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1. La direcei6n de los servicios de experimen­
taci6n y ensayo realizados por el Instituto para el 
Ministerio de Defensa, otros organismos de la 
Administraci6n y la industria nacional 0 extranjera. 

2. La direcci6n de los servieios de certificaci6n 
del Instituto. 

3. La coordinaci6n de las actividades de los 
correspondientes departamentos tecnologicos del 
Instituto dedicados a actividades de experimenta­
eion, ensayo 0 certificaci6n. 

4. La responsabilidad de los çentros de expe­
rimentaci6n adscritos al Instituto. 

5. La gesti6n delos aspectos administrativos 
y econ6micos de las actividades de experimenta~ 
ei6n y certificaci6n, inCıuidas las inversiones apro­
badas con la colaboraci6n y apoyo de la Secretaria 
general. 

6. La responsabilidad de la Metrologıa y Cali­
braci6n del Instituto, en cumplimiento del artıcu-
10 2.f) de este Reglamento. 

7. EI funcionamiento de los talleres generales, 
que darən servieio a todo ellnstituto. 

8. La direcci6n comercial de las actividades de 
experimentaci6n y certificaci6n.>ı 

Disposici6n adicional primera: Adaptaci6n normativa. 

1. Quedan sin contenido el artıculo 18 del Regla­
mento de Organizaci6n, Funeionamiento y Personal del 
Instituta Nacional de Tecnica Aeroespacial «Esteban 
Terradas>ı, aprobado por el Real Decreto912/1989, de 
21 de julio. . 

2. La referencia que en el artıculo 2.f) del citado 
Reglamento se hace al Ejercito del Aire se entenderə 
efectuada a las Fuerzas Armadas. 

Disposici6n adicional segunda. Supresi6n de 6rganos. 

1. Quedan suprimidas las siguientes unidades con 
nivel orgənico de Subdirecci6n General: 

a) Subdirecei6n Tecnica. 
b) Subdirecci6n de Planificaei6n, Programaei6n y 

Seguimiento. 
c) Subdirecei6n de Cooperaci6n Cientifica y Tecno-

16gica. 
d) Subdirecci6n de Programas y Sistemas Aeronəu­

ticos. 
e) Subdirecei6n de Programas y Sistemas Espacia­

les. 

2. Asimismo, se suprime la Comisi6n Permanente 
del Consejo Rector. 

Disposici6n adicional tercera. Modificaci6n parcial del 
Real Decreto 188311996, de 2 de agosto, de estruc­
tura organica btısica del Ministeriode Defensa. 

Se modifica el apartado 3 del artıculo 17 del Real 
Decreto 1883/1996, de 2 de agosto, que queda redac­
tado de la siguiente forma: 

«3. EI Interventor General de la Defensa asu­
mira todas las competencias seı'ialadas en los apar­
tados 1 al 3 del artıculo 3 del Real Decreto 
351/1989, de 7 de abril. por el que se determina 
la estructura organica bəsica de la Intervenci6n 
General de la Defensa.1I 

Disppsici6n transitoria unica. Unidades y puestos de 
trabajo con nivel organico inferior a Subdirecci6n 
General. 

Las unidades y puestos de trabajo con el nivel orga­
nico inferior a Subdirecei6n General continuaran sub­
sistentes y seran retribuidos con cargo a los mismos 
creditos presupuestarios hasta que se aprueben las 
correspondientes relaciones 0 catalogos de puestos de 
trabajo adaptados a la estructura organica de este Real 
Decreto. Dicha adaptaci6n,en ningun caso, podra sUPo­
ner incremento del gasto publico. 

Las unidades y puestos de trabajo encuadrados en 
los 6rganos suprimidos por este Real Decreto se ads­
cribiran provisionalmente, mediante resoluci6n del Direc­
tor del instituto, hasta tanto entren en vigor las corres­
pondientes relaeiones 0 catalogos de puestos de trabajo, 
a los 6rganos regulados en el presente Real Decreto. 
en funci6n de las atribueiones que estos tengan asig­
nadas. 

Disposici6n derogatoria unica. Derogaci6n normativa. 

. Quedan derogadas cuantas disposieiones de igual 0 
inferior rango se opongan a 10 estableeido en el presente 
Real Decreto. . 

Disposici6n final primera. Facultades de desarrollo. 

Se autoriza al Ministro de Defensa para que adopte 
las medidas que sean necesarias para el desarrollo y 
ejecuci6n del presente Real Decreto. 

Disposici6n final segunda. Modificaciones presupues­
tarias. 

Por el Ministerio de Economıa y Haeienda se lIevarən 
a cabo las modificaciones presupuestarias preeisas para 
el cumplimiento de 10 previsto en el presente Real Decre­
to. 

Disposici6n final tercera. Entrada en vigor. 

EI presente Real Decreto entrarə en vigor el dıa 
siguiente al de su publicaci6n en el «Boletın Oficial del 
Estado»). 

Dado en Madrid a 25 de abril de 1997. 

EI Vicepresidente Primero del Gobierno 
y Ministro de la Presidencia. 

FRANCISCO ALVAREZ-Gi\.SCOS FERNANoEZ 

JUAN CARLOS R. 

MINISTERIO 
DE SANIDAD Y CONSUMO 

10409 ORDEN de 30 de abril de 1.997 por la que 
se regulan 105 tratamientos dietoterapicos 
complejos. 

EI Real Decreto 63/1995, de 20 de enero (<<Boletın 
Oficial del Estadon de 10 de febrero), sobre ordenaci6n 
de prestaciones sanitarias del Sistema Nacional de Salud; 



15048 Miercoles 14 mayo 1997 BOE num. 115 

incluye entre las prestaciones complementarias, lo~ tra­
tamientos dietoterapicos complejos para quienes padez­
can determinados trastornos metab61icos congenitos de 
hidratos de carbono 0 aminoacidos. 

Esta Orden tiene por objeto concretar los trastornos 
metab61icos que se incluyen en las prestaciones sani­
tarias a que se refieren el artfculo 2.1 y el apartado 4.3 
del anexo 1 del mencionado Real Decreto. 

En su virtud, y en uso de las atribuciones que confiere 
la disposici6n final unica del citado Real Decre­
to 63/1995, y previa consulta al Consejo Interterritorial 
del Sistema Nacional de Salud, dispongo: 

Primero.-Se consideraran tratamientos dietoterapi­
cos complejos aquellos que se lIevan a cabo con ali­
mentos dieteticos destinados a usos medicos especiales, 
para 105 usuarios del Sistema Nacional de Salud que 
padezcan alguno de los trastornos metab6licos conge­
nitos que figuran como.anexo a esta disposici6n. 

Segundo.-La indicaci6n de estos tratamientos se rea­
lizara por medicos especialistas de unidades hospitala­
rias, expresamente autorizadas para este fin por 105 ser­
vicios de salud de las Comunidades Aut6nomas 0 por 
el Instituta Nacional de la Salud, entre los productos 
inscritos en el Registro General Sanitario de Alimentos 
como ııAlimentos dieteticos destinados a usos medicos 
especiales», ajustandose a 10 seıialado en el anexo de 
esta Orden. 

Tercero.-1. EI procedimiento para suministrar los 
dietoterapicos complejos a que se refiere esta Orden 
sera establecido por lasAdministraciones sanitarias con 
competencia en la gesti6n de esta prestaci6n. 

2. No se utilizara, a estos efectos, el modelo de recs­
ta medica regulado por la Orden de 23 de maya de 1994, 
sobre prestaci6n farmaceutica, ni sera de aplicaci6n la 
aportaci6n establecida para esta ultima. 

Cuarto.-La actualizaci6n del listado de trastornos 
metab61icos susceptibles de recibir tratamientos dieto­
terapicos complejos se lIevara a cabo por Orden, previo 
informe del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional 
de Salud. 

Disposici6n transitoria.-La prestaci6n de tratamien­
tos dietoterapicos complejos a que se refiere esta Orden 
se adaptara a 10 establecido en la misma en el plazo 
maximo .de tres meses desde la fecha de su entrada 
en vigor. 

,Madrid, 30 de abril de 1997. 

ROMAY 8ECCARfA 

ANEXO 

Listado de trastornos metab61icos congenitos 
de hidratos de carbono y aminoacidos a que se refiere 

el apartado primero de esta Orden 

A) Enfermedades def metabolismo de 105 hidratos 
de carbono: 

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

En lactantes, f6rmulas especiales sin lactos8. 

A-2) Deficiencia transitoria de lactasa intestinal: 
Secundaria a atrofia de vellosidades intestinalesdebida 
a otra enfermedad (celiaqufa, alergia a protefnas vacu­
nas). 

En' lactantes, f6rmulas 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 hepatica. 
A-3.3) Deficiencia de la epimerasa. 

F6rmulas especiales sin lactosa ni galactosa. 

A-4) Alteraciones del transporte celular de mono­
sacaridos: Deficiencia del transportador də məmbrana 
de pir8nosas. . 

F6rmulas especiales sin disacaridos ni polisacaridos, 
con fructosa (furanosa). 

8) Alteraciones del metabolismo de 105 aminoaci­
dos. 

8-1) Alteraciones del metabolismo de aminoacidos 
esenciales. 

8-1.1) Hiperfenilalaninəmias: 

8-1.1.1) Fenilcetonuria: Deficiencia de la fenilalani­
na-hidroxilasa. 

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. F6r­
mulas especiales .. Especialmente en mujeres embarazadas. 

8-1.1.2) Hiperfenilalaninemia benigna: Deficiencia 
parcial de la fenilalanina-hidroxilasa. 

Si la fenilalaninemia· es superior a 6 miligramos 
por 100, diəta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. 
F6rmulas especiales, especialrnente en mujeres emba­
razadas. 

8-1.1.3) Primapterinuria: Deficiencia de la carbino­
lamina-dehidratasa. 

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. F6r­
mulas especiales para toda la vida. Especialmente en 
mujeres embarazadas. 

8-1.1.4) Deficiencia de la dihidro-biopterin-reductasa. 

Dieta limitada en fenilalanina y rica en tirosina. F6r­
mulas especiales, especialmente en mujeres embaraza­
das. 

8-1.2) Alteraciones del metabolismo de la metionina 
y aminoacidos sulfurados: 

8-1.2.1) Homocistinuria: Deficiencia de la cisti­
na-B-sintetasa. 

Dieta limitada en metionina y rica en cistina. F6rmulas 
especiales. 

8-1:2.2) Alteraciones en la 5-tetrahidrofolato-trasn­
ferasa: Todas con metilmal6nico aciduria: Varias defi­
ciencias enzimaticas. 

Dependiendodel tipo de deficiencia, pueden precisar 
limitaci6n de cuatro aminoacidos esenciales (metionina, 
treonina, valina e isoleucina). 

8-1.2.3) Cistationinuria u otras: Varias deficiencias. 

Dependiendo de la deficiəncia, puəden precisar dieta 
limitada en metionina y rica en taurina. 

8-1.3) Alteraciones ən el metabolism'o de los ami­
noacidos ramificados: 

8-1.3.1) Jarabe de Arce: Deficiencia de la alfa­
ceto-decarboxilasa. 

Dieta limitada en leacina, isoleucina yvalina. F6rmulas 
espəciales. 

8-1.3.2) Acidemias organicas del metabolismo de 
la leucina: Varios defectos enzimaticos: 
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Isovalerico acidemia. 
Metilcr6t6nico acidemia. 
30H-metil-glutarico acidemia. 

Dieta limitada en leucina. F6rmulas especiales. 

8-1.3.3) Acidemias organicas del metabolismo de 
la isoleucina y valina: 

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

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

Acidemia metilmal6nica: Deficiencia de la metilma-
10nil-CoA-mutasa. 

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

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

Dieta limitada en isoleucina y en grasas. 

8-1.4) Alteraciones del metabolismo de la lisina: 

8-1.4.1) Glutarico aciduria tipo 1: Deficiencia de la 
glutaril-CoA-deshidrogenasa. 

Dieta limitada en lisina y tript6fano. F6rmulas eşpe­
ciales. Si responde al tratamiento, permanente. 

8-2) Alteraciones del metabolismo de los aminoa­
cidos no esenciales. 

8-2.1) De la tirosina: 

8-2.1.1) Tirosinemia II: Deficiencia de tirosin-ami­
no-transferasa. 

Dieta limitada en tirosina y fenilalanina. F6rmulas 
especiales. 

8-2.1.2) Hawkinsinuria: Deficiencia de la dioxigenasa. 

Dieta limitada en tirosina y en fenilalanina. F6rmulas 
especiales. 

8-2.1.3) Tiroxinemia 1: Deficiencia de la fumaril­
aceto-acetasa. 

Dieta limitada en tirosina y en fenilalanina. F6rmulas 
especiales, salvo trasplante hepatico. 

8-2.2) Hiperornitinemias: 

8-2.2.1) Srndrome HHH: Deficiencia del transporte 
de ornitina mitocondrial. 

Dieta limitada en proternas. F6rmulas especiales con 
aminoacidos esenciales. 

8-2.2.2) Atrofia girata: Deficiencia de ornitina-tran­
saminasa. 

Dieta limitada en arginina. F6rmulas especiales. 

8-2.3) Histidinemia, histidinuria Y/o aciduria uroca­
nica. 

Dieta limitada en histidina. 

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

Deficiencias de: N-acetil-glutamato-sintetasa, carba­
mil-P-sintetasa, ornitin-transcarbamilasa, arginosuccini­
co-liasa y arginasa. 

Todas ellas dietas limitadas en proternas. F6rmulas 
especiales con aminoacidos esenciales, hasta trasplante 
hepatico. 


