MINISTERIO

GUARDAR | [ IMPRIMIR ESBORRAR

DE TRANSFORMACION DIGITAL

Y DE LA FUNCION PUBLICA m meaCe

PROTOCOL JUSTIFICATIU DE LA INDICACIO DE TRACTAMENTS DIETOTERAPICS COMPLEXOS

1. DADES DEL PACIENT:

Cognoms i nom: Data de naixement:
Num. d’afiliacié a MUFACE del titular:

Relacié amb el titular:

2. DADES DEL FACULTATIU O FACULTATIVA QUE INDICA EL TRACTAMENT:

Cognoms i nom: Num. de col-legiat/ada:

Especialitat: Hospital: nom i direccio:

Teléfon de contacte: Servei 0 Unitat

3. INICI:

Data d’inici del tractament: Durada prevista del tractament:

Revisions (periodicitat prevista): O Semestral O Trimestral O Mensual
O Atre

4. SEGUIMENT:

Dates en qué s’han realitzat les revisions:

12 revisio: 22 revisio: 32 revisio: 42 revisio:
52 revisio: 62 revisio: 72 revisio: 82 revisio:

Modificacions rellevants en el tractament:

Complicacions del tractament:

Data i firma del facultatiu responsable de la indicacio: INFORME DE L’ASSESSOR MEDIC:
(O FAVORABLE

O DESFAVORABLE

a, de de

Segell i firma de ’assessor médic



5. DIAGNOSTIC:

Patologia que justifica la indicacio: Aquest protocol no sera valid si no s’indica el trastorn metabolic
corresponent que justifiqui la prescripcid. Assenyaleu el procedent d’entre els relacionats a
continuacio:

* Heu de complimentar totes i cadascuna de les dades sol-licitades

A. Trastorns del metabolisme dels hidrats de carboni:

A-1.-Deficiencia primaria de la lactasa intestinal de debut neonatal: Deficiéncia de I'activitat de la lactasa
de la vora de raspall de I'enterocit. O

A-2.-Deficiéncia transitoria de la lactasa intestinal en lactants secundaria a atrofia de vellositats
intestinals deguda a celiaquia.[_]

A-3.-Trastorns del metabolisme de la galactosa. Galactosémia:
A-3.1.- Deficiéncia de la galactoquinasa hepatica. ]
A-3.2.- Deficiéncia de la galactosa-1-fosfat-uridil-transferasa hepética.D
A-3.3.- Deficiéncia de I’epimerasa.[l

A-4.-Trastorns del transport cel-lular de monosacarids: Deficiéncia del transportador de membrana de
las piranoses (intolerancia a glucosa i galactosa). [_]

A-5.-Trastorns del metabolism del glucogen. Glucogenosi:
A-5.1.- Glucogenosi tipus I. Deficiéncia de la glucosa 6-fosfatasa. ]
A-5.2.- Glucogenosi tipus lll. Deficiéncia de I'amilo-1-6-glucosidasa. ]
A-5.3.- Glucogenosi tipus VI. Deficiencia de la fosforilasa-A i la fosforilasa—B—quinasa.D

A-6-Trastorns de la glucosilacié de proteines tipus 1b: Deficiéncia de la fosfo-manosa-somera[_]




B. Trastorns del metabolisme dels aminoacids

B-1.- Trastorns del metabolisme d’aminoacids essencials:
B-1.1.- Hiperfenilalaninemies:
B-1.1.1.- Fenilcetonduria: Deficiencia de la fenilalanina-hidroxilasa. ]
B-1.1.2.- Hiperfenilalaninémia benigna: Deficiéncia parcial de la fenilalanina-hidroxilas. ]
B-1.1.3.- Primapterindria: Deficiéncia de la carbinolamina-deshidratasal_]
B-1.1.4.- Deficiéncia de la dihidro-biopterin-reductasa.D

B-1.2.- Trastorns del metabolisme de la metionina i aminoacids sulfurats:
B-1.2.1.- Homocistinuria: Deficiencia de la cistationina-R-sintetasa. |:|
B-1.2.2.- Alteracions en la 5-tetrahidrofolato-transferasa o trastorns del metabolisme de
la cobalamina. Tots amb aciduria metilmalonica: Varies deficiéncies
enzimatiques. ]
B-1.2.3.- Cistationinuria: Varies alteracions. ]

B-1.3.- Trastorns en el metabolisme dels aminoacids ramificats:

B-1.3.1.- Xarop d’Arce: Deficiéncia de I'alfa-ceto-descarboxilasa. ]

B-1.3.2.- Acidémies organiques del metabolisme de la leucina:
- Acidémia isovalérica. []
- Acidémia metilcrotonica. L]
- Acidémia 3—hidroxi-meti|—g|utérica.|:|

B-1.3.3.- Acidémies organiques del metabolisme de l'isoleucina i valina:
- Acidémia propionica: Deficiencia de la propioniI-CoA-carboinasa.D
- Acidémia metilmaldnica: Deficieéncia de la metilmalonil-CoA-mutasa.
- Hipercetosi: Deficiéncia de la B-cetotiolasa.

B-1.4.- Trastorns del metabolisme de la lisina:
B-1.4.1.- Aciduria glutarica tipus I: Deficiéncia de la glutaril-CoA-deshidrogenasa. ]
B-1.4.2.- Hiperlisinémia: Deficiéncia de la proteina bifuncional 2-aminoadipico-
semialdehido-sintasa amb augment de lisina en sang i en orina. ]
B-1.4.3.- Intolerancia hereditaria a la lisina: Trastorno del transportador de aminoacidos
dibasicos (lisina, arginina, ornitina y cistina) ]

B-2.- Trastorns del metabolisme dels aminoacids no essencials:
B-2.1.- Trastorns del metabolisme de la tirosina:
B-2.1.1.- Tirosinémia II: Deficiéncia de la tirosin-amino-transferasa.[_]
B-2.1.2.- Hawkinsinuria: Deficiencia de la dioxigenasa.
B-2.1.3.- Tirosinemia I: Deficiéncia de la fumaril-aceto-acetasa [

B-2.2.- Trastorns del metabolisme de I'ornitina. Hiperornitinemies:
B-2.2.1.- Sindrome HHH: Deficiencia del transport d’ornitina mitocondrial. ]
B-2.2.2.- Atrofia girata: Deficiencia de I'ornitin-transaminasa.

B-2.3.- Trastorn del metabolisme de la serina. |:|

B-3.- Trastorns del cicle de I'urea::
B-3.1.- Deficiencies de la N-acetil-glutamato-sintetasa. ]
B-3.2.- Deficiencies de la carbamil-P-sintetasa. [
B-3.3.- Deficiencies de I'ornitin-transcarbamilasa.
B-3.4.- Deficiencies de I'arginosuccinil-liasa. ]
B-3.5.- Deficiencies de I'arginosuccinil-sintetasa. ]
B-3.6.- Deficiencias de I'arginasa ]




C. Trastorns del metabolisme dels lipids.
C-1.- Trastorns del metabolisme dels acids grassos de cadena llarga i/o molt llarga:

C-1.1.-Trastorns en "absorcié intestinal d’acids grassos de cadena llarga i/o molt llarga:
C.1.1.1. Linfangiectasia intestinal.
C.1.1.2. Malaltia de Swaschsman. [_]
C.1.1.3. A-B-lipoproteinemia e hipo-B-IipoproteTnemia.|:|
C.1.1.4. Citopaties mitocondrials amb alteracié de funcidé pancreatica. ]

C-1.2.-Defectes d’hidrolisis intravascular de triglicérids de cadena llarga i/o molt llarga
(Hiperlipoproteinémia | de Friedrickson):
C.1.2.1. Deficiencia de la lipoprotein-lipasa endotelial (LPLD
C.1.2.2. Deficiencia d’APO C II. []

C.1.3.-Deficiéncies en la B-oxidacié mitocondrial dels acids grassos de cadena llarga i/o molt
llarga:

C.1.3.1. Defectes del transportador de la carnitina__]

C.1.3.2. Deficiéncia de la carnitin-palmitoil-transferasa (CPT) | y [

C.1.3.3. Deficiéncia de la carnitin-acil-carnitin-translocasa.[_]

C.1.3.4. Deficieéncia de I'acil-CoA-deshidrogenasa d’acids grassos de cadena llarga i/o
molt llarga. ]

C.1.3.5. Deficiéncia de la 3-hidroxi-acil-CoA-deshidrogenasa d’acids grassos de cadena
llarga i/o molt llarga, incloent-hi la deficiéncia de I’enzim trifuncional. [ ]

C-2.- Trastorns del metabolisme dels acids grassos de cadena mitjana i/o curta:
C-2.1.- Deficiéncia de I’acil-CoA-deshidrogenasa d’acids grassos de cadena mitjana.|:|
C-2.2.- Deficiéncia de I'acil-CoA-deshidrogenasa d’acids grassos de cadena curta.[]
C-2.3.- Deficiéncia de la 3-hidroxi-acil-deshidrogenasa d’acids grassos de cadena curta]_]

C-3.- Trastorns del metabolisme dels acids grassos de cadena molt llarga, llarga, mitjana i curta:
C-3.1.- Deficiéncia del complex electrotransfer-flavoproteina (ETFQoDH).[]
C-3.2.- Deficiéncia del complex Il de cadena respiratoria mitocondrial.[_]
C-3.3.- Aciduria glutarica tipus Il, a la que s’afecta la B-oxidacié mitocondrial de qualsevol acid
gras de diferents longituds de cadena (molt llarga, llarga, mitjana i curta). [_]

C-4.- Defectes de la sintesi del colesterol: Sindrome de Smith-Lemli-Opitz. [_]

Altres patologies i / o tractaments concomitants :

Informacid clinica d’interés:



6. Indicacio:

Tipus de dieta:

Hidrats de carboni:

Férmules sense lactosa per a lactants ]

Férmules sense lactosa ni galactosa per a lactants ]

Formules amb/sense fructosa, sense glucosa ni galactosa, ni disacarids i polisacarids
que les continguin ]

Proteines i aminoacids:

Férmules exemptes de proteines ]

Férmules exemptes de feniIaIanintlD

Férmules exemptes de metionina

Férmules exemptes de metionina, treonina i valina i de baix contingut en isoleucina ]
Férmules exemptes de isoleucina, metionina i valina

Férmules exemptes de isoleucina, metionina, treonina i valina ]
Férmules exemptes de isoleucina, leucina i valina

Férmules exemptes de leucina Ij

Férmules exemptes de isoleucina

Férmules exemptes de lisina Iiiile baix contingut en triptofan ]
Férmules exemptes de lisina

Férmules exemptes de fenilalanina i tirosina []

Férmules d’aminoacids essencials []

Lipids:
Férmules exemptes de lipids ]
Férmules amb contingut gras en forma de triglicerids de cadena mitjanaD

Moduls:

Moduls hidrocarbonats [

Moduls de triglicerids de cadena llarga ]
Moduls de triglicérids de cadena mitjana
Moduls de proteina sencera

Moduls de peptids []

Moduls d’aminoacids

Moduls mixtes hidrocarbonats i lipidics ]
Moduls mixtes hidrocarbonats i proteics

Nom comercial (alternatives, si escau):

Presentacio:

Pauta terapéutica (gr/presa, preses/dia):

PROTECCIO DE DADES DE CARACTER PERSONAL: D'acord amb l'article 13 del Reglament (UE) 2016/679 del Parlament Europeu
i del Consell de27 d'abril de 2016 (Reglament General de Proteccié de Dades Personals), i I'article 11 de la Llei Organica 3/2018, de
5 de desembre de Protecci6 de Dades i garantia dels drets digitals,us informem que les dades personals facilitades seran tractades
per MUFACE amb la finalitat de gestionar les prestacions sanitaries en el Regim del mutualisme administratiu.

Aquest tractament és necessari per al compliment de I'obligacié legal establerta en els articles 4 i 12 del text refés de la Llei sobre
Seguretat Social dels funcionaris civils de I'Estat (aprovat per Reial Decret Legislatiu 4/2000, de 23 de juny). Podeu exercir els vostres
drets en materia de proteccié de dades davant la directora del Departament de Prestacions Sanitaries de MUFACE.

Més informacio en l'apartat " Privadesa i proteccio de dades " de la pagina web de Muface.

Delegat de Proteccié de Dades de la Mutualitat: Delegat de Proteccié de Dades



https://www.muface.es/muface_Home/ca/muface/proteccion-de-datos.html
https://www.muface.es/muface_Home/ca/muface/proteccion-de-datos/contacte-delegado-de-proteccion-de-datos.html
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