CARTERA DE SERVICIOS COMUNES DE PRESTACION CON PRODUCTOS DIETETICOS
Situaciones clinicas del paciente que justifican la necesidad de la indicacion.

PARA TRATAMIENTOS DIETOTERAPICOS

(Anexo VII, apartado 7.C, del Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, por el que se establece la
Cartera de servicios comunes del Sistema Nacional de Salud y el procedimiento para su actualizacion)

C. Trastornos del metabolismo de los lipidos

C.1.Trastornos del metabolismo de los acidos grasos de cadena larga y/o muy larga:

C.1.1. Trastornos en la absorcion intestinal de acidos grasos de cadena larga y/o
muy larga:

C.1.1.1. Linfangiectasia intestinal.

C.1.1.2. Enfermedad de Swaschsman.

C.1.1.3. A-B-lipoproteinemia e hipo-f-lipoproteinemia.

C.1.1.4. Citopatias mitocondriales con alteracion de funcion pancreética.

C.1.2. Defectos de la hidrdlisis intravascular de triglicéridos de cadena larga y/o
muy larga (Hiperlipoproteinemia | de Friedrickson):

C.1.2.1. Deficiencia de la lipoprotein-lipasa endotelial (LPL).

C.1.2.2. Deficiencia de APO C II.

C.1.3. Deficiencias en la B-oxidacion mitocondrial de los &cidos grasos de
cadena larga y/o muy larga:
C.1.3.1. Defectos del transportador de la carnitina.
C.1.3.2. Deficiencia de la carnitin-palmitoil-transferasa (CPT) 1 y II.
C.1.3.3. Deficiencia de la carnitin-acil-carnitin-translocasa.
C.1.3.4. Deficiencia de la acil-CoA-deshidrogenasa de &cidos grasos de
cadena larga y/o muy larga.
C.1.3.5. Deficiencia de la 3-hidroxi-acil-CoA-deshidrogenasa de acidos
grasos de cadena larga y/o muy larga, incluyendo la deficiencia de la enzima
trifuncional.

Todos ellos precisan: Formulas hipograsas con triglicéridos de cadena media
(MCT) o formulas sin grasa. Modulos de triglicéridos de cadena media sin/con
acidos grasos esenciales. Si existe riesgo o documentacién de un déficit de
acidos grasos esenciales, modulos de &cidos grasos esenciales. Si hay
desnutricion o aumento de las necesidades de energia, modulos de proteinas y de
dextrinomaltosa.
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C.2. Trastornos del metabolismo de los acidos grasos de cadena media y/o corta:

C.2.1. Deficiencia de la acil-CoA-deshidrogenasa de acidos grasos de cadena

media.

C.2.2. Deficiencia de la acil-CoA-deshidrogenasa de acidos grasos de cadena

corta.

C.2.3. Deficiencia de la 3-hidroxi-acil-deshidrogenasa de acidos grasos de

cadena corta.

Todos ellos precisan: Formulas hipograsas sin MCT o férmulas sin grasa.
Modulos de triglicéridos de cadena larga, incluidos acidos grasos esenciales. Si
hay desnutricién o aumento de las necesidades de energia, mddulos de proteinas

y de dextrinomaltosa.

C.3. Trastornos del metabolismo de los acidos grasos de cadena muy larga, larga, media

y corta:

C.3.1. Deficiencia del complejo electrotransfer-flavoproteina (ETFQoDH).
C.3.2. Deficiencia del complejo Il de la cadena respiratoria mitocondrial.

C.3.3. Aciduria glutérica tipo I, en la que se afecta la B-oxidacion mitocondrial
de cualquier acido graso de diferentes longitudes de cadena (muy larga, larga,

media y corta).

En las formas graves, formulas limitadas en proteinas y grasas sin MCT o
férmulas hipograsas sin MCT o férmulas sin grasa. Mddulos de triglicéridos de
cadena larga, incluidos acidos grasos esenciales. Si hay desnutricién o aumento
de las necesidades de energia, modulos de dextrinomaltosa. Si hay aciduria

isovalérica grave, modulos de glicina.

C.4. Defectos de la sintesis del colesterol: Sindrome de Smith-Lemli-Opitz.
Madulos de colesterol.
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