BOSNA I HERCEGOVINA
FEDERACIJA BOSNE I HERCEGOVINE
TUZLANSKI KANTON
MINISTARSTVO ZDRAVSTVA

Broj: 13/1-33-32613/23
Tuzla, 08.01.2024. godine

donosi

ODLUKU

Odobrava se Program lijekova za pedijatrijsku populaciju koji se apliciraju u okviru ili
pod nadzorom bolni¢ke zdravstvene ustanove za 2024. godinu, (u daljem tekstu: Program

lijekova).
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Program lijekova iz stava 1. obuhvata sljedece lijekove:

Tetrakosaktid heksaacetat
Dornaza alfa

Tobramicin
Hidroksikobalamin
L-Metionin

L-Karnitin
Hidrocortisone

Kalcitriol

e NS kD

9. Specijalna mjesavina aminokiselina bez fenilalanina

10. Hijaluronska kiselina
11. Clobazam

12. Klonazepam
13. Betain

14, Cink sulfat

15. Fludocortisone
16. Vigabatrin

17. Emicizumab
18. Metilfenidat
19. Ravulizumab
20. Somatrogon
21, Rufinamid
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' 'Na osnovu &lana 14. i 23. Zakona o ministarstvima i drugim organima uprave
Tuzlanskog kantona (,,Sluzbene novine Tuzlanskog kantona“, broj: 10/18 — Precisceni tekst),
a na ptijedlog JZU UKC Tuzla broj: 02-09/4-82/23 od 14.12.2023. godine, Ministar zdravstva



22, Zonisamid

23, Sultiam

24. Etosuksimid

25. Parampanel

26, Midazolam za usnu sluznicu
27. Everolimus.

Il

Program lijekova iz tatke I ove Odluke realizirat ée se na teret sredstava Zavoda
zdravstvenog osiguranja Tuzlanskog kantona, u ukupnom iznosu do 200.000,00 KM.

111

ZaduZuje se JZU UKC Tuzla da sagini prijedloge Operativnih programa i doktrinarnih
pristupa za svaki lijek pojedinaéno, a koje ¢e dostaviti Ministarstvu zdravstva Tuzlanskog
kantona na potvrdivanje.

IV

Za realizaciju Programa lijekova iz tacke | ove Odluke zaduzuju se JZU Univerzitetski
klini¢ki centar Tuzla i Zavod zdravstvenog osiguranja Tuzlanskog kantona.

A%
JZU Univerzitetski klini¢ki centar Tuzla ée viSiti redovnu kontrolu i pracenje
potrodnje lijekova u okviru odobrenog Programa lijekova i o tome kvartalno izvjestavati
Ministarstvo zdravstva i Zavod zdravstvenog osiguranja Tuzlanskog kantona.

Vi
Ova Odluka stupa na snagu danom donoS$enja, a primjenjivat ée se u 2024. godini.

Dostavljeno: MINISTAR

Ix ZZ0 TK dr DuEankKeéu*ov:c

1x JZU UKC Tuzla \&uc b,
1x a/a i




BOSNA I HERCEGOVINA
FEDERACIJA BOSNE I HERCEGOVINE
TUZLANSKI KANTON
MINISTARSTVYO ZDRAVSTVA

Broj: 13/1-33-32613-1/23
Tuzla, 08.01.2024. godine

Na osnovu Clapa 14, { 23. Zakona o ministarstvima i drugim organima uprave
Tuzlanskog kantona (,,Sluzbene novine Tuzlanskog kantona®, broj: 10/18 — Predi3éenti tekst),
a u vezi sa Odlukom o odobravanju Programa lijekova za pedijatrijsku populaciju koji se
apliciraju u okviru ili pod nadzorom bolni¢ke zdravstvene ustanove za 2024. godinu, na
prijedlog JZU Univerzitetski klini¢ki centar Tuzla, Ministar zdravstva donosi

ODLUKU

I
Odobravaju se Operativni programi i doktrinarni pristupi za lijekove koji su utvrdeni
Programom lijekova za pedijatrijsku populaciju koji se apliciraju u okviru ili pod nadzorom
bolni¢ke zdravstvene ustanove, a koji ¢e se realizirati na teret sredstava Zavoda zdravstvenog
osiguranja Tuzlanskog kantona u 2024. godini.

II
Operativni programi i doktrinarni pristupi iz tacke I ove Odluke, mogu se, u skladu sa
zdravstvenim potrebama i brojem osiguranih lica, realizovati u veéem ili manjem obimu i
vrijednosti od obima i vrijednosti planiranih u svakom od operativnih programa za navedene
lijekove, s tim da ukupna vrijednost ne moZe biti veéa od vrijednosti utvrdene tatkom II
Odluke broj: 13/1-33-32613/23 od 08.01.2024. godine.

111
Ova Odluka stupa na snagu danom donofenja, a primjenjivati ¢e se u 2024. godini.

Dostavljeno: MINISTAR
1x ZZ0 TK Prim.dr. Du§={\nka Be}imﬁ
Ix JZU UKC Tuzla
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Prijedlog preraspodjele za 2024. godinu

atrijsku populaciju za‘2024..:odinu‘ ‘

Prijedlog preraspodjele lijekova iz Programa lijekova za pedi
DuZina o Broj Cijene u KM: R
No Lijek tretma |Evaluacija Obhlli‘.élj{:éma pacijenata | po ampulama/| ;3;25 u I:.M
! 2024. Kkapsuli 2024, - godine )
Tetrakosaktid "o
| hekssacetat  [Po Semil 1 godisne | 7or ;'r‘ng’f;‘lgrlas;f"‘ 3-4 tender nlie | 5,000,000
(Synacthen Depot) ] amp zavrsen
otopina za :
inhalaciju 2,5 1 ampula 2,5
2 Dornaza alfa  |Po Semi| 1 godiSnje mg/2,5 mL; 2.500 6 mg/2,5 mL 8.000,000
ij/2.5 mL; 44,95 KM
Img/lmL
Paket od 56
- . e ampula x 300
3 Tobramicin Po %emi! 1 godisnje | 300 mg/4 mL 6 mg 4.084,81 8.000,000
KM
Hidroksikobalamin 1l .. | Ampa2g2mL tender nije |
4 1" Gijanokobalamin [ ° ™| ! godidnje | "yl 5 1000 ug ! savisen || 8:000,000
' _— : - tender nije.' ! _
5 L-metionin Po Semi| 1 godidnje Capsalg 1-3 savrien 8.000,000
tbl a 500 tender nije
6 L-karnitin  |Po $emil 1 godisnje |tbl a 1000 1 J 8,000,000
zavrien
tbl a 1500
S . .| tolal0mg 10 mg tableta '
7 Hidrokortizon  |Po Semi| 1 godisnje ampula 10 0,16 KM 8.000,000
8 Kalcitriol Po Semil | godidnje | caps a 0,25 meg 10 0,36 KM 8.000,000
- Specijalna
mjedavina
aminokiselina bez . ... |mlijegni prah, 500 tender nije
9 Fenilalanina: Po gemi} 1 godidnje g 4 sayrsen 8.000,000
Anamix infant,
PKUnutri 1,2,3
Hijaluronska
0! kiselin/  |Po Semi| 1 godisnje Ampulaalml | o530 giece | PUTTNE ) 5,000,000
zavrien
Dextranomer
. s tender nije
11 Clobazam Po $emi| 1 godidnje tbl.a 10 mg 15-20 Savisen 8.000,000
. vyt . tender nije
lﬁ Klonazepam  |Po Semi} 1 godignje | tbla0.5 i2mg 15-20 Zaviden 7,000,000
. . Cxent i tender nije
1 13 Betain Po %emi| 1 godi¥nje Prah 500 g 1-3 zavréen 7.000,000
L . . s tender nije
14 Cink sulfat Po %emi| 1 godi¥nje Thl. 69 mg 3 7.000,000
zavrien
15 | Fludrokortizon |Po Semi| 1 godignje !  tbla 0,1 mg 5 tender nije 7.000,000
zavrien
16|  Vigabatrin  |Po Semil 1 goditnje |  tbl.a 500 mg 23 tender nije | 7 500,000
zavrien
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Prijedlog preraspodjele za 2024. godinu

Y . ... | 30 mg/ml otopina tender nije
17 | - Emicizumab Po %emi| 1 godidnje za injekeiju. 3 zavrien 7.000,000
Tablete a 5 mg; a
10 mg, a 20 mg, a "
18 | Metilfenidat  |Po Semi| 1 godignje |30 mg, a 40 mg; a 8 te;‘f‘f’r‘;;‘fe 7.000,000
18 mg,a27 mg;a
36 mg; a 54 mg.
300 mg/3 ml i
. . s | 1100 mg/11 ml 1 dijete 1 tender nije
19 Ravulizumab  |Po $emij | godi¥nje koncentratza |odrasli pacijent savr¥en 7.000,000
otopinu za infuziju
/_,1 " Otopina za
. o injekeijun tender nije
L}O Somatrogon  {Po ¥emi| 1 godidnje napunjenoj 10 zavrten 7.000,000
brizgalici a 60 mg
/] Tableta 100 mg,
. . x s 200 1 400 mg; tender nije
@ Rufinamid Po emi| 1 godidnje suspenzija 40 3-4 zavesen 7.000,000
mg/mL
s . .. | Tvrde kapsule25, tender nije
@ Zonisamid Po $emi| 1 godidnje 501 100 mg 3-4 Javiden 7.000,000
Filim tableta 50 mg
Sulfiam  |Po Semil 1 goditnje | 200 M8 34 tender nile | 7 490,000
suspenzija zavrien
20mg/mi
Kapsule 250 mg;
suspenzija 50 g tender niic
4| Etoksusimid [Po $emi| | goditnje|  mg/mL; 3-4 o 7.000,000
: suspenzija 250
' mg/5 mL
. .+ | Tablete 2, 4, 6, 8, tender nije
@ Perampanel  |Po Semi| 1 godi¥nje 10,112 mg 34 Saviden 7.000,000
! | [Midazolam za usnu . .| 10 mg otopina za tender nije
ﬁ; sJuznicu Po Zemif 1 godi¥nje usnu shuznicu 20 zavisen 7.000,000
27| EBverolimus  |Po $emi| 1 godignje | prlaoéakfl,s, )l 24 tender nlie | 5 400,000
\ _J 110 mg zavrien
UKUPNQ| 200.000,000
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OPERATIVNI PROGRAM

Sintetski adrenocorticotropni hormon Synacten depot a 100 IJ

ATC Nezajtiteno Za¥titeno ime Oblik i jadina lijeka Natin propisivanja Evaluacija | Predvideni
klasifikacija' | (generitko ime {lijeka lijeka efikasnosti | broj
lijeka i . terapije pecijenata u
djelovanje 2024 godini
HOLAAO2 {tetracosactide | Synacthen Depot | 0,25 mg/m! rast.za inj. |Stacionarne 1lgodidnje |3-4 pacijenta
hexaacetate ampula 1 ml zdravstvene ustanove
Indikacije:

Tretman epileptikih sindroma (Sy West)u kombinaciji sa drugim antiepilepticima
(farmakorezistentne epilepsije dojenacke dobi). ‘

Medicinska dokumentacija:
e Konzilijamo misljenje Konzilija za uvodenje lijeka Synacten depot Klinike za djetije
bolesti, uz dostavljanje jednog primjerka Zavedu za klini¢ku farmakologiju.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
o Lijek se nalazi u formi ampula za im primjenu i namjenjen za parenteralou primjenu
iskljugivo u bolni¢koj sredini

Terapija i terapijska doza
» Podetna doza je 100-150 na metar kvadratni povrine, im, na treéi dan, ukupno 10 doza.

Trajanje terapije
e Mjesec dana ( na tre¢i dan [.M.)

Evaluacija efikasnosti terapije
o Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se nakon godinu dana i dostavlja se Zavedu za klini¢ku
farmakologiju, koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Dornaza alfa (Pulmozyme)

ATC * |Nezasticeno | ZastiCeno Oblik i jadina lijeka Natin propisivanja |Evaluacija | Predvideni
klasifikacija | (generitkoy  |ime lijeka lijeka efikasnosti | broj
. ime lijeka i terapije pacijenata u
"7 ' |djelovanje 2024, godini
ROS5 . | Dornaza,alfa |Pulmozyme Otopina za inhalaciju 1 | SZU (Stacionarne 1 godi¥nje |6
pakovanje zdravstvene
Recombinant 2,5mg/2,5ml; ustanove)
human_ - 2500ij /2,5 ml
DNases
1 pakovanje Img/ml

Doktrinarni pristup
Dornaza alfa (Pulmozyme)

Indikacije:
- Dornaza aifa (Recombinant human DNases) se koristi za lijeZenje cistiéne fibroze. Djeluje tamko da prekida
lance sluzi 3to olakSava iskagljavanje, olak3ava disanje i smanjuje rizik od ponavlj anih infekeija pluca.

it 1

Medicinska dokumentacija:

- Konzilijarno mi3ljenje Konzilija za uvodenje lijeka Dornaza alfa Klinike za dje&ije bolesti, uz dostavljanje
jednog primjerka Zavodu za klinitku farmakologiju.

Oblik i nagin aplikacije lijek
- Otopine za inhalaciju, pakovanje od 6 amp (2,5 mg /2,5 ml ; 2500ij / 2,5 ml} ili pakovanje od 30 amp
(1mg/ml). Primjenjuje se za inhalacije respiratornih puteva putem elektri¢nog inhalatora, Ampule do upotrebe

tuvati u frigideru, zatiéene od svjetla.

Terapija i terapijske doze:
- Ptimjenjuje se jedna doza (jedna ampula) dnevno za inhalacije, ali se u pojedinim slu¥ajevima moze
primijeniti i 2 x dnevno, putem elektriZnih inhalatora,

Trajanje terapije:
— Dotivotno

Evaluacija efikasnosti terapije:
— Evaluacija efikasnosti terapije vr§i se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klini¢ku farmakologiju,

koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Tobramicin (Bramitob)

ATC Nezattieno |Zadticeno |Oblikijadina |Nagin propisivanja lijeka | Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija | (generitko) |ime lijeka efikasnosti | pacijenata u
ime lijeka i terapije 2024. godini
djelovanje
J0O1GBO1 | Tobramicin |Bramitob 300 mg/4 ml §ZU (Stacionarne 1 godi¥nje 6
Tobramicin zdravstvene ustanove)

Doktrinarni pristup
Tobramicin (Bramitob)

Indikacije:

—  Inhalatorni antibiotik iz obitelji aminogiikozida koji se koristi za lijedenje komplikacija cistitne fibroze,

odnosno za lijedenje infekeija Pseudomonas infekcijama, a
puteva ovom bakterijom.

Medicinska dokumentacija:
- Konzilijarno mi3ljenje Konzilija za uvodenje
jednog primjerka Zavodu za klinitku farmakologiju.

Oblik i natin aplikacije lijek

putem elektrinog inhalatora. Spr
se mo¥e fuvati u spremnicima na sobnoj temperaturi, do 25°C najvise 3 mjeseca.

posebno u sluajevima kolonizacije respiratornih

lijeka Tobramicin Klinike za djetije bolesti, uz dostavljanje

" Otopine za inhalaciju, pakovanje od 56 amp (300 mg/4ml). Primjenjuje se za inhalacije respiratornih puteva
emnici se cuvaju u hladnjaku (na 2-8°C). Medutim, ako nema hladnjaka lijek
Prvu dozu Bramitoba

pacijent uzima pod nadzorom lije¢nika, koji e provjeriti funkciju pacijentovih pluéa prije i poslije udisanja
lijeka. Ako jo¥ ne uzima bronhodilatatore, lijetnik preporuduje zapogeti uzimati bronhodilatatore (npt.,

salbutamol) 20 minuta do pola sata prije upotrebe Bramitoba.

Terapija i terapijske doze:

—  Bramitob je indiciran iskljutivo za bolesnike preko 6 godina Zivota na vise. Primjenjuje se jedna doza
(jedna ampula) dnevno za inhalacije, ali se u pojedinim slu¢ajevima pacijent moZe inhalirati 2 x dnevno

sa po pola sadrZaja ampule, putem eiektri¢nih inhalatora,

~ Doza (jedan spremnik od 4 ml) je ista za sve osobe starije od 6 godina. Koristiti dva spremnika dnevno
tokom 28 dana. Udahnuti sadrZaj jednog spremnika ujutro i jednog naveger. Razmak izmedu doza mora
iznositi 12 sati. Zatim pauzirati 28 dana tokom kojih se ne uzima lijek, a naken toga opet slijedi ciklus od
28 dana lijetenja. VaZno je da se proizvod koristi dva puta dnevno svaki dan tokom 28 dana lijetenja i da
se pridrzava naizmjeni¢nih ciklusa od 28 dana uzimanja i 28 dana neuzimanja lijeka. Bramitob se koristite

na ovaj nadin sve dok se infekcija ne iskorijeni.

Trajanje terapije:

- Nakon 5 godina Zivota , doZivotno, u ciklusima od po 28 dana terapije i pauzama od uzimanja [ijeka
izmedu tih perioda, sve dok postoji sumnja na infekcije respiratornih puteva Pseudomonasom.

Evaluacija efikasnosti terapije:

- Evaluacija efikasnosti terapije vi¥i se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinigku farmakologiju,

koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Cijanokobalamin (Vitamin B12)

ATC Nezajticeno Zadticeno | Obiik i jagina Nagin propisivanja | Evaluacija Predvideni
klasifikacija | (genericko) ime ime lijeka lijeka efikasnosti | broj
lijeka i djelovanje terapije pacijenata u
2024, godini
Al2 Hydroxicobalamin Vitamin Vitamin B12 - SZU (Stacionarne 1 godidnje i
B12 otopina za zdravstvene ustanove)
Cijanokobalamin injekeijun
boticama,
2 g/2 ml
tbl 1000 MCG |

Doktrinarni pristup,

Vitamin B12 (Cijanokobalamin) - biologki aktivna tvar, potreban za normalno funkcioniranje ljudskog tijela.

Indikacije:
—  Homocistinurija i metilmalonska acidemija

Vitamin B12 (Cijanokobalamin) bioloski je aktivna tvar, bez koje nije moguée normalno funkecioniranje ljudskog
organizma, Vitamin B12 u tijelu u uskoj je saradnji s askorbinskom, folnom i pantotenskom kiselinom, sudjeluje u
metabolizmu masti, proteina i ugljikohidrata i ukljuden je u razvoj holina potrebnog za normalno funkcioniranje
Fivianog sistema. On takoder ima blagotvoran udinak na funkciju jetre, obnavljanje zalihe ¥eljeza u tijeln i neophodan
je za normalnu hematopoezu). Cilj lijedenja homocistinurije je sniZavanje razine homocisteina u krvi 8to kod oboljelih
dovodi do pobolj¥anja klini¢kih simptoma i prevencije progresije bolesti. Lijetenje se provodi kombiniranjem prehrane
s ogranidenim unosom metionina, primjenom kombinacije vitamina Bg_ folata i vitamina Bqq te dodavanjem betaina
kao specifi¢ne terapije. Dijeta s reduciranim unosom metionina je jedna od najstroZih dijeta za metabolitke bolesti tako
da je pridrZavanje ovoj dijeti vrlo telko. Primjena kombinacija vitamina sniZava razinu homocisteina ali ne kod svih

pacijenata. Betain dodatno normalizira razinu homocisteina u svih tipova homocistinurije i kod vesine oboljelih.

Medicinska dokumenfacija:
- Konzilijarno migljenje Konzilija za uvedenje lijeka Klinike za djeije bolesti, uz dostavljanje jednog
primjerka Zavodu za kliniku farmakologiju.

Oblik i natin aplikacije lijeka:
— Vit B12 u ampulama, otopina cijanokobalamin je sterilna prozirna tekudina od blijedo ruZiaste do crvene
boje. Ovaj oblik lijeka se koristi za intramuskularno, intravenozno, subkutano ili intralumbalni ulaz, a
doza i trajanje primjene lijeka ovisi o naravi bolesti.
_  Tabalete se koriste za perorainu upotrebu i dopunj avaju terapiju B12 vitaminom

Terapija i terapijske doze:
— 2 g/2 ml, dati subkutano ili intramuskularno, u potetku 2x sedmi¢no, a nakon toga 1 x sedmiéno.

Trajanje terapije:
— DoZivotno

Evaluacija efikasnosti terapije:
- Evaluacija efikasnosti terapije vr§i se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinigku farmakologiju,
koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

L-Metionin
ATC |Nezaitideno, | Zasticeno Oblik i jafina lijeka | Nagin propisivanja lijeka | Evaluacija Predvideni
klasifi | (generi¢ko) ime |ime ‘ efikasnosti | broj pacijenata
kacija |lijeka i terapije u 2024, godind
djelovanije
A12 |L- Methionin Metionin | Caps 1 gram SZU (Stacionarne 1 goditnje 1-3
zdravstvene ustanove)

Doktrinarni pristup

L-Metionin (DL-Methionine, DL Methionine, DL-Méthionine, L-2-amino-4-(methylthio)butyric acid, L-Methionine,
L-Méthionine, Méthionine, Metionina)

Indikacije:
; ~ Homocistinurija i metilmalonska acidemija

Cilj lijedenja homocistinurije je sniZavanje razine homocisteina u krvi $to kod oboljelih dovodi do poboljanja kliniZkih
simptoma i prevencije progresije bolesti. LijeSenje se provodi kombiniranjem prehrane s ogranifenim unosom
metionina, primjenom kombinacije vitamina Bg, folata | vitamina By, te dodavanjem betaina kao specifitne terapije.
Dijeta s reduciranim unosom metionina je jedna od najstrozih dijeta za metabolitke bolesti tako da je pridrzavanje 0voj
dijeti vrlo tedko, ali neophodno, Kod pacijenata s poremetajem metabolizma kobalamina, vrijednosti metionina mogu
biti vrlo niske ponekad i nemjerljive. Kako je kao aminokiselina, metionin neophodan dio ciklusa metabolizma
metionina, neophodan je terapijski kontrolisani unos metionina, koji se obezjeduje putem L-metionina. Primjena
kombinacije vitamina sniZava razinu homocisteina ali ne kod svih pacijenata. Betain dodatno normalizira razinu
homocisteina u svih tipova homocistinurije i kod veéine oboljelih, a slidnu ulogu ima i L-karnitin.

Medicinska dokumentacija:

- Konzilijarno misljenje Konzilija za uvodenje lijeka L - Metionin Klinike za djedije bolesti, uz dostavljanje
jednog primjerka Zavodu za klini¢ku farmakologiju.

Oblik i nagin aplikacije lijek
— Kapsule od jednog grama za peroralnu upotrebu.

Terapija i terapijske doze:
- Doza lijeka se odreduje prema stanju bolesti i TM pacijenta

Trajanje terapije:
—  DoZivotno

Evaluacija efikasnosti terapije:

- Evaluacija efikasnosti terapije vr§i se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinitku farmakologiju,
koji evaluaciju prosljeduje uw ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

.- Karnitin

ATC Nezadticeno | Zastieno | Oblik i jadina |Nadin propisivanja | Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija |(generigko) }ime lijeka lijeka efikasnosti pacijenata u

ime lijeka i terapije 2024. godini

djelovanje
Al12 L- Karnitin |L- Karnitin |Tbl 500 mg, | SZU (Stacionarne i godisnje I

\ 1000 mg, zdravstvene ustanove)
1500mg

Dq,ktrinarni prfstup.

'
b

L- Karnitin

Indikacije: .

” - Homocistinurija i metilmalonska acidemija ( Vitamin B12 (Cijanokobalamin) biolotki je aktivna tvar, bez
koje nije moguée normalno funkcioniranje ljudskog tijela. Vitamin B12 u tijelu u uskoj je saradnji s
askorbinskotn, folnom i pantotenskom kiselinom, sudjeluje u metabolizmu masti, proteina i ugljikohidrata
i ukljuten je u razvoj holina potrebnog za normalno funkcioniranje Zivéanog sistema. On takoder ima
blagotvoran uginak na funkciju jetre, obnavljanje zalihe Zeljeza u tijelu i neophodan je za normalnu
hematopoezu). Cilj lijeCenja homocistinurije je sniZavanje razine homocisteina u krvi $to kod oboljelih
dovodi do pobolj¥anja klinitkih simptoma { prevencije progresije bolesti. Lije€enje se provodi
kombiniranjem prehrane s ogranidenim unosom metionina, primjenom kombinacije vitamina B¢, folata i

vitamina B te dodavanjem betaina kao specifidne terapije. Dijeta s reduciranim unosom metionina je

jedna od najstrozih dijeta za metabolitke bolesti tako da je pridr¥avanje ovoj dij eti vrlo te¥ko, Primjena
kombinacija vitamina sniZava razinu homocisteina ali ne kod svih pacijenata. Betain i L karnitin, dodatno
normaliziraju razinu homocisteina u svih tipova homocistinurije i kod veéine oboljelih.

Medicinska dokumentacija:
— Konzilijarno miljenje Konzilija za uvodenje lijeka L- Karnitin Klinike za djetije bolesti, uz dostavljanje

jednog primjerka Zavodu za klini¢ku farmakologiju.

Oblik i nagin aplikacije lijek
—  Tablete za peroralnu upotrebu.

Terapija i terapijske doze:
- Doza lijeka se odreduje prema stanju bolesti i TM pacijenta

Trajanje terapije:
— DoZivotno

Evaluacija efikasnosti terapije:
—  Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klini¢ku farmakologiju,

koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Hidrokortizon

ATC Nezaitieno Zastieno ime Oblik 1 jadina Naéin propisivanja Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija (genericko) ime lijeka lijeka lijeka efikasnosti pacijenata u
lijeka i djeiovanje terapije 2024, godini
Hidrokortizon Cortef Thlia10mg; SZVU {Stacionarne 1 godisnje 10 pacijenata
HO2ABO9 ampula zdravstvene ustanove)

Doktrinarni pristup za hidrokortizon

Indikacije: Insuffitientio adrenalis

Medicinska dokumentacija

. Konzilijarno migljenje Konzilija za uvodenje lijeka Hidrokortizon Klinike za djetije bolesti, uz
dostavijanje jednog primjerka Zavodu za klini¢ku farmakologiju.

Terapija — doziranje:
Dnevna doza: zavisi od TT pacijenta, kreée se od 10 mg do 40 mg

Potrebe na godiénjem nivou: 4-10 pakovanja od 100 tbl godiénje po pacijentu zavisno od doze.

Evaluacija efikasnosti terapije

Evaluacija efikasnosti terapije vri se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinicku
farmakologiju, koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Kalcitriol
ATC Nezastléeno Zakti¢eno ime Oblik 1 Jagina Naéin propisivanja Evaluacija Predvideni brof
klasifikacija {generitko) ime lijeka lijeka lijeka efikasnosti | pacljenata u
lijeka i djelovanje terapife 2024. godini
Meke kapsule a | SZU (Stacionarne 1 godiinje 10 pacijenata
Kalcitriol Rocaltrol 0,25 meg zdravstvene ustanove)
AliCC4 Co

Doktrinarni pristup za kalcitriol

Indikacije: Hipoparatiroidizam, Pseudohipoparatiroidizam, Hipofosfatemijski rahitis, Hroni¢na
renalna insuficijencija udruZena sa hipokalcemijom

Medicinska dokumentacija
- Konzilijarno miéljenje Konzilija za uvodenje lijeka Kalcitriol Klinike za djedije bolesti, uz
dostavljanje jednog primjerka Zavodu za klini¢ku farmakologiju.
Terapija — doziranje:
Dnevna doza: zavisi od TT i dobi pacijenta, krece se od 0,25 mcg do 3,5 meg

Potrebe na godisnjem nivou: 4-50 pakovanja od 100 thl godi$nje po pacijentu zavisno od doze.

Evaluacija efikasnosti terapije

Evaluacija efikasnosti terapije vréi se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinitku
farmakologiju, koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.




OPERATIVN] PROGRAM

Specijalna mje$avina aminokiselina bez fenilalanina

ATC " Nezaétiéeno Zastieno ime Oblik i jagina Nafin propisivanja Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija {generitko) ime lijeka lijeka - lijeka efikasnosti | pacijenata u
‘lijeka i djelovanje terapije 2024. godini
" Specijalna mjedavina ,
aminokisélina bez PKU Anamix Kutija mlijeénog | .SZU (Stacionarne 1 godiinje 4 pacijenta
Infant, PXU
VO6CA fenllalanina: Anamix praha od 500 g zdravstvene ustanove)
. nutri 1, 2,3
infant; PKU nutri 1,
2,3

Doktrinarni pristup za Specijalnu mjegavinu aminokiselina bez fenilalanina

Indikacije: Phenylketonuria, Hyperphenylalaninaemia

Medicinska dokumentacija

- ”‘:Kohziii‘jbairno migljenje Konzilija za uvodenje lijeka Specijalna mje3avina aminokiselina bez
fenitalanina Klinike za djegije bolesti, uz dostavljanje jednog primjerka Zavodu za kliniku
farmakologiju.

Terapija ~ doziranje:
Dnevna doza; zavisi od TT pacijenta, kre¢e se od 60 g do 120 g

Potrebe na godignjem nivou: 45-80 pakovanja od 500 g godisnje po pacijentu zavisno od doze.

Evaluacija efikasnosti terapije

Evaluacija efikasnosti terapije vri se nakon godinu dana | dostavlja se Zavodu za klinicku
farmakologiju, koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Hyaluronic acid/dextranomer

ATC Nezasti¢eno Zaiti¢eno Oblik Ijadina | Natin propisivanja Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija (generiCko) ime Ime lljeka lijeka lijeka efikasnostl pacijenata u 2024,
lijeka | djelovanje terapije godini
$ZU (Stacicnarne 25-35 djece
DO3AX05 hyaluronic acid Dafine amp.alimi zdravstvene ustanove) | 1 godidnje (:rgt-:g ;10:3/
DO3AX02 /dextranomer

Doktrinarni pristup za Hyaluronic ac

id/dextranomer — Deflux ©® za pedijatrijsku populaciju:

Indikacije

- Veziko-ureteralni refluks

Uvodenje lijeka u terapiju se preporutuje tek nakon sprovodenja svih dijagnostickih mjera, kao

i standardnog pocetnog konzervativnog medikamentoznog tretmana.

‘Medicinska dokumentacija
- Konziiijarrno mi¢ljenje Konzilija za uvodenje lijeka hyaluronic acid/dextranomer Deflux ©
Klinike za djeéije bolesti bolesti, uz dostavijanje jednog primjerka zavodu za klinicku
farmakologiju.

Terapija

Preporuena doza po jednom pacijentu sa jednostranim vezikoureteralnim refluksom je 1-1,5 ml,

odnosno 2-3 ml ukoliko kod pacijenta kod kojih je nuZno tretirati oba uretera, odnosno obostrani
vezikoureteralni refluks. MoZe se aplicirati iskljucivo u hospitalnoj ustanovi endoskopski u opstoj
anestezijl (tokom hospitalizacije djeteta ili kroz dnevnu bolnicu).

Evaluacija efikasnosti terapije

Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinicku
farmakologiju, koji evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Tretman epilepsija i epilepti¢kih sindroma u kombinaciji sa drugim antiepilepticima

(farmakorezistentne epilepsije)

Medicinska dokumentacija:
& Otpusno pismo sa Klinike za djecije bolesti
e Migljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom a nadinu
primjene lijeka.

Oblik i nadin aplikacije lijeka

Clobazam
ATC Nezadtideno | Zajtiéeno Oblik i jagina | Pakovanje Natin propisivanja | Evaluacija | Predvideni
klasifikacija |(generitko |ime lijeka lijeka lijeka efikasnosti | broj
ime lijeka i terapije pecijenata u
1 . _|dielovanje 2024.
NO5BA0Y | |Clobazam Tbla 10 mg 50 tablete Stacionarne Jednom 15-20
zdravstvene godisnje
ustanove
Indikacije:

 Lijek se nalazi u formi tablete i namjenjen za per os primjenu u kuénim uslovima, djeci
starosti iznad 3mj (tarirano)

Terapija i terapijska doza

e Potetna doza je 0,2-2mg/kgTT u dvije do tri doze

Trajanje terapije

¢ Minimalno 9 mjeseci, do 5-6 godina

Evaluacija efikasnosti terapije

s Evaluacija efikasnosti vri se jednom godi¥nje.




OPERATIVNI PROGRAM

Clonazepam

ATC Nezajtideno 7a¥tiéeno ime | Oblik i jatina | Natin propisivanja Evaluacija Predvideni broj
klasifikacija |(generitko ime |lijeka lijeka lijeka efikasnosti terapije | pecijenata u 2024.
lijeka i djelovanje
NO3AE01  |Clonazepam Tbl a 0,3; Stacionarne Jednom godidnje 15-20
' ' Tbhla2 mg zdravstvene
ustanove
Indikacije:

Tretman epilepsija i epilepti¢

(farmakorezistentne epilepsije)

Medicinska dokumentacija:

e Otpusno pismo sa Klinike za dj etije bolesti
¢ Misljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisani
primjene lijeka.

Oblik i natin aplikacije lijeka

e Lijek se nalazi u formi tablete i namjenjen za per os primjenu u
starosti iznad 3mj (tarirano)

Terapija i terapijska doza
¢ Potetna doza je 0,02-0,2 mg/kgTT u dvije do tri doze

Trajanje terapije

e Minimalno 9 mjeseci, do 5-6 godina

Evaluacija efikasnosti terapije

e Vi se 2-3x godi¥nje u Ambulanti

djedije neurologije UKC Tuzla.

kih sindroma u kombinaciji sa drugim antiepilepticima

m uputstvom o nafinu

kuénim uslovima, djeci




DOKTRINARNI PRISTUP

Betain
ATC Neza§ti¢eno Zajti¢eno Oblik i jagina | Nagin propisivanja Evaluacija | Predvideni broj
klasifik | (generi¢ko) ime ime ljeka lijeka efikasnosti pacijenata u
acija |{lijeka i djelovanje terapije 2024,
Al2 Betain Betain Pulvis 500 g Na recept Jednom 1-3
godi¥nje

Doktrinarni pristup
Betain

Indikacije: -

- Homocistinurija i metilmalonska acidemija ( Vitamin B12 (Cijanokobalamin) bioloki je aktivna tvar, bez
koje nije moguée normalno funkcioniranje ljudskog tijela. Vitamin B12 u tijelu u uskoj je saradnji s askorbinskom,
folnom i pantotenskom kiselinom, sudjeluje u metabolizmu masti, proteina i ugljikohidrata i ukljugen je u razvoj holina
potrebnog za normalno funkcioniranje Zivéanog sistema. On takoder ima blagotvoran uginak na funkciju jetre,
obnavljanje zalthe Zeljeza u tijelu i neophodan je za normalnu hematopoezu). Cilj lijetenja homocistinurije je
snifavanje razine homocisteina u krvi to kod oboljelih dovodi do poboljanja klinitkih simptoma i prevencije
progresije bolesti. Lijetenje se provodi komibiniranjem prehrane s ogranienim unosom metionina, primjenom
kombinacije vitamina B¢ folata i vitamina By, te dodavanjem betaina kao specifi¢ne terapije. Dijeta s reduciranim
unosom metionina je jedna od najstrozih dijeta za metabolicke bolesti tako da je pridr2avanje ovoj dijeti vrlo teko.
Primjena kombinacija vitamina sniZava razinu homocisteina ali ne kod svih pacijenata. Betain i L-carnitin dodatno
normalizira razinu homocisteina u svih tipova homocistinurije i kod vec¢ine oboljelih.

Medicinska dokumentacija:
~  Medicinska dokumentacija treba da sadr#i mi¥ljenje ljekara specijaliste koji se bavi lijeenjem ovih pacijenata
ili otpusno pismo nakon hospitalizacije u kojoj je navedena dijagnoza i nagin dijagnosticiranja, kao i
preporudena terapija.
— Nema potrebe za hospitalizacijom, ukoliko nema drugih indikacija osim davanja lijeka.

Oblik i natin aplikacije lijek
- Prah za peroralnu upotrebu.

Terapija i terapijske doze:
- Doza lijeka se odreduje i mijenja prema stanju bolesti, metabolizmu | TM pacijenta.

Trajanje terapije: |
- DeoZivotno

Evaluacija efikasnosti terapije:
- Vi3 se prilikom svakog specijalistitkog pregleda u Ambulanti za medicinsku genetiku, a raspored
pregleda se odreduje prema trenutnom zdravstvenom stanju pacijenta i laboratorijskim nalazima, te
drugim parametrima koji upuc¢uju na patoloska stanja.

Spisak osoba kojima je postavljena dijagnoza i preporucena navedena terapija dostavlja se jednom godiSnje ZZOTK.

_  Evaluacija efikasnosti terapije vr3i se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za klinitku farmakologiju, koji
evaluaciju prosljeduje u ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Zink sulfat
ATC Nezastiéeno Zadti¢eno ime | Oblik i jakina lijeka | Nadin propisivanja | Evaluacija Predvideni
klasifikacija | (generitko) ime lijeka efikasnosti broj
lijeka i djelovanje terapije pacijenata u
2024,

Al2 Cink sulfat Zinc Sulfate Thl.a 69 mg Na recept Jednom godidnje |3

Zinc, Orazinc, $amo u apotekama

Zinc-220

Doktrinarni pristup

Indikacije:
- Wilsonova bolest
Urodeni poremeéaj metabolizma bakra.
Medicinska dokumentacija:

"'_ Medicinska dokumentacija treba da sadrZi mi¥ljenje ljekara specijhaliste koji se bavi lije¢enjem ovih pacijenata
ili otpusno pismo nakon hospitalizacije u kojoj je navedena dijagnoza i nadin dijagnosticiranja, kao i
preporutena terapija.

- .= Nema potrebe za hospitalizacijom, ukoliko nema drugih indikacija osim davanja lijeka.

Oblik i na&in aplikacije lijek

-  Zink sulfat je suplement koji se primjenjuje peroralno za hronitnu terapiju Wilsonove bolesti i poremecaja

metabolizma bakra zajedno s penicillaminom ili samostalno kao prvi lijek ili nastavak terapije tokom remisije
bolesti.

Terapija i terapijske doze:
- Za prematuruse (porodajne teZine manje od 1500 g) s viSe od 3 kg tjelesne teZine: 300 meg cink/kg/dan.
—  Zaterminsku novorodendad i djecu do uzrasta od 5 godina : 100 meg cinka/kg/dan.

Cink sulfat se uzima uz obrok ukoliko izaziva mu€ninu.

Zink reducira apsorpciju penicillamina, pa se treba uzimati prije ili nakon uzimanja penicillamina, a ne istrovremeno.

Tiazidni diuretici pospjeSuju izlu¢ivanje cinka mokracom i do 60%, pa se u slutajevima dugotrajne primjene ovih

diuretika moraju kontrolisati vrijednosti cinka u serumu.

- Preporuke za koriitenje:

0 do 6 mjeseei 7 do 12 mjeseci 1 do 3 godine: 4 do 8 godina: 9 do 13 godina:
Djedaci: 2mg -4 mg Djetaci: 3 mg-5mg Djedaci: 3mg - 7mg | Djedaci: 5mg - 12 mg Djetaci: 8 mg-23 mg
Djevojtice: 2mg - 4 mg | Djcvojdice: 3 mg - 5 mg | Djevojtice: 3 mg -7mg | Djevojtice: 5mg - 12 mg | Djevojdice: 8 mg - 23 mg

Trajanje terapije:
— Dozivotno ili dok se ne procijeni da su efekti terapije nezadovoljavajuéi ili postoje znatajne nuspojave.
Evaluacija efikasnosti terapije:

—  Vrdi se prilikom svakog specijalistitkog pregleda u Ambulanti za medicinsku genetiku, a raspored
pregleda se odreduje prema trenutnom zdravstvenom stanju pacijenta i laboratorijskim nalazima
(koncentracija bakra u serumu i 24-satnom urinu, parametri jetrene funkcije, proteini, ceruloplazmin), te
drugih parametara koji upuéuju na pojavu infekeije ili drugih patolodkih stanja. Laboratorijska evaluacija
se u poZetku obavllja svakih 15 dana, potom na 1 mj, na 3 mj, a zatim redovno najmanje 2 x godi¥nje, sve
dok se koristi terapija.

Spisak osoba kojima je postavljena dijagnoza i preporutena navedena terapija dostavlja se jednom godisnje ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Fludrokortizon

ATC Nezasti¢eno Zaitiéeno ime Oblik i jagina Naéin propisivanja Evaluaclja Predvideni broj
klasifikacija {zenerltko) Ime lijeka lijeka lijeka efikasnosti pacijenata u
lijeka i djelovanje terapije 2024, godini
‘ Tbla 0,1mg
Fludrokortizon Astonin H,
HO2AAQ2 Florinef SZU {Stacionarne 1 godi3nje 5 pacijenata
zdravstvene ustanove)

Doktrinarni pristup za fludrokortizon

Indikacije: Insuffitientio adrenalis

Medicinska dokumentacija

- Nalaz specijaliste pedijatra - endokrinologa iz specijalistitke ambulante i/ili otpusno pismo

u slu€aju hospitalne obrade pacijenta,
- Konzilijarno midljenje Konzilija za uvodenje lijeka Fludrokortizon Klinike za djecije bolesti,

uz dostavljanje jednog primjerka Zavodu za klinicku farmakologiju.

Terapija — doziranje:
Dnevna doza: zavisi od TT i dobi pacijenta, kreée se od 0,1 do 0,2 mg

Potrebe na godidnjem nivou: 13-25 pakovanja od 30 th! godisnje po pacijentu zavisno od doze

Evaluacija efikasnosti terapije

Evaluacija efikasnosti terapije vrii se jednom godiSnje i dostavija se ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Vigabatrin pulvis i tablete od 500 mg

ATC Nezadti¢eno Zaltiéeno ime | Oblik i jatina lijeka Natin propisivanja | Evaluacija Predvideni
kiasifikacija |{generitko ime lijeka lijeka efikasnosti | broj
lijeka i djelovanje terapije pecijenata u
. 2024,
NO3AG . | Vigabatrin Sabril Tbl/pulvis a 500 mg Stacionarne Jednom 2-3
zdravstvene godifnje
ustanove
Indikacije:

Tretman epileptitkih sindroma (Sy West)

Medicinska dokumentacija:
e Otpusno pismo sa Klinike za djedije bolesti
"« Migljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu
primjene lijeka.
Oblik i nadin aplikacije lijeka
o Lijek se nalazi u formi tablete i praska, namjenjen za per s primjenu u kuénim uslovima,
djeci starosti 3mj do 24 mj. sa nevedenom dijagnozom,

Terapija i terapijska doza
e Podetna doza je 50mg/kgTT do 150 mg/kg TTu dvije doze.

Trajanje terapije
s minimalno 9 mjeseci

Evaluacija efikasnosti terapije
o Evaluacija efikasnosti terapije vri se nakon godinu dana i dostavlja se Zavodu za kiinitku

farmakologiju, koji evaluaciju prosl] eduje u ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Emicizumab

ATC Nezati¢eno ZadtiCeno | Oblik i Pakovanje Natin propisivanja lijeka | Predvideni broj
klasifikacija |(generitko ime |ime lijeka |jalina lijeka pecijenata u 2024,
. lijekai ¥

djelovanje
B02BX Emicizumab | Hemlibra [ 30 mg/ml ampula Stacionarne zdravstvene 3

, otopina za ustanove
injekeiju

Indikacije:

Emicizumab je indiciran za rutinsku profilaksu epizoda krvarenja u bolesnika s hemofilijom A
(prirodenom deficijencijom faktora VIII):

e s inhibitorima faktora VIII

e bez inhibitora faktora VIII koji imaju:

- teku bolest (FVIII < 1%)

- umjerenu bolest (FVIIL > 1% i < 5%) s fenotipom teskog krvarenja

1
ya

Medicinska dokimentacija:
e Konzilijarni nalaz klonzilijuma Klinike za djegije bolesti 0 uvodenju lijeka Emicizumab

Oblik i nadin aplikacije lijeka
e ampula; sve se doze primjenjuju supkutanom inj ekcijom,

Terapija i terapijska doza
e Preporutena doza je 3 mg/kg jedanput sedmi¢no tokom prve 4 sedmice (udarna doza),
nakon &ega od 5. sedmice nadalje slijedi doza odrZavanja od 1,5 mg/kg jedanput sedmiéno
ili 3 mg/kg svake dvije sedmice ili 6 mg/kg svake Setiri sedmice;
o Re#im primjene udarne doze isti je neovisno o reZimu primjene doze odrZavanja.

Trajanje terapije
¢ Emicizumab je namijenjen za dugoroéno profilakti¢ko lijeCenje.

Evaluacija efikasnosti terapije
e Evaluacija se vr3i jednom godisnje



OPERATIVNI PROGRAM

ATC Nezajtiteno Zasticeno | Oblik i Pakovanje Nagin propisivanja lijeka | Predvideni broj
klasifikacija |(generidko ime }ime lijeka |jalina lijeka pecijenata u 2024,
lijeka i
djelovanje
N06BA04 Metilfenidat | Concerta; | Tablete a5 | Bodicasa 30 tableta | Stacioname zdravstvene 8
Ritalin; |{mg;a 10 mg, ustanove
Mefeda | a20mg,a
30 mg,ad0
¢ mg; a 18 mg,
, a27mg;a
36 mg; a 54
mg.
Indikacije:

. Po;remec’:ajI hiperaktivnosti i deficita paznje (ADHD)

Medicinska dokumentacija:
o Konzilijarni nalaz konzilijuma Klinike za psihijatriju o uvodenju lijeka Metilfenidat.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
o tablete; lijek se uzima per os

Terapija i terapijska doza

Doziranje je veoma individualno. Obi&no se ordinira izmedu 2,5-20 mg po dozi nekoliko puta na
dan za oblik lijeka sa kratkim oslobadanjem ili 1x18 mg inicijalno za lijek sa produZenim
oslobadanjem. Uinkovita doza nije u vezi sa godinama, teZinom ili ja¢inom ADHD simptoma.
Pazljiva titracija doze je neophodna na podetku Iijedenja metilfenidata. Titraciju doze je potrebno
zapodeti pri najnizoj moguéoj dozi. Doziranje se moZe prilagodavati povedanjem doze od po 18 mg
za oblik lijeka sa produZenim oslobadanjem ili od po 2.5-5 mg za oblik lijeka sa kratkim
oslobadanjem. Opéenito, doza se moZe prilagodavati pribliZno jednom sedmicno.

Maksimalna dnevna doza metilfenidata za veéinu pacijenata je izmedu 54-60 mg, ali individualno
moZe biti 1 veda, u zavisnosti od odgovora na terapiju.

Trajanje terapije

» nekoliko mjeseci do nekoliko godina, u zavisnosti od odgovora

Evaluacija efikasnosti terapije
o Evaluacija se vr3i jednom godisnje




OPERATIVNI PROGRAM

Ravulizumab
ATC _ | Nezasti¢eno Zattiéeno | Obliki Pakovenje Nadin propisivanja lijeka | Predvideni broj
kiasifikacija' | (generitko ime | ime lijeka |jalina lijeka pecijenata u 2024,
lijeka i godini
djelovanje
LO4AA Ravulizumab | Ultomiris | Ultomiris koncentrati za Stacionarne zdravstvene 1 dijete, 1 odrasli
300 mg/3 mi | otopinu za infuziju ustanove pacijent
i 1100 mg/11
ml
Indikacije:

"« Paroksizmalna noéna hemoglobinurija (PNH)
Ravulizumab je indiciran za lijetenje PNH-a u odraslih bolesnika i djece, ito:
- u bolesnika s hemolizom s jednim ili vide klinigkih simptoma koji ukazuju na visokoaktivnu

bolest ili
- u-bolesnika koji su klini¢ki stabilni nakon lijedenja ekulizamabom najmanje proteklih 6 mjeseci

‘s Atipi®an hemoliti¢ko-uremijski sindrom (aHUS)
Ultomiris je indiciran za lije€enje odraslih bolesnika i djece vise s klini&ki i/ili laboratorijski
potvrdenim aHUS-om koji prethodno nisu bili lijeSeni inhibitorom sistema komplementa ili su
primali ekulizumab najmanje 3 mjeseca i imaju dokazani odgovor na ekulizumab.

Medicinska dokumentacija:
e Konzilijarni nalaz konzilijuma Klinike za interne bolesti ili Klinike za djegije bolesti o
uvodenju lijeka Ravulizumab.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
» koncentrati za otopinu za infuziju, lijek se primjenjuje intravenskom infuzijom.
Terapija i ierapijska doza

Preporudeni reim doziranja sastoji se od udarne doze nakon koje slijede doze odrZavania,
rimijenjene intravenskom infuzijom. Doze koje treba primijeniti temelje se na tjelesnoj teZini.

Raspon tjelesne teZine (kg) | Udarna doza (mg) | Doza odrZavanja (mg) Interval doziranja
>10<20 600 600 Svake 4 sedmice
>20<30 900 2100 Svakih 8 sedmica
>30<40 1200 2700 Svakih 8 sedmica
>40<60 2400 3000 Svake 4 sedmice
>60<100 " 2700 3300 Svakih 8 sedmica

=100 3000 3600 Svakih 8 sedmica

Trajanje terapije

¢ Bolest je doZivotna, pa se preporuduje da bolesnik nastavi lijeSenje ravulizumabom tokom
cijeloga Zivota, osim ako je prestanak primjene ravulizumaba klini&ki indiciran.’
Evaluacija efikasnosti terapije

e Evaluacija se vr3i jednom godiSnje



OPERATIVNI PROGRAM

Somatrogon
ATC Nezadtideno Zadtiéeno | Oblik i Pakovanje Nadin propisivanja lijeka | Predvideni broj
klasifikacija | (generitko ime |ime lijeka |jatina lijeka pacijenata u 2024,
lijekai godini
djelovanje
HO1ACO8 Somatrogon Ngenla | Otopinaza 60mgu 1,2mL Stacionarne zdravstvene 10 djece
o injekcijuu ustanove
Hormoni i napunjenoj
. analozi brizgalici a
B hipofize i 60 mg
hipotalmusa,
somatropin i
agonisti
somatropina

i

Indikacije: Somatrogon je indiciran za lijeSenje djece i adolescenata u dobi od 3 i viSe godina koji
imaju porémecaj u rastu uzrokovan nedovoljinim izlu¢ivanjem hormona rasta.

Medicinska dokumentacija:
o Konzilijarni nalaz konzilijuma Klinike za djegije bolesti o uvodenju lijeka Somatrogon.
o ' P ot
Oblik i nadin aplikacije lijeka
e Lijek se primjenjuje u obliku supkutane injekcije. Dolazi u obliku otopine z2 injekeijuu
napunjenoj brizgalici.

Terapija i terapijska doza
e Preporuena doza je 0,66 mg/kg tjelesne teZine primijenjena kao supkutana injekcija jednom
sedmi&no. Doza se moZe zaokruZiti na veéu ili manju vrijednost ovisno o struénom znanju
liekara o potrebama pojedinog bolesnika. Kada su potrebne doze vece od 30 mg (4. za
tielesnu teZinu > 45 kg), bit ée potrebna dva injiciranja.

Trajanje terapije
¢ Bolest je doZivotna, pa se preporuduje da bolesnik nastavi lijetenje somatrogonom tokom
cijeloga Zivota, osim ako je prestanak primjene kliniki indiciran.

Evaluacija efikasnosti terapije
¢ Evaluacija se vr$i jednom godidnje



1

OPERATIVNI PROGRAM

Rufinamid
ATC Nezastiteno Zadtideno ime Oblik i jatina lijeka Nagin propisivanja | Evaluacija | Predvideni
klasifikacija |{generitko ime lijeka lijeka efikasnosti | broj
lijeka i djelovanje terapije pacijenata u
2024, godini
NO3AFQ3 Rufinamid Inovelon, > 1 godine: 25 —45 Stacionarne 1x godidnje |3-4
Rufinamid mg/kg/d zdravstvene
Tbl 100mg, ustanove
200mg i 400mg
suspenzija
40mg/ml
Indikacije:

Lijek prvog izbora za Lennox Gastaut sindrom.

Mioklono-astatska epilepsija (Dooseov sindrom)

Drugi lijek izbora za napade s generaliziranim potetkom — motorigki (tonitko-kloni¢ki i ostali
motoricki)

Farmakorezistentne epilepsije

Medicinska dokumentacija:
e Otpusno pismo sa Klinike za djetije bolesti ili
» Midljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o naginu
primjene lijeka.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
o Lijek se nalazi u formi tablete i suspenzije, namj enjen za per 0s primjenu u kucnim
uslovimea, djeci starosti od 1 godine i starije sa nevedenom dijagnozom.

Terapija i terapijska doza

¢ > 1 godine: 25 — 45 mg/kg/dan, podijeljeno u 2 doze

Trajanje terapije
» kontinuirano, koliko je potrebno

Evaluacija efikasnosti terapije
e Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se jednom godisnje i dostavlja se ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Zonisamid Lapsule 25, 50 i 100mg

ATC Nezaitieno |Zadtiéeno ime Qblik i jatina lijeka Nagin propisivanja | Evaluacija Predvideni

klasifikaci | (generitko | lijeka lijeka efikasnosti | broj

ja ime lijeka i terapije pacijenata u
. djelovanje 2024,

NO3AX15 | Zonisamid | Zonisamid > 6 godina/ i > 20 kg: Stacionarne 1x godi¥nje |3-4

Makpharm tvrde |1-8 meke/d (maks. 12 mg/kg) | zdravstvenc
kapsule 25,50l |~ 6 godina: 400 - 600 m g/dan | ystangve

100mg (max)
Zonisamid Mylan
Zonisamid
Sandoz

Indikacije: Drugi lijek izbora ili dodatna terapija za pacijente koji imaju:

Napade sa fokalnim po¢etkom

Napade s generaliziranim pogetkom — nemotorigki (apsansi)

Napade s generaliziranim pogetkom — motoritki (tonitko-klonigki i ostali motoricki)

Nasljedna generalizirana epilepsija s tonitko-kloni¢kim napadima

Epilepsija djetje dobi s centrotemporalnim 3iljcima

Okcipitalna dje&ja epilepsija s ranim potetkom (Panayiotopoulosov sindrom)

Okeipitalna djegja epilepsija s kasnim podetkom (Gastautov tip)

Rane epileptitke encefalopatije s epilepti¢kim spazmima

Dravet sindrom, Lennox-Gastautov sindrom

Epileptitka encefalopatija s kontinuiranim $iljak-talasom u sporotalasnom spavanju

Pacijenti sa farmakorezistentnom formom epilepsije

Medicinska dokumentacija:
s Otpusno pismo sa Klinike za djedije bolesti ili
o Misljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu primjene

lijeka.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
¢ Lijek se nalazi u formi kapsule, namijenjen za per os primjenu u kuénim uslovima, djeci starosti
iznad 6 godina i teZoj od 20kg , sa navedenom dijagnozom.

Terapija i terapijska doza
o 1 -8 mg/kg/dan podijeljeno u 2 doze (maksimalna dnevna doza 12 mg/kg; najvide 400 — 600

mg/dan)
Trajanje terapije

¢ svakodnevno, koliko je potrebno, dugorono

Evaluacija efikasnosti terapije
o Evaluacija efikasnosti terapije vri se jednom godisnje i dostavlja se ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Sultiam tablete od 50 i 200 mg, susp 20mg/ml

ATC Nezadtiteno | Zadtiéeno ime | Oblik i jagina lijeka Nagin propisivanja lijeka Evaluacija | Predvideni
klasifikacija | (generitko | lijeka efikasnosti [ broj
ime lijeka i : terapije pacijenata u
‘ djelovanje 2024
NO3AX03 |Sultiam Ospolot Film | 10-20 mg/kg/dan Stacionarne zdravstvene | Ix godi¥nje |3-4
" 1tbl 50mg, ustanove
200mg
Ospolot susp
' i 20mg/ml
Sultiam
’ Neuraxpharm
Filin tableta
200mg

g 4

Indikacije: drugi lijek izbora za
Epilepsija djeéje dobi s centrotemporalnim $iljcima
Okcipitalna djecja epilepsija s ranim potetkom (Panayiotopoulosov sindrom)
Okcipitalna djedja epilepsija s kasnim potetkom (Gastautov tip)
Rane epilepticke encefalopatije s epileptitkim spazmima
Dravetin sindrom, Lennox-Gastautov sindrom
Epilepticka encefalopatija s kontinuiranim %iljak-valom u sporotalasnom spavanju
Farmakorezistentni oblici epilepsije
Medicinska dokumentacija:
e Otpusno pismo sa Klinike za d] etije bolesti ili ,
+ " e Migljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu
primjene lijeka.

Oblik i natin aplikacije lijeka
e Lijek se nalazi u formi film tablete, ili suspenzije namijenjen za per 08 primjenu u kuénim
uslovima, djeci sa nevedenom dijagnozom.

Terapija i terapijska doza

e 10 -20 mg/kg/dan, podijeljeno u2 - 3 doze, maksimalno 400 mg/dan

T: réjanje terapije
koliko je potrebno, kontinuirano

Evaluacija efikasnosti terapije
-« Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se jednom godi$nje i dostavlja se ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Ethosuksimid
:ATC Nezaititeno Zasticeno | Oblik i jadina |Pakovanje |Nagin propisivanja | Evaluacija Predvideni
kiasifikacijn,  |({generitko ime |ime lijeka lijeka lijeka efikasnosti | broj
lijeka i terapife pecijenata u
djelovanje 2024,
NO3ADO1 Ethosuksimid | Petinimid | 5-33 100 caps; |Stacionarne 1x gedi¥nje
caps a mg/kgTT/dan | sirup zdravstvene
250mg podijeijenou | 250ml, ustanove.
- St Petinimid | 2-3 doze
' susp max 1,5g/dan
50mg/ml
: ' Zarontin
susp
250mg/5Sml
Indikacije:

Tretman epilepsije i epilepti¢kih sindroma

Prvi lijek izbora za napade s generaliziranim pocetkom — nemotoriki (apsansi), Landau-Kleffnerov
sindrom, epilepsija djetje dobi s napadima tipa apsansa ili ostali sindromi s apsansom (Jeavonsov
sindrom), juvenilna epilepsija s apsansima ili drugi sindromi s apsansom.

Drugi lijek izbora za napade s generaliziranim potetkom — motoridki (toni¢ko-klonigki i ostali

motoridki), epilepti®ka encefalopatija s kontinuiranim iljak-talasom u sporotalasnom spavanju

Medicinska dokumentacija:
e Otpusno pismo sa Klinike za djetije bolesti ili
e Midljenje specijaliste pedijatra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nacinu
primjene lijeka.

Oblik i nadin aplikacije lijeka
o Lijek se nalazi u formi tablete, praska i suspenzije, namijenjen za per os primjenu u kuénim
uslovima.

Terapija i terapijska doza

e Dozaje 5-35mg/kgTT podijeljeno na 2-3 doze, max doza 1,5g/dan.

Trajanje terapije
o' kontinuirano dok je potrebno.

Evaluacija efikasnosti terapije
e Evaluacija efikasnosti terapije vr3i se jednom godisnje | dostavlja se ZZOTK.




OPERATIVNI PROGRAM

Perampanel
ATC Nezadtieno |Zasticeno Oblik i jadina lijeka Nagin propisivanja lijeka | Evaluacija Predvideni
klasifikacija |(generitko |ime lijeka efikasnosti | broj
. ime lijeka i terapije pacijenata u

djelovanje 2024
N03AX22 |Perampanel | Fycompa Tablete 2, 4, 6, 8, 1011 12 Stacionarne zdravstvene | 1x godi¥nje |3-4

mg ustanove

Indikacije:

dodatno lijedenje
— fokalnih napada (eng!. partial-onset seizures, POS) sa sekundarnom generalizacijom ili bez nje u

bolesnika u dobi od 4 godine i vise.
-primarno generaliziranih tonigko-klonidkih napada (PGTC) u bolesnika u dobi od 7 godina i vile s
idiopatskom generaliziranom epilepsijom (IGE).
.|Sy Dravet
‘Farmakorezisteritna epilepsija
. ‘ L

Medicinska dokumentacija:
e Otpusno pismo sa Klinike za djecije bolesti ili
¢ Misljenje specijaliste pedi] atra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu
primjene lijeka,

Oblik i nadin aplikacije lijeka

Terapija i terapijska doza: uzima se peroralno jedanput na dan, u vrijeme odlaska na spavanje
o podetna doza 1-2mg na dan, postepeno povecanje do maksimalne doze 10-12mg/dan.

Trajanje terapije
e kontinuirano, koliko je potrebno

Evaluacija efikasnosti terapije
e Evaluacija efikasnosti terapije vr3i se jednom godidnje i dostavlja se ZZOTK..



OPERATIVNI PROGRAM

Midazolam otopina za usnu sluznicu

ATC Nezadtifeno | Zaiticeno Oblik i jatina lijeka Nadin propisivanja lijeka Evaluacija | Predvideni
klasifikacija | (generitko ime lijeka efikasnosti | broj
ime lijeka i terapije pecijenata u
) djelovanje 2024,
NOSCD08 | Midasolam Buccolam, |10 mg otopina za usnu Stacionarne zdravstvene |1 puta 20
et za bukalnu | Epistatus sluznicu ustanove godi¥nje
primjenu
Indikacije:
- Zaustavlianje epileptitkog napada u kuénim uslovima za pacijente sa slabo kontrolisanom
epilepsijom’

" - Lije¢enje produzenih, akutnih, konvulzivnih napada u dojenéadi, male djece, starije diece i
adolescenata (od 3 mjeseca do manje od 18 godina).

Medicinska dokumentacija:
»  Otpusno pismo sa Klinike za djetije bolesti ili
« Misljenje specijaliste pedi] atra/neuropedijatra sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu
primjene lijeka.

Oblik i nadin aplikacije lijeka

Primjenjuje se preko oraine sluznice. Punu koliginu otopine treba polako utrcati u prostor izmedu desni i
bbiaza. Treba izbjegavati ustrcavanje u laringotrahealni prostor kako bi se sprije¢ila nehoti¢na aspiracija
ofopine. Ako je potrebno (za veée volumene lfili manje bolesnike), priblizno polovicu doze treba polako

ustrcati u jednu stranu usta, a zatim drugu polovicu polako u drugu stranu usta.

Terapija i terapijska doza:

Dobni raspon ' Doza
od 3 do 6 mjeseci u bolnitkom okruZenju 2,5mg
> 6 mjeseci do < 1 godine 2,5mg
od 1 godine do < 5 godina 5mg
od 5 godina do < 10 godina 7,5 mg
od 10 godina do < 18 godina 10 mg

Trajanje terapije
« koliko je potrebno, dok postoji povecan rizik za pojavu produZenog napada u kuénim
uslovima. : .
Evaluacija efikasnosti terapije
.+ Evaluacija efikasnosti terapije vrsi se jednom godiénje i dostavlja se ZZOTK.



OPERATIVNI PROGRAM

Everolimus tablete od 2,5 mg, Smgi 10mg

ATC Nezadtideno | Zastiéeno ime lijeka [ Oblik i jadinalijeka |Natin propisivanja lijeka Evaluacija [ Predvideni
Klasifikacija | (generitko efikasnosti | broj
ime lijeka i terapije pacijenata u
djelovanje 2024
LO4XE10 Everolimus | Votubia tb! 50-150mg/keTT Stacionarne 1 puta 3-4
Everolimus thl. i zdravstvene ustanove godidnje
pra¥ak 2,5,5110 mg

Indikacije:

Everolimus — inhibitor mTOR-a (engl. mammalian target of rapamycin) apsolutno je indiciran u
dojentadi‘i dj ece's TS-om i inoperabilnim tumorom mozga SEGA (engl. Subependymal Giant Cell
Astrocytoma). Everolimus je opravdan i kao terapija drugog izbora u djece s TS-om i
farmakorezistentnom epilepsijom ako je iskijuéena mo guénost neurokirurskog lijetenja.6

Medicinska dokumentacija:
«  Otpusno pismo sa Klinike za dj etije bolesti ili
. Midljenje konzilija Klinike za djetije bolesti sa detaljno opisanim uputstvom o nadinu

primjene lijeka.
Oblik i na&in aplikacije lijeka

« Lijek se nalazi u formi tablete i pratka, namjenjen za per 08 primjenu u kuénim uslovima,
djeci starosti 3mj do 24 mj. sanavedenom dijagnozom. .

Terapija i terapijska doza

. Potetna doza je 50mg/kgTT do 150 mg/kg TT u dvije doze.

Trajanje terapije
« 10doza natreéi dan

Evaluacija efikasnosti terapije
« Evaluacija efikasnosti terapije vrii se jednom godidnje i dostavlja se ZZOTK.




