,969700 €/ RD, pri velkosti RD 100 g AK je totoZna svyskou Uhrady
v ostatnych podskupinach v ramci skupiny VO6CBC.

3.6. Relevantné komparatory

Za relevantny komparator pre hodnotent DP HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g povaZujeme
- pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku 0 - 1 rok:
e HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g, ktora je aktualne hradena z verejného zdravotného poistenia podla
§88 zdkona 363/2011 Z. z.
- pre pacientov s vrodenou poruchou metabolizmu metioninu vo veku od 1 roka:
e comida-HCysBformula p.o. plv. 1x400 g (D0863) z podskupiny VO6CBC1 VyZiva bez metioninu od jedného
roku veku.

Vyrobca povaZuje za relevantny komparator pre obe skupiny pacientov HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g v reZime
vynimky.

Diskusia k relevantnym komparatorom:

e Vaktudlne platnom zozname kategorizovanych dietetickych potravin (ZKDP) sa v sii¢asnosti nenachadza
ina DP pre pacientov s hodnotenou indikaciou, ktora by bola vhodna od narodenia do jedného roku veku.

e Hodnotena DP je aktualne hradena z verejného zdravotného poistenia na vynimku a jej spotreba podla
dat Narodného centra zdravotnickych informacii (NCZI) o spotrebe hradenych DP za 1Q 2025 - 4Q 2025
predstavuje 22 baleni [11].

eV ZKDP st v skupine VO6CBC - VyZiva bez metioninu kategorizované v podskupine VO6CBC1 DP vhodné od
jedného roku veku. Mame za to, Ze pre pacientov od jedného roku veku je komparatorom DP z tejto
podskupiny. V tejto podskupine mala v 1Q 2025 - 4Q 2025 najvyssiu spotrebu DP comida - HCys B formula
(D0863) v pocte 48 ks [11].

V tabulke nizSie uvddzame porovnanie zloZenia hodnotenej DP a komparatora comida - HCys B formula (Tabulka
2).
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Tabulka 2: Porovnanie zloZenia intervencie HCU Anamix Infant a kompardtora comida - HCys B formula uvedené na 100 g
produktu

HCU comida ZloZenie na . comida -
ZloZenie na 100 g produktu Anamix ;ol.:'ﬁ:,:l: 100g Hctjn‘f\:::" x f:frznZIBa
Infant (D0863) produktu (D0863)
Energia (kcal) 466 420 Vitaminy
Energia (kj) 1950 1766 Vitamin A 408 ug 623 ug
Tuky, z toho (g) 23,0 15,0 Vitamin D 11,2 ug 9,3ug
Nasytené mastné kyseliny 7,7 6,1 Vitamin E 11,5mg 11mg
Mononenasytené mastné kyseliny 11,3 6,9 Vitamin C 48,9 mg 84mg
Polynenasytené mastné kyseliny 4,0 2,0 Vitamin K 37,3 ug 34ug
Kyselina linolova (LA) 3,21 1,7 Tiamin 0,51 mg -
Kyselina a-linolénova (ALA) 0,32 0,28 Riboflavin 0,51 mg -
Kyselina arachidénov (ARA) 0,12 - Niacin 2,33 mg 14 mg
Kyselina dokozahexaénova (DHA) 0,12 - Viamin B6 0,51 mg 0,94 mg
Kyselina 55,0 ug 156 ug
Sacharidy (g) 50,1 39,7 listova
Z toho cukry (g) 7,5 2,8 Folat 91,7 ug -
Vlaknina 37 - Vitamin B12 1,21ug 1,9 ug
Bielkoviny (ekvivalent) (g) 13,1 31,1 Biotin 18,2 ug 31pg
Kyselina 2,81 mg 8,3mg
L-alanin 0,64 1,6 pantoténova
L-arginin 1,09 1,4 Mineralne latky a stopové prvky
Kyselina asparagova 0,93 2,9 Sodik 191 mg 296 mg
L-cystin 0,41 1,5 Draslik 505 mg 613 mg
Kyselina L-glutamova 1,22 3,0 Chlorid 355mg 462 mg
L-glutamin 0,13 3,7 Vapnik 410 mg 1040 mg
Glycin 0,99 1,3 Fosfor 300 mg 613 mg
L-histidin 062 0,94 Horc¢ik 58,3mg 151 mg
L-izoleucin 0,98 1,9 Zelezo 7,92 mg 15mg
L-leucin 1,67 3,1 Med 0,42 mg 1,1mg
L-lyzin 1,14 2,8 Zinok 5,59 mg 9,3mg
L-metionin -* - Mangén 0,029 mg 2,2mg
L-fenylalanin 0,74 1,7 Jéd 97,9 ug 156 ug
L-prolin 1,18 2,7 Molybdén 12,1ug 83 ug
L-serin 0,73 2,1 Selén 17,7 ug 37ug
L-treonin 0,82 1,9 Chrém 14,0 ug 31lug
L-tryptofan 0,33 0,81 Iné
L-tyrozin 0,74 1,9 L-karnitin 10,1 mg 78 mg
L-valin 1,07 2,0 Cholin 146 mg -
Sol 0,48 0,7 Inozitol 97,9 mg -
Taurin 30,0 mg 78,0 mg

Zdroj: [1, obal DP; 12, obal DP]
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4.1. Klinické dokazy o ucinnosti

Vyrobca v Casti C4 v MER nepredlozil komparativne dokazy o klinickej G¢innosti a bezpecnosti intervencie HCU
Anamix Infant vo¢i komparatorom. Komparativnu G¢innost hodnotenej DP v skupine pacientov vo veku 0 - 1 rok
nie je mozné hodnotit, kedZe intervenciu a komparator predstavuje rovnaka DP (v sucasnosti hradena na zaklade
vynimkového reZzimu podla § 88 zdkona 363/2011 Z. z).

Vyrobca nepredlozil $tudiu ani neboli dohladané iné Stidie porovnavajice Gcinnost hodnotenej DP vodi
komparatoru comida - HCys B formula (D0863).

4.2. Klinické dokazy o bezpecnosti

Nebola predlozena studia, ktora by sledovala bezpeénost hodnotenej DP.
DP bola na trh uvedena v sulade s poziadavkami na zloZenie potravin na osobitné lekarske ucely (FSMP) podla
Delegovaného nariadenia Komisie (EU) 2016/128.

4.3. Diskusia k hodnoteniu klinického prinosu

Klinickd Gcinnost hodnotenej DP méZeme predpokladat na zaklade jej zloZenia (opisané v 3.3) a metabolickej
priamej vazby medzi prijmom metioninu a naslednou tvorbou homocysteinu, kedZe metionin je jeho priamym
prekurzorom.

Vzhladom na to, Ze ide o vzacnu metabolickd poruchu a vzhladom na zname rizika nelieCenej homocystindrie
(mentalna retardacia, Zivot-ohrozujice trombdzy a iné) kontrolované klinické Studie neboli dohladané.

Diétne rezimy bez prijmu metioninu su Standardne medzinarodnymi odbornymi spolo¢nostami odpordc¢anou
terapiou a st sucastou klinickych usmerneni pre liecbu klasickej homocystinurie [3].

E-HOD analyzovala data 311 pacientov v registri, aby vyhodnotila diétny i farmakologicky terapeuticky pristup k

bez metioninu [13].

Komparativnu Gcinnost intervencie voci komparatoru comida - HCys B formula predpokladame na zaklade
rovnakého Gcelu urcenia a porovnatelného kvalitativneho zloZenia oboch produktov.

KedZe vyrobca nepredlozZil klinickd $tidiu o G¢innosti hodnotenej DP interndi a externd validitu dodaného dékazu
nie je mozné zhodnotit.
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5.1. Opis a hodnotenie predloZenej medicinskoekonomickej analyzy
Za zakladny scenar povazujeme analyzu v MER dodanom vyrobcom dria 18.12.2025.
5.1.1 Opis a zakladné nastavenie analyzy

Vyrobca DP predlozil analyzu vo forme jednoduchého vypoctu v ramci MER bez predloZenia samostatného modelu.
Vramci MER vyrobca vykonal analyzu minimalizacie nakladov (CMA, z angl. cost-minimization analysis) voCi
komparatoru DP HCU Anamix Infant p.o. plv. 1x400 g, hradenej z verejného zdravotného poistenia podla §88 zakona
363/2011Z. z.

Stanovisko k adekvatnosti predlozeného nastavenia:
Neakceptujeme vyrobcom predloZené nastavenie. Podrobnd diskusiu uvdadzame v bodoch niZzsie:

e Neakceptujeme vyrobcom zvoleny komparator pre skupinu pacientov od jedného roku veku. Za
relevantny komparator v tejto skupine povazujeme DP comida - HCys B formula (D0863) z podskupiny
VO06CBC1. Podrobna diskusia k vyberu komparatora je uvedena v Casti 3.6.

e Akceptujeme typ zvolenej analyzy.

5.1.2 Udaje o tGi¢innosti

Vyrobca DP v analyze nakladovej efektivnosti predpoklada rovnaké klinickd ucinnost dietetickej potraviny a
komparatora. Vyrobca nepredloZil klinick( stadiu, ktora by preukazovala Ucinnost hodnotenej intervencie, ani jej
Gcinnost voci komparatoru comida - HCys B formula.

Pacienti od narodenia do 1 roku Zivota

Stanovisko k adekvatnosti predloZzeného nastavenia:
Akceptujeme s neistotou vyrobcom predloZené nastavenie. Podrobnu diskusiu uvadzame v bodoch nizsie:
e Akceptujeme s neistotou predpoklad klinickej G¢innosti hodnotenej DP. Klinicka ucinnost intervencie
nebola preukazana klinickou $tudiou (diskusia je uvedena v Casti 4).
e  Klinickd Gcinnost intervencie predpokladame na zaklade jej zloZenia (Cast 4.3).

Pacienti od 1 roku Zivota

Stanovisko k adekvatnosti predlozeného nastavenia:
Neakceptujeme vyrobcom predloZené nastavenie. Podrobnd diskusiu uvddzame v bodoch niZsie:
e Neakceptujeme nezahrnutie komparatora comida - Hcys B formula a absenciu porovnania klinickej
ucinnosti intervencie voci tomuto komparatoru (blizsie v diskusii v Casti 3.6)
e  Sneistotou predpokladame rovnaku Gc¢innost komparatora comida - Hcys B formula voci hodnotenej DP
(diskusia je uvedena v Casti 4.3).

5.1.3 Naklady

Vyrobca v ramci nakladov v CMA pocita s Uhradou zdravotnej poistovne za jednotku referenénej davky (JD) DP HCU
Anamix Infant vo vySke 62,9697 € / 100 g AK (1 RD). Pocet RD v jednom baleni je 0,617, navrhovana hrada DP tak
predstavuje 38,85 € za balenie 1x400 g.

Navrhovana maximalna cena DP vo verejnej lekarni je 49,99 €. Pacientovi tak vznika doplatok vo vyske 11,14 €. Cena
za 1 RD by tak predstavovala 81,021070 €.

Naklady na komparator HCU Anamix Infant vyrobca uvadza vo vyske aktualnej Uhrady zdravotnej poistovne za DP
uhradzan( podla §88 zékona 363/2011 Z.z vo vyske 49,99 €.
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Vyrobca hodnotenej DP v MER neporovnava nakladovu efektivnost intervencie a komparatora comida - Hcys B
formula a naklady na komparator comida - Hcys B formula neuvadza.

Presnud dennd davku u predmetnych DP nie je mozné stanovit vzhladom k odlisnym potrebam kazdého pacienta.

Stanovisko k adekvatnosti predloZeného nastavenia:
Neakceptujeme nastavenie vyrobcu. Podrobnt diskusiu uvadzame v bodoch niZsie:

e Neakceptujeme nezahrnutie komparatora comida - Hcys B formula. VNIHO scenari zahffiame oba
komparatory. Pre komparator comida - Hcys B formula pocitame s Ghradou zdravotnej poistovne podla
aktualne platného ZKDP 04/2026 vo vySke 62,9697 € / 100 g AK (1 RD).

e  Akceptujeme uvedené naklady na intervenciu.

e Akceptujeme s vysokou neistotou naklady na komparator pre skupinu pacientov od narodenia (DPHCU
Anamix Infant vo vynimkovom rezime). Vyrobca hodnotenej DP nedolozil Ziadny zdroj udajov, na zaklade
ktorého by bolo mozné verifikovat uvedené naklady na komparator. Uvedend sumu zaroven nebolo
mozné verifikovat u zastupcov vietkych zdravotnych poistovni. Udaje o Ghrade hodnotenej DP nie su
k dispozicii.

5.2. Hodnotenie vysledkov medicinskoekonomickej analyzy

5.2.1 Vysledok zakladného scenara predloZzeného vyrobcom

Vysledky zakladného scenara podla vyrobcu st uvedené v tabulke nizSie (Tabulka 3). V zakladnom scenari v ramci
CMA dosahuje intervencia HCU Anamix Infant pri poZadovanej Ghrade zdravotnej poistovne vo vyske 62,9697 € /

100 g AK voci komparatoru HCU Anamix Infant v reZime vynimky nizSie naklady o 11,14 eur.

Tabulka 3: Vysledky zakladného scendra CMA predloZeného vyrobcom

Intervencia Sl
Vysledky HCU Anamix Infant HCU Anamlz( I.nfant Vv reZzime
vynimky
Naklady (€) 38,85 49,99
Inkrementalne naklady (€) -11,14

Zdroj: [NIHO spracovanie na zaklade MER, ktory bol dodany vyrobcom]
5.2.2 Vysledok nakladovej efektivnosti podla NIHO a zdroje neistoty
Pacienti od narodenia do 1 roku Zivota
V NIHO nastaveni sme v ramci analyzy nakladovej efektivnosti neaplikovali vo¢i nastaveniu vyrobcu Ziadne zmeny.

Alternativny scenar NIHO s uplatnenim limitu spoluticasti

NizSie uvadzame alternativny scenar analyzy nakladovej efektivnosti intervencie vo¢i komparatoru DP Anamix HCU
vo vynimkovom rezime v pripade uplatnenia limitu spolutcasti (diskutovany v Casti 6.2.) Ako vyplyva z tabulky
nizSie (Tabulka 4) v alternativnom scenari NIHO u pacientov do jedného roku veku dosahuje intervencia v ramci
CMA analyzy pri pozadovanej cene 81,021070 za 1 RD pre obe DP rovnaké naklady.
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Tabulka 4: Alternativny scendr ndkladovej efektivnosti s uplatnenim limitu spolutcasti pre DP HCU Anamix Infant podla

NIHO - CMA
Intervencia Komparator
Vysledky HCU Anamix Infant HCU Anamlz( I.nfant Vrezime
vynimky
uzp (€) zaJD 62,969700 NA
Maximalna cena v lekarni (€) 49,99 49,99
PocCet RD 0,617 0,617
Naklady (€) na 1 RD s uplatnenim limitu
spoluucasti / naklady (€) na 1 RD vo 81,021070 81,021070
vynimkovom reZime
Inkrementalne naklady (€) 0

Zdroj: [NIHO spracovanie na zaklade MER, ktory bol dodany vyrobcom]

Pacienti od 1 roku Zivota

V NIHO nastaveni sme v ramci analyzy nakladovej efektivnosti aplikovali tieto zmeny:

e  Pre skupinu pacientov od jedného roku veku sme pouZili komparator comida - HCys B formula (D0863)

s Uhradou poistovne za 1 RD vo vyske 62,969700 € podla ZKDP 04/2026.
Ako vyplyva z tabulky nizsie (Tabulka 5) v NIHO nastaveni pre populdciu pacientov od jedného roku veku dosahuje
intervencia v ramci CMA analyzy pri maximalnej vyske Ghrady zdravotnej poistovne za jednotku referencnej davky

(JD) vo vyske 62,969700 € pre obe DP rovnaké naklady.

Tabulka 5: Vysledok ndkladovej efektivnosti pre DP HCU Anamix Infant podla NIHO - CMA

Intervencia e
Vysledky . comida - HCys B formula
HCU Anamix Infant (D0863)
UZP (€) za JD 62,969700 62,969700
Inkrementalne naklady (€) 0

Zdroj: [NIHO spracovanie]

Alternativny scenar NIHO s uplatnenim limitu spoluticasti

NizSie uvadzame alternativny scenar analyzy nakladovej efektivnosti intervencie voci komparatoru DP
comida-HCys B formula v pripade uplatnenia limitu spoludcasti (diskutovany v ¢asti 6.2.) Pri jeho uplatneni by
zdravotna poistoviia hradila pacientovi DP v plnej vyske 49,99 €. Ako vyplyva ztabulky nizSie (Tabulka 6)
v alternativnom scenari NIHO u pacientov od jedného roku veku dosahuje intervencia v ramci CMA analyzy pri
pozadovanej cene 81,021070 € za 1 RD vysSie naklady o 18,045199 €.

Tabulka 6: Alternativny scendr ndkladovej efektivnosti s uplatnenim limitu spoluticasti pre DP HCU Anamix Infant podla

NIHO - CMA
Intervencia [ e
Vysledky L comida - HCys B formula
HCU Anamix Infant (D0863)
UzP (€) za JD 62,969700 62,969700
Maximalna cena v lekarni (€) 49,99 117,44
Pocet RD 0,617 1,865
Naklafiy (€)' na 1 RD s uplatnenim limitu 81,021070 62,975871
spoluucasti
Inkrementalne naklady (€) 18,045199
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Vysledok nakladovej efektivnosti je spojeny s neistotou. Jej ddvody podrobne diskutujeme vysSie
a sumarizujeme v nasledujtcich bodoch:
e Ucinnost hodnotenej DP nebola vyrobcom preukézana. Nebol predloZeny dokaz klinickej Géinnosti (¢ast
4.3).
e Vzhladom na to, Ze Udaje o skutoc¢nych Ghradach za DP HCU Anamix Infant vo vynimkovom reZime zo
strany zdravotnych poistovni nebolo mozné overit u vietkych poistovni, analyza nakladovej efektivnosti
je odkazana vyluc¢ne na Gidaje deklarované vyrobcom, ¢o predstavuje vyznamny zdroj neistoty (¢ast 5.1.3).
e  Redlne naklady poistovne a teda aj nakladova efektivita v skupine pacientov od jedného roku veku nemusi
byt dosiahnutd v pripade, Ze by bol do analyzy zahrnuty limit spolutic¢asti (Cast 6.2).
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6. Hodnotenie dopadu na rozpocet

6.1. Zakladny scenar analyzy dopadu na rozpocet predloZeny vyrobcom

Za zakladny scenar povazujeme analyzu dopadu na rozpocet dodant v ramci MER zo dfia 18.12.2025.

Predpokladany pocet pacientov a dopad na rozpocet podla vyrobcu je uvedeny v tabulke nizsie (Tabulka 7).
Vyrobca v MER neuvadza od6vodnenie stanovenia poctu pacientov. Vyrobca predpoklada pouzitie 45 baleni /
pacienta / rok.

Vyrobca predpoklada zaradenie do zoznamu kategorizovanych dietetickych potravin k 1.7.2026.

Navrh maximalnej sumy Ghrad zdravotnych poistovni za DP v 3. plavajlci rok od zaradenia DP do ZKDP je 1,7-tis. €.
Vyrobca konstatuje, Ze zaradenie predmetnej DP do ZKDP bude mat Setriaci dopad.

Tabulka 7: Pocet pacientov a dopad na rozpocet v rokoch 2026 - 2031

Komparator Zaradovana DP
. naklady nal | naklady na naklady na 1 naklady na Dopad na
pocet . . . . o
rok . pacienta/rok | pacientov/rok | pacienta/rok pacientov/rok rozpocet vs
pacientov N
(eur) (eur) (eur) (eur) komparator
2026 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €
2027 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €
2028 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €
2029 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €
2030 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €
2031 1 2250,00 2250,00 1748,00 1748,00 -502,00 €

Zdroj: NIHO spracovanie na zaklade MER, ktory bol dodany vyrobcom

6.2. Vyjadrenie NIHO k analyze dopadu na rozpocet a miera neistoty

Vzhladom na vysoku mieru neistoty v odhade cielovej populacie a spotreby dietetickej potraviny NIHO
nepredklada vlastny scenar dopadu na rozpocet. Pri kategorizovani DP HCU Anamix Infant s vyrobcom
navrhovanou uhradou bude dopad na rozpocet Setriaci.

Dodatoc¢né naklady zVZP viak mdZu vzniknut ako nasledok doplatku pre pacienta pri uplatneni limitu
spolutasti. Podrobnejdiu diskusiu uvddzame v bodoch niZSie:

Vyrobca uvadza navrh maximalnej ceny DP vo verejnej lekarni vo vyske 49,99 € za balenie 1x400 g, pricom
pri pozadovanej Uhrade vo vyske 38,85 €/ balenie vyrobca pocita sdoplatkom pacienta vo vyske
11,14 €/ balenie. Vzhladom na to Ze ide o zaradenie DP do novej podskupiny (v ktorej nie je alternativna
DP bez doplatku), vzniknuty doplatok mdze byt v plnej vySke kompenzovany pri uplatiiovani limitu
spoluti¢asti, ¢o bude predstavovat dodato¢ny naklad z VZP. V pripade tohto dodato¢ného nakladu by
hradenie DP pravdepodobne nemalo dopad na rozpocet, zaroven by ale nedochadzalo k Gspore verejnych
zdrojov ako tvrdi vyrobca
o Limity spolutcasti pacientov sa podla zakona 363/2011 Z. z. § 87 definujui nasledovne:
= Na poistenca, ktory k prvému driu kalendarneho tvrtroka nedovr3il Sest rokov veku, sa
vztahuje limit spolutcasti vo vyske 0 eur.

V skupine pacientov od jedného roka je kategorizovand DP s nizSou Ghradou a nizsim doplatkom pacienta
(0,01 €). Vpripade Ciastoéného nahradenia tejto DP hodnotenou intervenciou bude mat jej Ghrada
negativny dopad na rozpocet kvéli uplatnenému limitu spoluti¢asti, napriek rovnakej UZP za 1 RD.
Analyzu dopadu na rozpocet vykonanu vyrobcom povazujeme z pohladu odhadovaného poctu pacientov
a predpokladanej spotreby baleni za mierne neistd. Epidemiologické data nie si dostupné a davkovanie
DP nie je presne Specifikované.
Vzhladom na prebiehajuci novorodenecky skrining hypermetioninémie je mozné, Ze pocet pacientov
indikovanych na pouZitie DP bude vy3si ako predpoklada vyrobca. Zaroven nepredpokladame, Ze u tychto
pacientov bude DP predpisovana dlhodobo, ale iba na obdobie do stanovenia definitivnej diagndzy.
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7.1. Eticka analyza

Homocystinudria je metabolické dedi¢né ochorenie, ktoré spésobuje mentalnu retardaciu a Zivot ohrozujlce
trombédzy. Nedostupnost vhodnych suplementov v diétnom rezime by mohlo zhorsit priznaky ochorenia. Vzhladom
na to, Ze ide 0 zavazné a ojedinelé ochorenie, nie je mozné vykonavat kontrolované Stidie a teda generovat dokazy
o prinosoch hodnotenej dietetickej potraviny.

7.2. Organizacné aspekty

PouzZivanie HCU Anamix Infant vyZaduje zvySené ndroky na poskytovanie zdravotnej starostlivosti, kedZe
davkovanie nie je fixne stanovené a musi byt individudlne titrované podla hladin metioninu a celkového
homocysteinu v plazme, ako aj podla prijmu prirodzenych bielkovin. Vzhladom na to, Ze ide o pacientov vo veku
0 - 3 roky, je potrebné CastejSie laboratérne monitorovanie, pravidelné Gpravy davky v sivislosti s rastom a vyvojom
dietata. Nutna je Uzka spolupraca pediatra a nutricného terapeuta ako aj edukacia rodicov.

7.3. Socialno-pacientske aspekty

V priebehu hodnotenia neboli identifikované Ziadne relevantné socialno-pacientske aspekty.

7.4. Pravne aspekty

V priebehu hodnotenia neboli identifikované Ziadne relevantné aspekty.
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9. Apendix

9.1. Komunikacia s klinickymi odbornikmi a pacientskymi organizaciami

Do hodnotenia sa nezapojil Ziadny odbornik ani pacientska organizacia.

9.2. Komunikacia s vyrobcom

S vyrobcom sme v procese hodnotenia DP HCU Anamix Infant v predmetnej indikacii nekomunikovali.

9.3. Komunikacia so zdravotnymi poistoviami

V procese hodnotenia sme emailom oslovili s vybranymi otazkami ohladom vysky thrad DP a ich schvalovania
zdravotné poistovne Dévera, Union a V3eobecna zdravotna poistoviia. Priebeh komunikacie je popisany v tabulke
nizSie. Kompletné dokumenty je mozné poskytnUt Ucastnikom konania a relevantnym poradnym organom na
vyZziadanie.

Otazka Odpoved poistovne

Vyrobcovia v predloZzenych MER Poistovne “ poskytli informacie o vyske thrady vo vynimkovom
uvadzaju, Ze predmetné DP st hradené reZime a pocte lieenych pacientov. Poist'ov? tieZ poskytla
vSetkym indikovanym pacientom vo informacie o pocte spotrebovanych baleni. Udaje neposkytla.

vynimkovom rezime. Radi by sme Vas
poziadali o overenie Gidajov, ktoré
vyrobcovia vyrobca uvadzaju v MER,
konkrétne Gdajov o:

« poCte pacientov s danou diagnézou
« poCte pacientov so schvalenou
vynimkou a pocte spotrebovanych
baleni,

« vySke Ghrady na vynimku a

« v niektorych pripadoch aj velkosti
hradeného balenia.
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