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1. La direccién de los servicios de experimen-
tacién y ensayo realizados por el Instituto para el
Ministerio de Defensa, otros organismos de la
Administracion y la industria nacional o extranjera.

2. Ladireccion de los servicios de certificacion
del Instituto.

3. La coordinaciéon de las actividades de los
correspondientes departamentos tecnoldgicos del
Instituto dedicados a actividades de experimenta-
cidn, ensayo o certificacidn.

4. La responsabilidad de los centros de expe-
rimentacion adscritos al Instituto.

5. La gestion de los aspectos administrativos
y acondmicos de las actividades de experimenta-
cion y certificatian, incluidas las inversionas apro-
badas con la colaboracién y apoyo de la Secretaria
general. _

6. La responsabilidad de la Metrologfa y Cali-
bracién del Instituto, en cumplimiento del articu-
to 2.f) de este Reglamento.

7. Elfuncionamiento de los talleres generales,
que daran servicio a todo el Instituto.

8. La direcciédn comercial de las actividades de
experimentacion y certificacion,»

Disposicién adicional primera. Adaptacién normativa.

1. Quedan sin contenido el articulo 18 del Regla-
mento de Organizacion, Funcionamiento y Personal del
Instituto Nacional de Técnica Aeroespacial «Esteban

Terradas», aprobado por el Real Decreto 212/19889, de

21 de julio.

2. La referencia que en el articulo 2.f) de! citado
Reglamento se hace al Ejército del Aire se entenderd
efectuada a las Fuerzas Armadas.

Disposicién adicional sequnda. Supresién de organos.

_ 1. Quedan suprimidas las siguientes unidades con
nivel orgénico de Subdireccion General: :

a) Subdireccion Técnica. ‘

b) Subdireccion de Planificacién, Programacion y
Seguimiento.

¢) Subdireccién de Cooperacion Cientifica v Tecno-
lagica.
~ d) Subdireccién de Programas y Sistemas Aeronéu-
ticos.
I e} Subdireccidn de Programas vy Sistemas Espacia-
es. o

2. Asimismo, se suprime la Comisién Permanente
del Consejo Rector.

Disposicion adicional tercera. Modificacidn parcial del
Real Decreto 1883/19986, de 2 de agosto, de estruc-
tura organica basica del Ministario de Defensa.

Se madifica el apartade 3 del articulo 17 de! Real
Decreto 1883/1996, de 2 de agosto, que queda redac-
tado de la siguiente forma:

«3. E! Interventor General de la Defensa asu-
mira todas las competencias sefialadas en los apar-
tados 1 al 3 del articulo 3 del Real Decreto
351/1989, de 7 de abril. por el que se determina
la estructura organica basica de la Intervencion
General de la Defensa.»

Disposicién transitoria Gnica. Unidades y pue_,srbs de
trabajo con nivel organico inferior a Subdireccion
General, ‘

Las unidades y puestos de trabajo con el nivel orgé-
nico inferiar a Subdireccidon General continuardn sub-
sistentes y serdn retribuidos con cargo a las mismos
craditos presupuestarios hasta que se aprusben las
correspondientes relaciones o catilogos de puestos de
trabajo adaptados a Ja estructura organica de este Real
Decreto. Dicha adaptacién, en ningln caso, podra supo-
ner incremento del gasto publico.

Las unidades y puestos de trabajo encuadrados en
las drganos suprimidos por este Real Decreto se ads-
cribirdn provisionalmente, mediante resolucién del Direc-
tor del instituto, hasta tanto entren en vigor las corres-
pondientes relaciones o catalogos de puestos de trabajo,
a los érganos regulados en el presente Real Decreta,
endfuncién de las atribuciones que éstos tengan asig-
nadas.

Disposicién derogatoria tinica. Derogacién normativa.
_,Quedan derogadas cuantas disposiciones de igual o
inferior rango se opongan a lo establecido en el presente
Real Decreto. ‘

Disposicion final primera. Facultades de desarrollo.
Se autoriza al Ministro de Defensa para que adopte

las medidas que sean necesarias para el desarrollo y
ejecucion del presente Real Decrsto.

Disposicién final segunda. Modificaciones presupues-
tanias..

Por el Ministerio de Economia y Hacienda se llevaran
a cabo las modificaciones presupuestarias precisas para
el cumplimiento de lo previsto en el presenta Real Decre-
to.

Disposicién final tercera. Entrada en vigor.

_ El presente Real Decreto entrard en vigor el dia
siguients al de su publicacidén en el «Boletin Oficial del
Estadon.

Dado en Madrid a 25 de abril de 1997.
JUAN CARLOS R.

El Vicepresidente Primero del Gobiernc
y Ministro de la Presidencia,

FRANCISCO ALVAREZ-CASCOS FERNANDEZ

MINISTERIO
DE SANIDAD Y CONSUMO

10409 ORDEN de 30 de abril de 1997 por ia que
se regulan los tratarnientos dietoterdpicos
complejos.

El Real Decreto 63/1995, de 20 de enero {«Boletin
Oficial de! Estado» de 10 de febrero), sobre ordenacién
de prestaciones sanitarias del Sisterna Nacional de Salud;
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incluye entre las prestaciones complementarias, los tra-
tamientos dietoterapicos complejos para quienes padez-
~can determinados trastornos metabdlicos congénitos de
hidratos de carbaono o aminoacidos.

Esta Orden tiene por objeto concretar los trastornos
metabdlicos que se incluyen en las prestaciones sani
tarias a que se refieren el articulo 2.1 y el apartado 4.3
del anexo | del mencionado Real Dacreto.

En su virtud, y en uso de las atribuciones que confiere
la disposicién final dnica del citado Real Decre-
to 63/1995, y previa consulta al Consgjo Interterritorial
del Sistema Nacional de Salud, dispongo:

Primero.—Se considerardn tratamientos dietoterdpi-

cos complejos aquellos que se llevan a cabo con ali-
mentos dietéticas destinados a usos médicos especiales,
para los usuarios del Sistema Nacional de Salud que
padezcan alguno de los trastornos metabdlicos congé-
nitos que figuran como-anexo a esta disposicién.

Segundo.—La indicacion de estos tratamientos se rea-
lizard por médicos especialistas de unidades hospitala-
rias, expresamente autorizadas para este fin por los ser-
vicios de salud de las Comunidades Auténomas o por
el Instituto Nacional de la Salud, entre los productos
inscritos en el Registro General Sanitario de Alimentos
como wAlimentos dietéticos destinados a usos médicos
especiales», ajustandose a lo sefalade en el anexo de
esta Qrden.

Tercero—1. El procedimiento para suministrar los
dietoterapicos complsjos a que se refiere esta Orden
saré establecido por las Administraciones sanitarias con
competencia en la gestién de esta prestacion.

. No se utilizarg, a estos efectos, el modslo de rece-
ta médica regulado por la Orden de 23 de mayo de 1994,
sobre prestacién farmacéutica, ni sera de aplicacién la
apartacion establecida para esta Gltima.

Cuarto—La actualizacién del listado de trastornos
metabdlicos susceptibles de recibir tratamientos dieto-
terapicos complejos se llevard a cabe por Orden, previo
informe del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional
de Salud.

Disposicion transitoria.—La prestacion de tratamisn-
tos dietoterapicos complejos a que se refiere esta Orden
se adaptard a lo establecido en la misma en el plazo
méximo .de tres meses desde la fecha de su entrada
en vigor.

Madrid, 30 de abril de 1997.
ROMAY BECCARIA

ANEXO

Listado de trastornos metabélicos congénitos
de hidratos de carbono y amino4cidos a que se refiere
el apartado primero de esta Orden

A) Enfermedades del metabolismo de los hidratos
de carbono:

A-1) Deficiencia de lactasa intestinal: Deficiencia de
la actividad lactasa del borde en cepillo del enterocito.

En lactantes, férmulas especiales sin lactosa.

A-2) Deliciencia transitoria de lactasa intestinal:
Secundaria a atrofia de vellosidades intestinales debida
a otra enfermedad {celiaquia, alergia a proteinas vacu-
nas).

En Iactantes férmulas sin lactosa mientras. persista
la deficiencia de lactasa.

A-3} Alteraciones del metabolismo de la galactosa
Galactosemia:

A-3.1} Deficiencias de la galactokinasa hepatica.

A-3.2) Deficiencia de la galactosa-1-fosfato-uri-
dil-transferasa hepética.

A-3.3}) Deficiencia de la epimerasa.

Férmulas especiales sin lactosa ni galactosa.

A-4) Alteraciones del transporte celular de mono-
sacaridos: Deficiencia del transportador de membrana
de piranosas. :

Formulas espaciales sin disacédtidos ni polisacdridos,
con fructosa (furanosa).

p B} Alteraciones del metabolismo de los amino4ci
os.

B-1) Alteraciones del metabolismo de aminoacidos
esenciales.

B-1.1) Hiperfenilalaninemias:

B-1.1.1) Fenilcetonuria: Deficiencia de Ia fenilalani-
na-hidroxilasa.

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. Fér-
mulas especiales.. Especialmente en mujeres embarazadas.

B-1.1.2) Hiperfenitalaninemia benigna: Deficiencia

parcial de la fenilalanina-hidroxilasa.

Si la fenilalaninemia es superior a 6 miligramos
por 100, dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina.
Foérmulas especiales, especialmente en mujeres emba-
razadas.

B-1.1.3) Primapterinuria: Deficiencia de la carbino-
lamina-dehidratasa.

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. Fér-
mulas especiales para toda la vida. Espacialmente en
mujeres embarazadas.

B-1.14} Deficiencia de la dihidro-biopterin-reductasa.

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. Fér-
g\ulas especiales. especialmente en mujeres embaraza-
as.

B-1.2) Alteraciones del metabolismo de la mstionina
y aminoacidos sulfurados:

B-1.2.1) Homocistinuria: Deficiencia de la cisti-
na-B-sintetasa.

Dieta limitada en metionina y rica en cistina. Formulas
especiales.

B-1.2.2) Alteraciones en la 5-tetrahidrofolato-trasn-
ferasa: Todas con metilmaldnico aciduria: Varias defi-
ciencias enzimaticas.

. Dependiendo dei tipo de deficiencia. pueden precisar
limitacion de cuatro aminoécidos esenciales {metionina,
treoning, valina e isoleucina).

B-1.2.3) Cistationinuria u otras: Varias deficiencias.

Dapendiando de la deficiencia, pueden premsar dieta
limitada en metionina y rica en taurina.

B-1.3) Alteraciones en el metabolismo de los ami-
noécidos ramificados:

B-1.3.1) Jarabe de Arce: Deficiencia de la alfa-
cetodecarboxilasa.

Dieta limitada en leucina, isoleucina y valina. Férmulas
especiales.

B-1.3.2) Acidemias orgénicas del metabolismo de
la leucina: Varios defectos enzimaticos:
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Isovalérico acidemia.
Metilcrétonico acidemia.
30H-metil-glutarico acidemia.

Dieta limitada en leucina. Formulas especiales.

B-1.3.3) Acidemias orgénicas del metabolismo de
la isoleucina y valina:

Acidemia propionica: Deficiencia de la propio-
nil-CoA-carboxilasa.

Dieta limitada en isoleucina, valina, metionina y treo-
nina. Férmulas especiales,

Acidemia metilmalonica: Deficiencia de la metilma-
lonil-CoA-mutasa.

_ Dieta limitada en isoleucina, valina, metionina y treo-
nina. Férmulas especiales.

Deficiencia de la B-cetotiolasa {hipercetosis): Deficien-
cia de la B-cetotiolasa. :

Dieta limitada en iscleucina y en grasas.

B-1.4) Alteraciones del metabolismo de la lisina:

B-1.4.1) Glutarico aciduria tipo 1: Deficiencia de la
glutari-CoA-deshidrogenasa.

Dieta limitada en lisina y triptéfano. Férmulas espe-
ciales. Si responde al tratamiento, permanente.

B-2) Alteraciones del metabolismo de los aminoa-
cidos no esenciales.

B-2.1} De la tirosina:

B-2.1.1) Tirosinemia II: Deficiencia de tirosin-ami-
no-transferasa.

Dieta limitada en tirosina y fenilalanina, Férmulas
especiales.

B-2.1.2) Hawki-nsinuria: Deficiencia de la dioxigenasa.

Dieta limitada en tirosina y en fenilalanina. Formulas
especiales. '

B-2.1.3} Tiroxinemia |: Deficiencia de la fumarik
aceto-acetasa.

Dieta limitada en tirosina y en fenilalanina. Férmulas
especiales, salvo trasplante hepético.

B-2.2) Hiperornitinemias:

B-2.2.1) Sindrome HHH: Deficiencia del transporte
de ornitina mitocondrial.

Dieta limitada en proteinas. Férmulas especiales con
aminodacidos esenciales.

B-2.2.2) Atrofia girata: Deficiencia de ornitina-tran-
saminasa. .

Dieta limitada en arginina. Férmulas especiales.

~ B-2.3) Histidinemia, histidinuria y/o aciduria urocé-
nica.

Dieta limitada en histidina.

C) Alteraciones del ciclo de la urea. Varias enfer-
medades diferentes:

_Deficiencias de: N-acetilglutamato-sintetasa, carba-
mil-P-sintetasa, ornitin-transcarbamilasa, arginosuccini-
co-liasa y arginasa.

Todas ellas dietas limitadas en proteinas. Férmulas
especiales con aminoécidos esenciales, hasta trasplante
hepatico.



