STATNI USTAV Srobarova 49/48 Telefon: +420 272 185 111 posta@sukl.gov.cz
PRO KONTROLU LECIV 100 00 Praha 10 ID DS: qwfai2m sukl.gov.cz

Sp. zn. SUKLS424381/2025 Vyfizuje: Mgr. Magdalena VereSova Datum: 5. 12. 2025
C. jedn. sukl506705/2025

Vyvéseno dne: 5. 12. 2025

Statni Ustav pro kontrolu lé¢iv se sidlem Srobarova 49/48, 100 00 Praha 10 (dale jen ,Ustav“), jako spravni organ
prislusny na zékladé ustanoveni § 15 odst. 10 zdkona ¢. 48/1997 Sh., o vefejném zdravotnim pojisténi a o zméné
a doplnéni nékterych souvisejicich zakond, ve znéni pozdéjsich predpist (dale jen ,zakon o vefejném zdravotnim
pojisténi“), ve spravnim fizeni provedeném dle ustanoveni § 39i odst. 1 pism. b), § 39g a § 39h zdkona o vefejném
zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 67 a nasl. a § 144 zakona ¢. 500/2004 Sb., spravni fad, ve znéni pozdéjsich
predpist (dale jen ,spravni rad“) vydava toto

ROZHODNUTI

Ustav ve spravnim fizeni o zméné vyse a podminek thrady ze zdravotniho pojiténi potravin pro zvlastni lékarské
Ucely:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:

0217774 PKU SPHERE 20 LIQUID BANANOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217773 PKU SPHERE 20 LIQUID COKOLADOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217626 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217772 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

zahdjeném dne 17. 10. 2025 na zakladé Zadosti spolecnosti:

Nestlé Cesko s.r.o.
IC: 45799504
Mezi vodami 2035/31, 143 20 Praha 4
Zastoupena:
Frybortova Alzbéta
B. Buchlovana 872, 686 05 Uherské Hradisté
(dale jen ,, dovozce” nebo ,Nestlé”)

vedeném pod sp. zn. SUKLS424381/2025, vedle dovozce, s témito Ucastniky fizeni:

Ceska primyslova zdravotni pojistovna,
IC: 47672234
Jeremenkova 161/11, 70300 Ostrava - Vitkovice
Zastoupena:
Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.
IC: 63830515
N&mésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov
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Oborova zdravotni pojistovna zaméstnancti bank, pojistoven a stavebnictvi,
IC: 47114321
Roskotova 1225/1, 140 00 Praha 4

Zastoupena:

Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.

IC: 63830515

N&mésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov

RBP, zdravotni pojistovna,
IC: 47673036
Michdalkovickad 967/108, 710 00 Slezska Ostrava
Zastoupena:
Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.
IC: 63830515
Namésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov

Vojenska zdravotni pojistovna Ceské republiky,
IC: 47114975
Drahobejlova 1404/4, 190 00 Praha 9
Zastoupena:
Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.
IC: 63830515
Némésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov

Vieobecna zdravotni pojistovna Ceské republiky,
IC: 41197518
Orlicka 2020/4, 130 00 Praha 3

Zaméstnanecka pojistovna Skoda,
IC: 46354182
Husova 302, 293 01 Mlada Boleslav
Zastoupena:
Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.
IC: 63830515
N&mésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov

Zdravotni pojistovna ministerstva vnitra Ceské republiky,
IC: 47114304
Vinohradska 2577/178, 130 00 Praha 3
Zastoupena:
Svaz zdravotnich pojistoven CR, z. s.
IC: 63830515
N&mésti Winstona Churchilla 1800/2, 130 00 Praha Zizkov

a provedeném dle ustanoveni § 39b a § 39c odst. 4 zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi

7 rwv

1. potravinu pro zvlastni lékarské tcely:
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kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217774 PKU SPHERE 20 LIQUID BANANOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39c odst. 1 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
zarazuje do skupiny v zdsadé terapeuticky zaménitelnych potravin pro zvlastni Iékarské ucely definované smési
aminokyselin a GMP s nizkym obsahem PHE (davkované formy tekuté)

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v navaznosti na ustanoveni § 39¢ odst.
2 pism. a) zakona o verejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst. 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb., kterou se provadéji néktera ustanoveni zdkona o verejném zdravotnim pojisténi, ve znéni pozdéjsich predpist
(dale jen ,vyhlaska ¢. 376/2011 Sb.“), této potraviné pro zvlastni lékarské ucely méni uhradu ze zdravotniho
pojisténi tak, Ze nové cini 3 410,92 K¢

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c) zdkona o vefejném
zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. ji méni podminky uhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

S/Ja

P: Definovana smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pti prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Ptipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

2. potravinu pro zvlastni Iékarské ucely:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217773 PKU SPHERE 20 LIQUID COKOLADOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39¢ odst. 1 zakona o verejném zdravotnim pojisténi
zafazuje do skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych potravin pro zvlastni Iékaiské Ucely definované smési
aminokyselin a GMP s nizkym obsahem PHE (davkované formy tekuté)

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti na ustanoveni § 39¢ odst.
2 pism. a) zakona o verejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst. 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. této potraviné pro zvlastni |ékarské ucely méni thradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové cini 3 410,92 K¢

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c¢) zdkona o verejném
zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. ji méni podminky Uhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

S/ia

P: Definovand smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pfi prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

3. potravinu pro zvlastni lékarské ucely:

kéd SUKL: | nazev: doplnék nazvu:
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0217626 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39¢ odst. 1 zakona o verejném zdravotnim pojisténi
zafazuje do skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych potravin pro zvlastni Iékaiské Ucely definované smési
aminokyselin a GMP s nizkym obsahem PHE (davkované formy tekuté)

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti na ustanoveni § 39¢ odst.
2 pism. a) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi a v navaznosti na ustanoveni § 16 odst. 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. této potraviné pro zvlastni |ékarské ucely méni uhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové cini 3 410,92 K¢

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c) zdkona o verejném
zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. ji méni podminky Uhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

s/la

P: Definovand smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pti prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacientli od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

4. potravinu pro zvlastni Iékarské ucely:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217772 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39¢ odst. 1 zakona o verejném zdravotnim pojisténi
zarazuje do skupiny v zdsadé terapeuticky zaménitelnych potravin pro zvlastni Iékarské ucely definované smési
aminokyselin a GMP s nizkym obsahem PHE (davkované formy tekuté)

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti na ustanoveni § 39¢ odst.
2 pism. a) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst. 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. této potraviné pro zvlastni |ékarské ucely méni uhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové cini 3 410,92 K¢

a na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c¢) zdkona o verejném
zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2 vyhlasky ¢. 376/2011
Sb. ji méni podminky Uhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

S/ia
P: Definovana smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v

ramci dietniho postupu pfi prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Oduvodnéni

Dne 17. 10. 2025 byla Ustavu doru¢ena 7adost G¢astnika Nestlé o zménu vy3e a podminek Ghrady ze zdravotniho
pojisténi potravin pro zvlastni lékarské Gcely (dale také jako ,PZLU):
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kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:

0217774 PKU SPHERE 20 LIQUID BANANOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217773 PKU SPHERE 20 LIQUID COKOLADOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217626 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
0217772 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

(déle jen ,,PKU SPHERE 20 LIQUID*)
Dorucenim zadosti bylo zahajeno spravni fizeni vedené pod sp. zn. SUKLS424381/2025.

Dne 27. 10. 2025 Ustav vyzval dovozce k odstranéni nedostatku zadosti spocivajici v uhrazeni nahrady vydaji za
provedeni odbornych Ukond ve vysi 108 900,- K¢ a predloZeni potvrzeni o tomto zaplaceni. K tomu mu usnesenim
€. j. sukl439611/2025 stanovil h(tu 15 dni ode dne doruceni tohoto usneseni a zaroven predmétné spravni fizeni
prerudil do dne odstranéni vad 7adosti. Zaroveri Ustav vyzval dovozce rozhodnutim &. j. sukl439624/2025
k zaplaceni spravniho poplatku ve vysi 2 000,- K¢.

Dne 31. 10. 2025 Ustav pod ¢. j. sukl451492/2025 obdrzel potvrzeni dovozce o zaplaceni nahrad vydajd a spravniho
poplatku.

Dne 4. 11. 2025 Ustav vyrozumél Uéastniky Fizeni, Ze vzhledem ke skute¢nosti, 7e dovozce odstranil nedostatky
Zadosti jesté pred dorucenim usneseni o preruseni fizeni, k pferuseni predmétného spravniho fizeni nedoslo.

U¢astnici Fizeni mohli v souladu s ustanovenim § 39g odst. 5 zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi navrhovat
dlikazy a €init jiné navrhy ve |h(té 15 dn( od zahdjeni fizeni. V této |h(té Ustav neobdrzel Zadna podani Gcastnikl
fizeni.

Dne 10. 11. 2025 Ustav pod ¢. j. sukl462777/2025 obdriel podani dovozce, ve kterém 7ada o zaloZeni cenovych
referenci do spisu.

Dne 12. 11. 2025 Ustav vloZil do spisu cenové reference a dal3i podklady pro stanoveni vyse Ghrady pod €. j.
sukl465954/2025.

Dne 12. 11. 2025 Ustav pod &. j. sukl467825/2025 obdriel podani dovozce, ve kterém souhlasi s Ustavem
vyhledanymi cenovymi referencemi a Zadd o bezodkladné vydani pozitivni hodnotici zpravy.

Ustav vzal poddni na védomi a pfistoupil k vyddni hodnotici zprdvy.

Dne 18. 11. 2025 Ustav vydal hodnotici zpravu, €. j. sukl476062/2025, ve které navrhl zménit na zakladé
provedeného odborného hodnoceni posuzovanym PZLU indika¢ni omezeni v souladu s ndvrhem dovozce. Zaroveri
ukoncil shromazdovani podkladl pro rozhodnuti a o této skutecnosti informoval vsechny ucastniky Fizeni
prostfednictvim sdéleni o ukonceni zjistovani podkladd, €. j. sukl476069/2025, ze dne 18. 11. 2025. Soucasné byl
Ucastnici fizeni informovani, Ze v souladu s ustanovenim § 39g odst. 5 zdkona o verfejném zdravotnim pojisténi jsou
opravnéni vyjadrit se k podkladdm pro rozhodnuti ve Ihité 10 dnli ode dne doruceni predmétného sdéleni.

V této Ihaté Ustav neobdrzel z4dna podani Gcastnik( fizeni.

Ustav shromazdil pro rozhodnuti zejména tyto podklady:
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1. Ptibalovd informace, PKU SPHERE 20 LIQUID, SUKL: Databdaze registrovanych lé¢ivych piipravké, SLP a PZLU
[30.10.2025]. Dostupné z: https://prehledy.sukl.cz/prehled_leciv.html#/.

2. van Wegberg, A. M. J. et al. European guidelines on diagnosis and treatment of phenylketonuria: First revision.
Mol. Genet. Metab. 145, 109125 (2025).

3. Prochazkova, D., Konecna, P. & Slaba, K. Patient with phenylketonuria: current treatment options and future
prospects. Pediatr. Praxi 21, 342—-345 (2020).

4. Metodicky navod k zajisténi novorozeneckého laboratorniho screeningu a nasledné péce 2023.

5. Anton-Paduraru, D.-T. et al. Current Insights into Nutritional Management of Phenylketonuria: An Update for
Children and Adolescents. Children 12, 199 (2025).

6. Rozhodnuti ke sp. zn. SUKLS12551/2023, o stanoveni maximalni cena a vy$e a podminek Ghrady PZLU PKU
SPHERE20 LIQUID, které nabylo pravni moci dne 30. 6. 2025.

7. Vyjadreni Ceské pediatrické spole¢nosti ze dne 12. 6. 2025 k PZLU s obsahem GMP.

8. Pinto, A. et al. The effects of casein glycomacropeptide on general health status in children with PKU: A
randomized crossover trial. Mol. Genet. Metab. 143, 108607 (2024).

9. Cenové reference a dalsi podklady pro stanoveni vySe zakladni Uhrady zaloZzené do spisu dne 12. 11. 2025 pod ¢.

j- sukl465954/2025.

Ustav vzal v ivahu viechny skuteénosti shromazdéné v pribéhu spravniho fizeni, a to:
HODNOCENI KLINICKEHO PRINOSU
Charakteristika PZLU

Jedna se o PZLU s obsahem glykomakropeptidu (GMP) pro dietni vyZivu pfi fenylketonurii (PKU) pro pacienty od 3
let véku. PZLU je v tekuté formé uréena k pfimé konzumaci. Jednd se o proteinovy pfipravek s nizkym obsahem

fenylalaninu (PHE) obsahujici smés kaseinového GMP izolatu, esencidlnich a neesencidlnich aminokyselin,

sacharid(, tukd, vitamind, minerélnich latek a kyseliny dokosahexaenové.?

GMP je syrovatkovy prirodni protein ziskany pfi vyrobé syra. Z aminokyselin (AA) jsou ve zvysené mire zastoupeny
threonin, valin a isoleucin, ale nizky obsah nékterych esencidlnich nebo semi-esencidlnich aminokyselin, tj.
histidinu, leucinu, tryptofanu, methioninu, tyrosinu a argininu. Pro Ucely pouZiti jako ndhrady L-aminokyselin u PKU
je potreba pfirozeny GMP doplnit o deficitni aminokyseliny, aby byly splnény poZadavky WHO. Obsahuje pouze
zbytkova mnozstvi PHE. GMP predstavuje intaktni protein, oproti aminokyselinovym pfipravk(m (AA pfipravky) ma
vyhodu v nizsi osmolarité, vyssi biologické dostupnosti, lepsi chuti a diky nizkému obsahu PHE mUze byt vhodny
jako zdroj proteinového ekvivalentu (PE) pro pacienty s fenylketonurii (PKU). Proces traveni je u intaktnich proteint
ve srovnani s AA pripravky pomalejsi, pomaleji narGstaji hladiny AA v plazmé a syntéza/utilizace proteinu je
efektivngjsit2.

PZLU PKU SPHERE 20 LIQUID ve 100 ml obsahuje 8,4 g proteinového ekvivalentu (PE) a 13 mg PHE."

Indikace a cilova populace posuzované v tomto spravnim fizeni
Je 74dano o zménu podminek Ghrady PZLU PKU SPHERE 20 LIQUID ve znéni:

Dietni postup pfi prokdzané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacientd s PKU ve véku od 4 let. Oproti
souasnému stavu nové neni navrhovdna limitace Uhrady pouze na 30 % PE plvodné pfipadajiciho na
aminokyselinové PZLU a vékovy limit pro uzivani se snizuje z 11 let na 4 roky véku.

Navrhovana indikace je v souladu s pouZitim dle textu na etiketé.

Oproti sou¢asnému stavu, kdy jsou PZLU s obsahem GMP v tekuté formé hrazeny pacientm od 11 let véku a mohou
kryt pouze 30 % PE pfipadajiciho na proteinovou substituci, tedy dochazi k rozsifeni hrazené populace pacientt
v souladu s informacemi na etiketé.
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Postaveni posuzovanych PZLU v klinické praxi

Charakteristika onemocnéni

Fenylketonurie (PKU) je vzacné autosomalné recesivni dédi¢né onemocnéni. Celosvétové ma rlznou incidenci a
riznou miru vyskytu zdvainosti onemocnéni (v CR 1:5 550). Pfi¢inou je deficit jaterniho enzymu PAH
(fenylalaninhydroxylazy), ktery $tépi PHE (z diety nebo pochazejici z katabolismu protein(i v organismu) na tyrosin
(TYR) za pritomnosti kofaktoru BH4. Deficit PAH vede k vysokym hladindm PHE (hyperfenylalaninémie, HPA) v krvi
a jeho naslednému prestupu pres hematoencefalickou bariéru (pfes LAT 1 transportér), kde nepftiznivé ovliviiuje
vyvoj mozku a mozkové funkce. Vysokd hladina PHE v krvi je spojena s nizkymi mozkovymi hladinami velkych
neutrdlnich aminokyselin a vysokymi hladinami PHE v mozku. Spole¢né jsou zodpovédné za nizké hladiny dopaminu
a zejména serotoninu.??

Dle Evropskych doporuceni plati obecny konsensus, Ze pacienti s nelééenou koncentraci PHE méné nez 360 pmol/|
nevyZzaduji IéCbu. Dle reakce na pfislusny typ l1éCby jsou pacienti klasifikovani:

a) nevyzaduijici [é¢bu (Phe <360 umol/l), nebo

b) vyZadujici |é€bu, reagujici na kofaktory, nebo

c) vyzaduijici Ié¢bu, nereagujici na kofaktory.

Nelétenda PKU je charakterizovdna nevratnym mentdlnim postizenim, mikrocefalii, motorickym deficitem,
ekzémovou vyrazkou, autismem, zdchvaty, aberantnim chovanim, vyvojovymi problémy a psychiatrickymi ptiznaky.
PFi v€asné diagndze diky novorozeneckému screeningu a okamZzité zahdjené léc¢bé vykazuji pacienti v podstaté
normalni vyvoj, ackoliv se mizZe objevit neuropsychologicky deficit, behavioralni a socialni problémy. | pfes véasnou
a kontinualni 1é¢bu PKU v détstvi, pokud dojde k uvolnéni nebo preruseni lécby béhem adolescence nebo
dospélosti, mohou pacienti vykazovat neuro-kognitivni deficit, emocionalni dysfunkce, psychiatrické problémy
(deprese, Uzkosti, ADHD symptomy) a problémové chovéni.??

Evropskd doporuceni uvadi zahajeni 1é¢by nejlépe pied 10 dnem véku a lé¢bu po cely Zivot.?

Postaveni PZLU v managementu lécby
Pacienti s PKU jsou diagnostikovani diky novorozeneckému screeningu®.
Primérnim cilem Ié¢by je dosazeni normalniho neurokognitivniho a psychosocidlniho fungovani.? Hladiny PHE v krvi
jsou nejlepsim zastupnym faktorem a mély by byt pravidelné monitorovany s cilem dosahnout hladin PHE v krvi,
které zGstavaji v daném cilovém terapeutickém rozmezi definovaném pro dany vék:
e U lécenych pacientl s PKU do 12 let véku jsou doporucené terapeutické cilové hladiny PHE 120-360 pumol/I.
e U lécenych pacientld s PKU ve véku 12—18 let jsou doporucené terapeutické cilové hladiny PHE 120-600
umol/I.
e CeloZivotni sledovani ve specializovaném metabolickém centru se doporucuje pro vSechny pacienty s PKU,
véetné dospélych, ktefi neuzivaji Iécbu snizujici hladiny PHE.
e V téhotenstvi jsou doporucené terapeutické cilové hladiny PHE 120-360 umol/I.

Zakladem lécby PKU je nizkobilkovinna dieta, nejlépe celoZivotni. Nejvice restriktivni je dieta v détském véku a u
pacientek s PKU/HPA v obdobi pfed planovanym otéhotnénim a v obdobi téhotenstvi.

Nutri¢ni terapie zahrnuje pfesné monitorovany privod kritického substratu (bilkovin) nebo jeho prekurzor(

(aminokyselin) z pfirozenych zdroju s tim, Ze jeho mnozZstvi je individudlné prizplsobovano pacientové véku a

toleranci. Pacienti musi pfijimat urcity podil pfirozené bilkoviny s obsahem intolerantni AMK (fenylalaninu) z
dlvodu zajisténi anabolickych procest proteosyntézy v organismu. Nedostatek bilkovin ve stravé zplisobeny
omezenou konzumaci bilkovin v pfirozeném stavu je nahrazovan podévanim specialnich pfipravkd — PZLU na bazi
definovanych smési L- aminokyselin bez obsahu PHE nebo s obsahem GMP (se silou doporuceni: strong). Oba typy
PZLU jsou dle aktudlnich evropskych doporuceni primarnim zdrojem proteinového ekvivalentu (PE) pro pacienty
s PKU. PZLU s obsahem GMP obsahuji malé mnozstvi PHE, ale klinické studie dokladaji, ze i pfes zvy$eni PHE v krvi
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pfi jejich konzumaci u pacientll s PKU, zGstanou celkové hladiny v cilovém rozmezi pro danou vékovou kategorii.
PZLU s obsahem GMP (GMP-AA) jsou doporucovany pro pacienty od 4 let véku véetné. Denni proteinovy
ekvivalent poskytovany PZLU s obsahem GMP neni dle doporuéeni stanoven, ale v predepsaném mnoistvi musi
byt zohlednéna davky PHE obsazena v téchto PZLU. V klinickych studiich se PE pt¥ipadajici na GMP-AA pohyboval
v rozmezi 33 — 100 % proteinové substituce. Hlavnim benefitem GMP-AA oproti aminokyselinovym PZLU je lepsi
chut?.

PZLU s obsahem AA mohou byt obtiZné snasené, coz vede ke gastrointestindlnim piiznak@im (reflux, bolesti bficha
nebo prdjem), narusenim stfevni mikrofléry, coz nasledné ovliviiuje vstfebavani Zivin a celkovou kondici traviciho
traktu. GMP-AA mohou pfedstavovat alternativou k PZLU na bazi AA (PZLU z referencnich skupin ¢. 107/1 a ¢. 107/4,
popt. 107/5) pro urdité pacienty s PKU, které identifikuje IékaF na zakladé individualini tolerance bilkovin. U¢innost
a bezpe¢nost GMP-AA, vliv na hladiny PHE a nutri¢ni status, ve srovnani s PZLU na bazi L-AA jsou provéreny nékolika
klinickymi studiemi, které potvrdily, Ze GMP-AA nepfinasi vyssi klinicky benefit, ale Ucinnost i bezpecnost je pfi
zohlednéni individualni tolerance bilkovin srovnatelna®>.

Nutri¢ni deficit nizkobilkovinné diety musi byt dorovnavan pouzitim specialné modifikovanych potravin s nizkym
obsahem bilkovin (NB PZLU), které umoziiuji, aby byla naplnéna kritickd kritéria energetické potieby (energie
predevsim ze sacharidl a tuk(), udrzena metabolicka kontrola a zlepsila se kvalita Zivota pacient(.

U pacientll s PKU by mél nutri¢ni pfijem energie, makro- a mikro-Zivin splfiovat stejné referenéni hodnoty stravy
jako u zdravé populace.?®

Jedinym farmakologickym postupem uplatiovanym v |é¢bé PKU/HPA je podéavani syntetického
tetrahydrobiopterinu — sapropterin dihydrochlorid (pfipravek KUVAN).?

Identifikace relevantnich komparatoru

Relevantnimi komparatory jsou PZLU s obsahem L-AA bez fenylalaninu z referenéni skupiny ¢. 107/1 a 107/4. Dal$im
relevantnim komparatorem jsou PZLU zreferenéni skupiny ¢. 107/5 - definované smési aminokyselin bez
fenylalaninu (davkované formy tekuté na obsah aminokyselin). Jednd se o nékteré PZLU z této referenéni skupiny,
které nemaji limitaci ihrady na 30 % doporucené dévky bilkovin. Tuto limitaci nemaji PZLU PKU AIR (rdizné pfichuté).

7 s wve

Hodnoceni Géinnosti a bezpeénosti posuzovanych PZLU

7 s ve

Komparativni G€innost a bezpecnost

Ucinnost a bezpe¢nost PZLU s obsahem GMP v dieté pacientl s PKU byla dolozena klinickymi studiemi, které jsou
podrobné popsany v rozhodnuti Ustavu sp. zn. SUKLS12551/2023° ze dne 28. 6. 2023, rozhodnuti nabylo pravni
moci dne 30. 6. 2025. Piedlozenymi klinickymi studiemi byla prokdzana G¢innost a bezpeénost PZLU s obsahem
GMP-AA u pediatrickych i dospélych pacientl s PKU. GMP prokazal dobrou toleranci, srovnatelny vliv na nutriéni
stav s PZLU s obsahem AA a v ramci individualné nastaveného davkovani udrzeni hladin PHE v cilovém rozmezi pro
danou vékovou kategorii.

Nova klinicka doporuceni dokladaji, ze PZLU s obsahem GMP jsou bezpeéné jiz pro déti od 4 let véku a mohou cely
bilkovinny ekvivalent za predpokladu, Ze obsah PHE je zohlednén v celkovém dennim pfijmu PHE a Ze profil vSech
aminokyselin v dané PZLU splfiuje vékové odpovidajici pozadavky. Rozsiteni pouZiti PZLU pro pacienty od 4 let véku
s obsahem GMP-AA podpofila svym vyjadieni také Ceska pediatrickd spole¢nost’.

Dlouhodobé zdravotni p¥inosy PZLU s obsahem GMP-AA jsou nové doloZeny klinickou studii Pinto A et al., 20242
Jednalo se o randomizovanou, kontrolovanou, cross-over klinickou studii u déti s PKU, jejimz cilem bylo zjistit, zda
PZLU s obsahem GMP-AA ve srovnani s PZLU s obsahem L-AA podporuje dlouhodobé zdravotni pfinosy, zejména
pokud jde o zdravi stfev, zanéty, funkci ledvin, oxidac¢ni stres a vliv na hladiny PHE v krvi u pacient( s PKU.

Populace pacient(: déti ve véku 4-12 let s diagnostikovanou PKU, u nich? vice nez 50 % denniho PE bylo kryto PZLU

s obsahem L-AA doposud neuZivajici GMP-AA. Hladiny PHE byly stabilizované v poZzadovaném rozmezi pro danou
vékovou skupinu.
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Intervence:

Rameno A: 12tydenni intervenéni obdobi s obvyklou PZLU s obsahem L-AA s 4tydennim obdobim (,wash out
period”) se stejnou proteinovou nahradou na bazi L-AA, nasledované 12tydennim intervenc¢nim obdobim s
proteinovou nahradou na bazi GMP (VITAFLO PKU SPHERE15) jako jedinym zdrojem proteinové nahrady.

Rameno B: 12tydenni intervencni obdobi s proteinovou nahradou na bazi GMP se 4tydennim obdobim (,wash out
period”) s proteinovou nahradou na bazi L-AA pred studii, a nasledované 12tydennim intervencénim obdobim se
stejnym sloZzenim AA jako jedinym zdrojem proteinové nahrady.

Sledované parametry: celkovy zdravotni stav byl hodnocen pomoci validovaného dotazniku hodnoticiho

gastrointestindIni symptomy PedsQL (bolest Zaludku, nepfijemné pocity pfi jidle, paleni Zzahy a reflux, plynatost a
nadymani), laboratorni markery pro hodnoceni zdravi ledvin a stfev, nutriéni markery (napf. aloumin, glukosa,
insulin)

Vysledky: do studie bylo zahrnuto 20 pacientll (ze 2 center) s medianem véku 6,5. Pét pacientl zahdjilo intervenci
L-AA nasledovanou GMP-AA (rameno A); 7 pacientl zahajilo GMP-AA nasledovanou L-AA (rameno B). Vsichni
pacienti studii dokoncili.

GMP-AA zlepsil nasledujici gastrointestinalni symptomy: bolest Zaludku (p = 0,003), paleni Zahy a reflux (p = 0,041),
plynatost a nadymani (p = 0,018). U GMP byl také zaznamenan trend mensi zacpy (p = 0,068), potizi s jidlem (p =
0,065) a nevolnosti a zvraceni (p = 0,087). Nebyly zjistény 7adné zmény v markerech zdravi stfev (IgA, mastné
kyseliny s kratkym retézcem a fekalni kalprotektin). Nebyly zjistény Zadné statisticky vyznamné rozdily v markerech
ledvin, oxidacniho stresu, zanétll a zdravi stfev ani v ukazatelich sytosti, s vyjimkou adiponektinu (p = 0,028) a
celkové antioxidacéni kapacity (p = 0,049). Primérna hladina PHE v suché krevni skvrné byla o 114 pmol/I vyssi u
GMP-AA v porovnani s L-AA (p < 0,001), ale mediany hladin PHE zistaly v poZadovaném cilovém rozmezi pro danou
vékovou kategorii. Nebyl zjistén zadny rozdil v hladinach tyrosinu.

Obr. Median plazmatickych koncentraci PHE a tyrosinu

Median plasma concentrations [N; IQR]

Protein substitute Arm A° Arm B®

Phe (pmol/L) Tyr (umol/L) Phe (pmolL) Tyr (umol/L)
AA-based 188 [N=74;144-256] 41 [N=74;36-68] 185 [N=74;131-274] 57 [N=74;39-139]
GMP-based 287 [N=62:179-391] 52 [N=62:39-85] 298 [N=103:2135-401] 52 [N=105:32-79]

Abbreviations: IQR., interquartile range; N, number of bloodspots; Phe, phenylalanine; Tyr. tyrosine; AA-based, L-amino acid-based protein substitute; GMP-based: glycomacropeptide based
protein substitute.

* Arm A: AA followed by GMP.

"Arm B: GMP followed by AA.

Zavér: data z klinické studie potvrzuji, e PZLU s obsahem GMP-AA mohou pacientlim s PKU pfinést zlepseni
gastrointestindlnich symptom( spojenych s uzivanim PZLU na bazi L-AA, v ostatnich sledovanych markerech zdravi
stfev, ledvin a nutriénich parametrech nebyly zji§t&ny mezi obéma typy PZLU vyznamné rozdily. V d@sledku vy$iho
obsahu PHE v PZLU s obsahem GMP-AA mize dojit k narGistu hladin PHE, ale pecliva titrace vhodné davky dle
individualIni tolerance umozni dosazeni obdobného nutri¢niho a metabolického efektu jako u PZLU s obsahem L-AA
pfi lep$i snasenlivosti. Zafazeni PZLU s obsahem GMP-AA do nizkobilkovinné diety u pacientd s PKU jiZ od 4 let véku
a v mnozstvi zohlednujicim individualni toleranci podporuji soucasna doporuceni pro |écbu PKU.

Udaje z klinické praxe
Nebyly predlozeny.

Limitace klinické evidence
Se zohlednénim individualniho pfistupu ke kazdému pacientovi s PKU limitace nebyly nalezeny.
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Posouzeni inovativnosti
Ustanoveni § 39d zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi se nevztahuje na PZLU, proto se Ustav posouzenim
inovativnosti v predmétném spravnim fizeni nezabyval.

Zavér k terapeutické zaménitelnosti

Stanoveni referencni indikace
Referencni indikaci je na zakladé vyse uvedeného dietni postup pfi prokazané fenylketonurii.

Zarazeni do skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU
V navaznosti na provedené hodnoceni terapeutické zaménitelnosti, ucinnosti, bezpecnosti a klinického vyuziti
posuzovanych PZLU Ustav konstatuje, ze PZLU svymi vlastnostmi odpovidaji skupiné PZLU zafazenych do skupiny v
zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s nizkym obsahem PHE (davkované
formy tekuté), a proto posuzované PZLU do této skupiny zaradil.

ve

Identifikace srovnatelné ucinné terapie v pripadé aplikace ustanoveni § 39c odst. 2 pism. b) zdkona o verejném
zdravotnim pojisténi
Nebyla nalezena.

Stanoveni obvyklé denni terapeutické davky (ODTD)
Navrh dovozce

50,0000 g

Posouzeni Ustavu

ODTD PZLU s obsahem glykomakropeptidu byla stanovena dle ustanoveni § 15 odst. 4 vyhlasky €. 376/2011 Sb. na
zakladé denniho pfijmu bilkovinného ekvivalentu, ktery pfipada na substituci proteinu z PZLU. ODTD byla stanovena

v referencni indikaci uvedené v kapitole ,Stanoveni referencni indikace”.

Dle platnych pfibalovych informaci i doporucenych postupt je doporucena denni davka predmétnych PZLU zcela
individualni a urcuje ji Iékaf nebo pracovnik kvalifikovany v oblasti klinické vyZivy. Doporucena davka zavisi na véku,
télesné hmotnosti a zdravotnim stavu pacienta. Pfi stanoveni ODTD proto Ustav vychazel z doporu¢eného denniho
pFijmu bilkovin 0,8 - 1,0 g/kg/den pro zdravého ¢lovéka. Tento pFijem pfirozené bilkoviny z potravy je u pacienttd s
dédicnymi metabolickymi poruchami redukovan na 20 — 30 %. Vznikly deficit pfijmu bilkovin mlze byt hrazen
pomoci potravin pro zvlastni lékarské ucely obsahujici definovanou smés aminokyselin a glykomakropeptid s nizkym
obsahem fenylalaninu. V pridméru tato hodnota ¢ini 50 g bilkovinného ekvivalentu pftijatého ve formé pfipravki
obsahujicich glykomakropeptid.

Doporucené
(i 1 Frekvence DDD dle ] o
Léciva latka ATC OoDTD i o davkovani dle
davkovani WHO » L
pribalové informace
Definovand smés
aminokyselin , L
i . Neni Individualni, podle
s glykomakropeptidem a VO6XX 50,0000 g 1x denné .
L, stanovena pokynu lékare.
nizkym obsahem
fenylalalninu
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S ohledem na vy3e uvedené stanovil Ustav ODTD pro PZLU s obsahem definované smési aminokyselin a GMP s
nizkym obsahem fenylalaninu v referencni indikaci ve vysi 50,0000 g, frekvence davkovani 1x denné.

Identifikace populace pro stanoveni zvySené thrady ev. bonifikace
Navrh dovozce

Nepozaduje.

Posouzeni Ustavu

Dalsi zvysena uhrada v souladu s ustanovenim § 39b odst. 11 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi nebyla
stanovena, jelikoZ o ni nebylo Zzadano.

Uprava thrady oproti zékladni Ghradé v souladu s vyhlagkou €. 376/2011 Sb. nebyla provedena, jeliko? o Gpravu
Uhrady nebylo Zadano.

Zarazeni do skupiny pfilohy €. 2 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
Posuzované PZLU nejsou vzhledem ke své charakteristice a zplisobu poufiti zafazeny do zadné skupiny pfilohy €. 2
zakona o vefejném zdravotnim pojisténi.

STANOVENiI MAXIMALNIi CENY

Nebylo pfedmétem tohoto spravniho fizeni.

STANOVENI VYSE UHRADY

Zakladni uhrada

Zakladni uhrada byla stanovena dle ustanoveni § 39c¢ odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi
v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst. 2 vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. Vychazi z referenéniho pfipravku PKU SPHERE 20
LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML a je ve vy3i 1637,9933 K& za ODTD.

Stanoveni zakladni uhrady dle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
Do cenového srovnani v rdmci posuzované skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU byly zatazeny PZLU
dostupné v Ceské republice ve smyslu ustanoveni § 39¢ odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojistént.

Rozhodnym obdobim je 3. ¢tvrtleti 2025 dle ustanoveni § 13 vyhlasky ¢. 376/2011 Sb.

Ceny byly zjistovany u pfipravk( se silou v ramci intervalu. Pro |éCivou latku definované smési aminokyselin a
glykomakropeptidu s nizkym obsahem fenylalaninu (davkované tekuté formy) i pro sily mimo interval, jelikoZ jde o
potraviny pro zvlastni Iékarské ucely.

Od cen pripravkl zjisténych v zahranici byly odecteny pfipadné narodni dané a obchodni pfirazky dle Metodiky
pfepoctu nalezené ceny na cenu referencni. Takto ziskané ceny vyrobce v ndrodni méné byly prepocitany na K¢ dle
ustanoveni § 11 vyhlasky ¢. 376/2011 Sb., tj. za 3. ¢tvrtleti 2025.

evvs

(zaokrouhlenou na 4 desetinna mista matematicky) — referencni pripravek.
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Léciva latka ODTD Referencni pripravek Cena vyrobce Pocet Zemeé

ODTD/baleni
definované smeési | 50,0000 | PKU SPHERE 20 LIQUID | 7004,22318000 | 6,00000000 Spanélsko
aminokyselin alg VANILKOVA PRICHUT POR | K¢
glykomakropeptidu SOL 15X237ML

s nizkym obsahem
fenylalaninu
(davkované tekuté

formy)

Zakladni uhrada za jednotku lékové formy — definované smési aminokyselin a glykomakropeptidu s nizkym
obsahem fenylalaninu (ddavkované tekuté formy) (ODTD 50,0000 g)

Frekvence davkovani: 1x denné

Interval: od 25gdo 50 g

50 g (ODTD) 1167,3705 K¢ (7004,22318000 K¢E/6,00000000)

lg 23,3474 K¢ (1167,3705 KE/50%1)

Uhrada byla stanovena aritmeticky pro sily v intervalu podle ustanoveni § 18 vyhlasky €. 376/2011 Sb.
Uhrada byla stanovena aritmeticky i pro sily mimo interval (1 g), jeliko? se jednd o potraviny pro zvlastni lékarské
Ucely.

Navyseni zakladni thrady v souladu s ustanovenim § 16 vyhlasky €. 376/2011 Sh.
Ustav neobdrzel souhlas véech zdravotnich pojistoven se zvy$enim thrady ve vefejném zajmu.

vvvvvvvv

evvys

vypoctena z této ceny je 1751,9622 KE/ODTD.

evvs s

Ustav zjistil, jaka je nejnizsi cena vyrobce za ODTD dostupnych pfipravk v Ceské republice se silou v ramci intervalu

evvs

PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML, jeho cena za ODTD je ve vy3i 1637,9933 K&.

cvvs

Uhrada za ODTD na zékladé priiméru je vy$$i nez cena za ODTD dostupného pfipravku s nejnizéi cenou za ODTD

v Ceské republice v posuzované skupiné. Ustav stanovil zakladni Ghradu dle p¥ipravku s nejniz$i cenou za ODTD v
Ceské republice.

Léciva latka ODTD Referencni pripravek Cena Pocet Zemé
vyrobce ODTD/baleni

definované smési | 50,0000 | PKU SPHERE 20 LIQUID | 9827,96 K¢ | 6,00000000 Ceska

aminokyselin alg VANILKOVA PRICHUT POR republika

glykomakropeptidu SOL 15X237ML

s nizkym obsahem
fenylalaninu
(davkované tekuté
formy)
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Zakladni uhrada za jednotku lékové formy — definované smési aminokyselin a glykomakropeptidu s nizkym
obsahem fenylalaninu (ddavkované tekuté formy) (ODTD 50,0000 g)

Frekvence davkovani: 1 x denné

Interval: od 25gdo 50 g

50 g (ODTD) 1637,9933 K¢ (9827,96000000 K¢&/6,00000000)

lg 32,7599 K¢ (1637,9933 K¢/50*1)

Zdavodnéni pro aritmeticky vypocet nebo vypocet pomoci koeficientu je uvedeno vyse v postupu stanoveni Uhrady
podle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi.

Stanoveni zakladni uhrady dle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. b) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
Nebyla nalezena jind srovnatelné uc¢inna a nakladové efektivni terapie.

Stanoveni zakladni uhrady dle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. c) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi
Nebyla zjisténa dohodnuta nejvyssi cena, ktera by byla nizsi nez zdkladni uhrada vypoctena podle ustanoveni § 39¢
odst. 2 pism. a) nebo b) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi.

Stanoveni zakladni uhrady dle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. d) zakona o vefejném zdravotnim pojisténi

Nebyla zjisténa dohoda o Uhradé |écivého pripravku nalezejiciho do posuzované skupiny, ktera by byla nizsi nez
zakladni thrada vypoctena podle ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a), b), nebo c¢) zakona o verejném zdravotnim
pojisténi.

Stanoveni zakladni uhrady dle ustanoveni § 39c odst. 5 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
Zadna z légivych latek v posuzované skupiné neni zafazena do 7adné skupiny piilohy &. 2 zdkona o vefejném
zdravotnim pojisténi.

Uhrada za baleni posuzovanych PZLU byla stanovena jako soucin Ghrady za jednotku Iékové formy a pocet jednotek
Iékové formy v baleni.

Informativni pfepocet na maximdlni uhradu pro konecného spotrebitele (UHR) publikovanou v Seznamu cen a uhrad
lé¢iv (SCAU) vychdzejici z nizsi z hodnot jddrové uhrady za baleni (JUHR) podle ndvrhu Zadatele a stanoviska Ustavu:

Ndvrh Stanovisko
o , _ 3 , UHR v SCAU
Kod SUKL Ndzev Doplnék nazvu Zadatele: Ustavu: .
kR (k&) | sumrke) | @
0217774 PKU SPHERE 20 LIQUID | POR SOL | 3410,92 9827,97 4 710,00
BANANOVA PRICHUT 15X237ML
0217773 PKU SPHERE 20 LIQUID | POR SOL | 3410,92 9827,97 4 710,00
COKOLADOVA PRICHUT 15X237ML
0217626 PKU SPHERE 20 LIQUID | POR SOL | 3410,92 9827,97 4 710,00
VANILKOVA PRICHUT 15X237ML
0217772 PKU SPHERE 20 LIQUID | POR SOL | 3410,92 9827,97 4 710,00
VANILKOVA PRICHUT 15X237ML
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Informativni pfepocet uhrady na hodnotu publikovanou v Seznamu cen a uhrad je proveden dle vzorce ,,UHR LP =
[JUHR LP x sazba + NAPOCET / (pocet ODTD v baleni ref. LP / pocet ODTD v baleni LP)] x DPH” ze stanoviska
Ministerstva zdravotnictvi €. j. MZDR73123/2011 vydaného dne 9. 11. 2011.

Jedna dalsi zvySena uhrada
Nebyla stanovena.

HODNOCENi NAKLADOVE EFEKTIVITY A DOPADU NA ROZPOCET

Dovozce dne 17. 10. 2025 podal 7adost o zménu vy$e a podminek Ghrady PZLU PKU SPHERE 20 LIQUID (réizné
pfichuté), ve smyslu zmény podminek Uhrady, a zaroven konstatoval, Ze nedojde k navyseni naklad( z prostredkd
verejného zdravotniho pojisténi.

V souladu s ustanovenim § 15 odst. 9 zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi, je pfedlozeni hodnoceni nakladové
efektivity a analyzy dopadu do rozpoctu vyZzadovano, pokud predpokladany dopad do rozpoctu spojeny s Uhradou
IéCivého pFipravku vykazuje zvySeni vydajl ze systému zdravotniho pojisténi.

Na zakladé vyjadreni dovozce ma Ustav za to, e zména podminek uhrady predmétnych PZLU ve srovnéni se
soucasnou terapii PZLU z referenéni skupiny ¢. 107/1 a 107/4 resp. PZLU z referenéni skupiny ¢. 107/5 (PZLU, které
nemaji limitaci Ghrady 30 % denni davky bilkovin, tj. PZLU PKU AIR) ve vysi denniho p¥ijmu 50 g PE pfijatych ve
formé pripravkd obsahujicich glykomakropeptid v indikaci dietni postup pfi prokazané fenylketonurii u pacientl ve
véku od 4 let a pfi odstranéni mnozstevniho limitu 30 % denniho pfijmu proteinového ekvivalentu (i pro stavajici
populaci pacient(l) nevykazuje zvySeni vydajti ze systému zdravotniho pojisténi.

Naklady na 1 g PE PZLU PKU SPHERE 20 LIQUID (r&izné pfichuté) ve vysi 15,70 K& (4 710, 00 K&/300 g PE v baleni)
nejsou vy$si nez naklady na 1 g proteinového ekvivalentu PZLU z referenéni skupiny €. 107/1 (napt. ANTIFEN 2 HC
POR PLV 1X500G, kéd SUKL 0217594, thrada za baleni ve vysi 4 709,29 K& /300 g PE v baleni = 15,70 K¢&) ¢i referenéni
skupiny €. 107/4 (napt. PKU EASY SHAKE&GO, NEUTRAL POR PLV SOL 30X34G, kéd SUKL 0217169, thrada za baleni
ve vysi 7 143,19 K&/450 PE g v baleni = 15,87 K¢ za 1 g) ¢i referencni skupiny €. 107/5 (napf. PKU AIR GOLD 20 POR
SOL 30x174ML, kéd SUKL 0217149, Ghrada za baleni ve vy3i 9 418,52 K&/600 PE g v baleni = 15,70 K¢ za 1 g).

PODMINKY UHRADY

Dovozcem navrzené podminky thrady

s/ia

P: Definovana smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pfi prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Ustavem stanovené podminky thrady
Dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism.
b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2 vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. Ustav stanovil tyto podminky Ghrady:

s/Ja
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P: Definovana smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pti prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacientli od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Oduvodnéni podminek thrady
Preskripéni omezeni:

Symbol ,,$“ stanovuje, Ze predmétné PZLU mohou byt predepisovany pouze v centrech se zvlatni smlouvou se
zdravotnimi pojistovnami na lé¢bu timto typem PZLU, nebot tyto PZLU je s ohledem na vefejny zajem Géelné
soustredit do specializovanych pracovist podle ustanoveni § 15 odst. 11 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi.

Do specializovanych center J4 (specializovana pracovisté pro lécbu dédi¢nych poruch metabolismu) je soustfedéna
diagnostika a terapie dédi¢nych metabolickych poruch. Na téchto pracovistich je pfitomen vysoce odborny
persondl, ktery zajistuje komplexni péci o pacienty s vrozenymi poruchami metabolismu - biochemické,
enzymologické a genetické vySetrfeni, diagnostiku, |écbu, genetické poradenstvi, nutricni poradenstvi,
psychologickou péci. Takovy komplexni pfistup k |é¢bé pacientll s dédiénymi metabolickymi nemocemi nemohou
zajistit béZna ambulantni zdravotnicka zafizeni. Takto stanovené preskripéni omezeni reflektuje sou¢asnou realnou
klinickou praxi v problematice rfeseni dédi¢nych metabolickych poruch.

Indikaéni omezeni:

Pfedmétné PZLU jsou uréeny k dietnimu postupu pfi 1é€bé PKU. Stavajici indikaéni omezeni limitovalo poufZiti PZLU
s obsahem GMP-AA pro pacienty s PKU od 11 let véku a v mnoZstevnim limitu, 50 % bilkovinného ekvivalentu, ktery
pGvodné pripadal na definované smési aminokyselin bez fenylalaninu. Ustav na zdkladé odborného hodnoceni
pristoupil ke zméné indikacniho omezeni a stanovil indikaéni omezeni v souladu s navrhem dovozce. Provedené
zmény, tj. umoznéni predepisovani predmétnych PZLU pacientiim s fenylketonurii od 4 let véku, bez omezeni jen
na cast bilkovinného ekvivalentu pripadajiciho na bilkovinné nahrady je v souladu s aktudlnimi doporucenymi
postupy?.

Lécba PKU vzdy vyZzaduje vysoce individualizovany pfistup v zavislosti na tizi PKU, individualni toleranci bilkovin,
véku, aktualnim zdravotnim stavu, aktivité a také compliance s |é¢bou, ¢ehoZ jsou si osSettujici Iékafi plné védomi a
v klinické praxi individualizovany p¥istup k 1é¢bé uplatfiuji. Podminky Ghrady PZLU hrazenych z prostfedkd vefejného
zdravotniho pojisténi musi byt stanoveny v souladu s dostupnou klinickou evidenci, ktera v dostatec¢né kvalitni mire
zabezpedi u¢innou a bezpecnou lécbu. Platna klinickd doporuceni se stfedni mirou evidence (B) a silnou silou
doporuceni (strong) uvadi, 7 GMP-AA mohou byt alternativnich zdrojem bilkovinného ekvivalentu misto PZLU
s obsahem L-AA (RS 107/1 nebo 107/4). Klinicka doporuéeni uvadi, Ze pfi pouzivani GMP-AA bylo v klinickych studii
zaznamendno zvySeni hladiny PHE v krvi, ale hladina PHE v krvi se stale udrZzovala v o¢ekdavaném terapeutickém
cilovém rozmezi 120 az 360 umol/l u déti do 12 let véku. Narust hladiny PHE je dokumentovan i u starSich pacientd
(dospivajicich a dospélych), ale nedosahl statistické vyznamnosti. Proteinovy ekvivalent poskytovany GMP v rdmci
klinickych studii pokryl 33 % az 100 % pfijmu proteinové nahrady. Pokud je GMP predepsan détem, mél by byt
zavadén opatrné (jeho obsah PHE by mél byt vypocitan a méren jako soucast denni davky PHE) a nezbytné je peclivé
sledovéni kontroly PHE v krvi.2

Zména podminek thrady byla podpofena i vyjadfenim Ceské pediatrické spole¢nosti CLS JEP.
K vyroku 1.

Ustav PZLU:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217774 PKU SPHERE 20 LIQUID BANANOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML
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na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39c odst. 1 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
zaradil do skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s nizkym
obsahem PHE (davkované formy tekuté).

Ustav v probihajicim spravnim Fizeni posoudil terapeutickou zaménitelnost, bezpe¢nost a klinické vyuziti
posuzované PZLU v souladu s ustanovenim § 39c odst. 1 zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi. Ustav konstatuje,
7e PZLU odpovida skupiné v zdsadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s
nizkym obsahem PHE (ddvkované formy tekuté), proto uvedenou PZLU do této skupiny v zasadé terapeuticky
zaménitelnych PZLU zatadil.

Ustav vy3e uvedené PZLU na zékladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti
na ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst.
2 vyhlasky €. 376/2011 Sb. zménil uhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové ¢ini 3 410,92 K¢.

Jak je uvedeno v casti ,Zakladni dhrada” tohoto rozhodnuti, a to na zékladé skutecnosti uvedenych tamtéz, byla
stanovena vyse Uhrady za jednotku lékové formy. Vy$e Ghrady za baleni PZLU byla stanovena jako soucin Ghrady za
jednotku lékové formy a poctu jednotek lékové formy v baleni. Vyslednd uhrada byla zaokrouhlena na dvé
desetinna mista.

Ustavem stanovena vyse thrady uvedené PZLU (9 827,97 K¢) je vy3si nez navrh dovozce a pro vysi thrady této PZLU
je rozhodny navrh dovozce.

Ustav vy$e uvedené PZLU na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c)
zakona o verejném zdravotnim pojiSténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2
vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. zménil podminky tGhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

s/ia

P: Definovand smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pti prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Oduvodnéni:
Ustav zménil posuzované PZLU podminky Ghrady ze zdravotniho pojisténi tak, jak je blize popsano v &asti ,Podminky
Uhrady” tohoto dokumentu.

K vyroku 2.

Ustav PZLU:
kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217773 PKU SPHERE 20 LIQUID COKOLADOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39¢c odst. 1 zdkona o verfejném zdravotnim pojisténi
zaradil do skupiny v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s nizkym
obsahem PHE (davkované formy tekuté).
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Ustav v probihajicim spravnim fizeni posoudil terapeutickou zaménitelnost, bezpecnost a klinické vyuziti
posuzované PZLU v souladu s ustanovenim § 39c odst. 1 zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi. Ustav konstatuje,
7e PZLU odpovida skupiné v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s
nizkym obsahem PHE (d4vkované formy tekuté), proto uvedenou PZLU do této skupiny v zdsadé terapeuticky
zaménitelnych PZLU zafadil.

Ustav vy$e uvedené PZLU na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti
na ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst.
2 vyhlasky €. 376/2011 Sb. zménil dhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové ¢ini 3 410,92 K¢.

Jak je uvedeno v casti ,Zakladni dhrada” tohoto rozhodnuti, a to na zékladé skutecnosti uvedenych tamtéz, byla
stanovena vyse Uhrady za jednotku lékové formy. Vyse Ghrady za baleni PZLU byla stanovena jako soucin Ghrady za
jednotku lékové formy a poctu jednotek lékové formy v baleni. Vyslednd uhrada byla zaokrouhlena na dvé
desetinna mista.

Ustavem stanovend vyse thrady uvedené PZLU (9 827,97 K¢&) je vy$$i nez ndvrh dovozce a pro vysi Ghrady této PZLU
je rozhodny ndvrh dovozce.

Ustav vy3e uvedené PZLU na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c)
zdkona o verejném zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2
vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. zménil podminky tGhrady ze zdravotniho pojisténi takto:

s/ia

P: Definovana smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pfi prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacientll od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Oduvodnéni:
Ustav zménil posuzované PZLU podminky Ghrady ze zdravotniho pojisténi tak, jak je blize popsano v &asti ,Podminky
Uhrady” tohoto dokumentu.

K vyroku 3.

Ustav PZLU:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217626 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39¢c odst. 1 zdkona o verfejném zdravotnim pojiSténi
zaradil do skupiny v zadsadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s nizkym
obsahem PHE (davkované formy tekuté).

Ustav v probihajicim spravnim fizeni posoudil terapeutickou zaménitelnost, bezpecnost a klinické vyuZiti
posuzované PZLU v souladu s ustanovenim § 39¢c odst. 1 zadkona o vefejném zdravotnim pojisténi. Ustav konstatuije,
7e PZLU odpovida skupiné v zasadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s
nizkym obsahem PHE (ddvkované formy tekuté), proto uvedenou PZLU do této skupiny v zdsadé terapeuticky
zaménitelnych PZLU zafadil.
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Ustav vy$e uvedené PZLU na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti
na ustanoveni § 39¢c odst. 2 pism. a) zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst.
2 vyhlasky €. 376/2011 Sb. zménil dhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové ¢ini 3 410,92 K¢.

Jak je uvedeno v Casti ,Zakladni dhrada” tohoto rozhodnuti, a to na zdkladé skutecnosti uvedenych tamtéz, byla
stanovena vy$e Uhrady za jednotku Iékové formy. Vy$e Ghrady za baleni PZLU byla stanovena jako soucin uhrady za
jednotku lékové formy a poctu jednotek lékové formy v baleni. Vyslednd uhrada byla zaokrouhlena na dvé
desetinnd mista.

Ustavem stanovena vyse thrady uvedené PZLU (9 827,97 K¢&) je vy$$i nez ndvrh dovozce a pro vysi Ghrady této PZLU
je rozhodny ndvrh dovozce.

Ustav vy3e uvedené PZLU na zékladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c)
zakona o verejném zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2
vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. zménil podminky Ghrady ze zdravotniho pojisténi takto:

s/ia

P: Definovand smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v
ramci dietniho postupu pfi prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacient(i od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Oduvodnéni:
Ustav zménil posuzované PZLU podminky Ghrady ze zdravotniho pojisténi tak, jak je blize popsano v &asti ,Podminky
Uhrady” tohoto dokumentu.

K vyroku 4.

Ustav PZLU:

kéd SUKL: nazev: doplnék nazvu:
0217772 PKU SPHERE 20 LIQUID VANILKOVA PRICHUT POR SOL 15X237ML

na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. e) a dle ustanoveni § 39c odst. 1 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi
zaradil do skupiny v zdsadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s nizkym
obsahem PHE (davkované formy tekuté).

Ustav v probihajicim spravnim Fizeni posoudil terapeutickou zaménitelnost, bezpecnost a klinické vyuziti
posuzované PZLU v souladu s ustanovenim § 39¢c odst. 1 zadkona o vefejném zdravotnim pojisténi. Ustav konstatuije,
7e PZLU odpovida skupiné v zdsadé terapeuticky zaménitelnych PZLU definované smési aminokyselin a GMP s
nizkym obsahem PHE (ddvkované formy tekuté), proto uvedenou PZLU do této skupiny v zasadé terapeuticky
zaménitelnych PZLU zafadil.

Ustav vy3e uvedené PZLU na zékladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. a) a dle ustanoveni § 39g odst. 3 v ndvaznosti

na ustanoveni § 39c odst. 2 pism. a) zdkona o verejném zdravotnim pojisténi a v ndvaznosti na ustanoveni § 16 odst.
2 vyhlasky €. 376/2011 Sb. zménil uhradu ze zdravotniho pojisténi tak, Ze nové ¢ini 3 410,92 K¢.
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Jak je uvedeno v casti ,Zakladni dhrada” tohoto rozhodnuti, a to na zakladé skutecnosti uvedenych tamtéz, byla
stanovena vy$e Uhrady za jednotku Iékové formy. Vy$e Ghrady za baleni PZLU byla stanovena jako soucin Uhrady za
jednotku lékové formy a poctu jednotek lékové formy v baleni. Vyslednd uhrada byla zaokrouhlena na dvé
desetinna mista.

Ustavem stanovena vyse thrady uvedené PZLU (9 827,97 K¢) je vy3si nez ndvrh dovozce a pro vysi thrady této PZLU
je rozhodny navrh dovozce.

Ustav vy$e uvedené PZLU na zakladé ustanoveni § 15 odst. 10 pism. b) a dle ustanoveni § 39b odst. 10 pism. b) a c)
zakona o verejném zdravotnim pojisténi a ustanoveni § 34 odst. 1 pism. b) a odst. 2 a ustanoveni § 39 odst. 1 a 2
vyhlasky ¢. 376/2011 Sb. zménil podminky thrady ze zdravotniho pojisténi takto:

s/la
P: Definovand smés aminokyselin s obsahem glykomakropeptidu a s nizkym obsahem fenylalaninu je hrazena v

ramci dietniho postupu pti prokazané fenylketonurii a hyperfenylalaninémii u pacientli od 4 let véku. Pfipravek neni
hrazen téhotnym Zenam.

Odivodnéni:
Ustav zménil posuzované PZLU podminky Ghrady ze zdravotniho pojisténi tak, jak je blize popsano v &asti ,Podminky
Uhrady” tohoto dokumentu.

Vzhledem k vy$e uvedenym skute¢nostem Ustav rozhodl, jak je uvedeno ve vyrocich tohoto rozhodnuti.

Dle ustanoveni § 39h odst. 4 zakona o vefejném zdravotnim pojisténi plati, Ze odvolani proti rozhodnutiv hloubkové
nebo zkracené revizi, rozhodnuti o stanoveni maximalni ceny nebo rozhodnuti o stanoveni vyse a podminek Ghrady,
jakoZ i o jejich zméné nebo zruseni, a rozklad proti rozhodnuti v pfezkumném fizeni nema odkladny Gcinek. Je-li
takové rozhodnuti napadeno odvoldanim nebo rozkladem, je predbéiné vykonatelné podle odstavce 3 téhoz
ustanoveni obdobné.

V pfipadé, Ze rozhodnuti, resp. jeho ¢ast, bylo napadeno odvoldnim, rozhodnuti, ackoli nenabyva pravni moci, je
tzv. pfedbézné vykonatelné. Okamzikem predbézné vykonatelnosti rozhodnuti nastavaji pravni ucinky rozhodnuti,
tj. od tohoto okamziku je stanovena nebo zménéna maximalni cena nebo vySe a podminky Uhrady lécivych
pripravkd bez ohledu na skutecnost, Ze rozhodnuti bylo napadeno odvolanim.

Pro predbéZnou vykonatelnost rozhodnuti je rozhodnym okamzikem den, v némZz mélo predmétné rozhodnuti
nabyt pravni moci. Jestlize tento den spada na 1-15. den v mésici (véetné), nabyva rozhodnuti predbéziné
vykonatelnosti vyddnim prvniho ndsledujictho seznamu. Jestlize tento den pfipadne na 16. a nasledujici den
v mésici, je rozhodnuti pfedbézné vykonatelné vydanim druhého nasledujiciho seznamu dle ustanoveni § 39n odst.
1 zdkona o verejném zdravotnim pojisténi. V dusledku této skutecnosti jsou maximalni cena nebo vyse a podminky
Uhrady stanoveny nebo zménény bud k prvnimu dni nasledujictho mésice (pokud rozhodnuti mélo nabyt pravni
moci do 15. dne v mésici véetné) nebo k prvnimu dni dalSiho néasledujiciho mésice (pokud rozhodnuti mélo nabyt
pravni moci po 15. dni v mésici) bez toho, aniz by rozhodnuti nabylo pravni moci z divodu jeho napadeni odvolanim.

V piipadé, 7e v odvolacim fizeni Ministerstvo zdravotnictvi zru$i rozhodnuti Ustavu, nastupuji v souladu
s ustanovenim § 39h odst. 5 téhoZ zdkona uUcinky takového zrusujiciho rozhodnuti podle odstavce 3 obdobné.
Rozhodnou skutecnosti tedy opét je, zda zrusujici rozhodnuti nabylo pravni moci do 15. dne kalendarniho mésice
véetné, to je pak vykonatelné vydanim nejblizSiho nasledujiciho seznamu podle ustanoveni § 39n odst. 1 téhoZ
zakona. Pokud nabylo pravni moci po 15. dni kalendarniho mésice, je vykonatelné vydanim druhého nejblizsiho
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seznamu podle tého? ustanoveni. Rozhodnuti Ustavu je tak zruseno k 1. dni ndasledujicitho nebo druhého
nasledujiciho mésice. Z dlivodu ochrany prav nabytych v dobré vife a ochrany vefejného zajmu, stanovil
zakonodarce Ucinky zrusujiciho rozhodnuti ve vztahu k prezkoumavanému rozhodnuti ex nunc. Smyslem tohoto
ustanoveni je Setfit subjektivni prava jak Gcastnik( Fizeni, tak pacient(. V pripadé ruseni rozhodnuti, jimz byly
stanoveny nebo zménény maximalni cena, resp. vySe a podminky Uhrady, je tedy preferovana ochrana nabytych
prav. U¢inky druhoinstanéniho rozhodnuti nastavaji az ode dne jeho vykonatelnosti. Maximalni ceny, resp. vyse
a podminky Uhrady, pfedbézné vykonatelné podle nasledné zruseného rozhodnuti jsou proto platné od okamziku
predbézné vykonatelnosti rozhodnuti az do prvniho dne prvniho, resp. druhého mésice nasledujiciho po mésici,
v némz je zrusujici rozhodnuti vydano.

Pouceni o odvolani

Proti tomuto rozhodnuti je mozno podat podle ustanoveni § 81 a nasl. spravniho fadu u Ustavu odvoldni, a to
v souladu s ustanovenim § 83 odst. 1 spravniho fadu ve Ihité 15 dnl ode dne jeho doruceni. O odvolani rozhoduje
Ministerstvo zdravotnictvi CR. Odvoldni nema odkladny tcinek.

Otisk Uredniho razitka

Mgr. Eva Forgacova
vedouci Oddéleni pravni podpory cenové a tUhradové regulace
Statniho Ustavu pro kontrolu léciv
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