Zatacznik nr 2 do zarzgdzenia nr 101/2023 Rektora WUM z dnia 28 kwietnia 2023 r.

Zatgcznik nr 3 do Procedury opracowywania i okresowego przeglgdu programéw ksztatcenia
stanowigcej zatgcznik do zarzgdzenia nr 91/2014 Rektora WUM z dnia 22.12.2020 r.
zm. zarzgdzeniem nr 42/2020 Rektora WUM z dnia 5.03.2020 r.

Zywienie dzieci z wrodzonymi wadami
metabolizmu

1. METRYCZKA

Rok akademicki 2023/2024

Wydziat Wydziat Nauk o Zdrowiu
Kierunek studiow Dietetyka

Dyscyplina wiodaca Nauki o Zdrowiu

Profil studiow Praktyczny

Poziom ksztatcenia Il stopnia

Forma studiow Stacjonarne

Typ modutu/przedmiotu Obowigzkowy

Forma weryfikacji efektow

. Zaliczenie
uczenia sie

Zaktad Dietetyki Klinicznej
Jednostka prowadzaca ul. E. Ciotka 27
01-445 Warszawa
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Kierownik jednostki/kierownicy

jednostek

prof. dr hab. Dorota Szostak-Wegierek

Koordynator przedmiotu dr Agnieszka Kowalik

Osoba odpowiedzialna za sylabus

Prowadzacy zajecia dr Agnieszka Kowalik
2. INFORMACIE PODSTAWOWE

Rok i semestr Il rok studiéw Il stopnia

studiow Semestr |

FORMA PROWADZENIA ZAJEC
Liczba godzin

Godziny kontaktowe z nauczycielem akademickim

wyktad (W) 15

seminarium (S) 10

¢wiczenia (C)

e-learning (e-L)

zajecia praktyczne (ZP)

praktyka zawodowa (PZ)

Samodzielna praca studenta

mgr Jakub Krawczyk (jakub.krawczyk@wum.edu.pl)

Liczba punktow 4
ECTS

Kalkulacja punktéw ECTS

Przygotowanie do zajec i zaliczen 75
3. CELE KSZTALCENIA
c1 Zapoznanie studenta z ogélnymi zasadami postepowania dietetycznego we wrodzonych wadach metabolizmu (wwm) u dzieci.
c2 Zapoznanie studenta z opracowaniem indywidualnego planu diety dla pacjentéw z wrodzonymi wadami metabolizmu.
C3

Zwrdcenie uwagi na specyfike wywiadu dietetycznego stosowanego we wwm.
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Ca Zwrdcenie uwagi na zaleznosé oceny dietetycznej z aktualnymi wynikami biochemicznymi pacjenta.

C5 Zapoznanie z zagrozeniami wystgpienia niedoboréw sktfadnikéw odzywczych, zwigzanych z ograniczeniami dietetycznymi
stosowanymi w poszczegdlnych grupach wwm.

c6 Zapoznanie z wielodyscyplinarng opiekg nad pacjentem z wwm.

c7 Zapoznanie z przyczynami wystepowania trudnosci w realizowaniu zalecen dietetycznych przez pacjentéw z wwm.

4. EFEKTY UCZENIA SIE

Numer efektu

L. Efekty w zakresie
uczenia sie

Wiedzy — Absolwent zna i rozumie:

E_W21 Konieczno$¢ znajomosci zmian organicznych, czynnosciowych i metabolicznych zachodzacych w ustroju pod
wptywem choroby i towarzyszacych jej zaburzen odzywiania.

E_W37 Tematyke proceséw metabolicznych zachodzacych u dzieci z wybranymi wrodzonymi wadami metabolizmu.
Umiejetnosci — Absolwent potrafi:

E_U46 Prawidtowo planowac i bilansowa¢ diety dla dzieci z mukowiscydoza / fenyloketonurig / chorobg syropu
klonowego.

Identyfikowac czynniki istotne w procesie zmiany zachowania oraz dokonuje diagnozy czynnikéw utrudniajacych

E_U59 . .
- proces zmiany zachowania.

Kompetencji spotecznych — Absolwent jest gotéw do:

Uaktualniania wiedzy z zakresu zalecen dietetycznych i doboru produktéw spozywczych do diety dzieci

E_K13
- z wrodzonymi wadami metabolizmu.
E_K38 Uczenia sie przez cate zycie, potrafi inspirowac i organizowac proces uczenia sie innych oséb.
E_K47 Rozpoznawania trudnosci pacjenta zwigzane z zaleconym sposobem zywienia.
5. ZAIECIA
Forma zajec Tresci programowe Efekty uczenia sie
W1 — Wyktad 1 E_W21
Wrodzone wady metabolizmu w zarysie historycznym. Rozwdj badania | E_W37
przesiewowego noworodkéw i leczenia dietetycznego we wrodzonych
wadach metabolizmu w Polsce. E U46
Tresci ksztatcenia: T1- rozpoznawanie wrodzonych wad metabolizmu E_U59
w screeningu selektywnym i screeningu noworodkowym; T2 — -
Wyktad patomechanizm wrodzonych wad metabolizmu T3- wiadomosci
. E_K13
wstepne o grupach wrodzonych wad metabolizmu T4 — rynek -
produktéw spozywczych niskobiatkowych i preparatéow E_K38
specjalistycznych E_K47

W2 — Wyktad 2
Fenyloketonuria (PKU). Zasady leczenia dietetycznego
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Tresci ksztatcenia: T5- charakterystyka choroby i wymagania
ograniczenia podazy fenyloalaniny

T6 — neurotoksycznos$¢ fenyloalaniny; T7 — zasady zywienia w 1 roku
zycia z przyktadami; T8- Fenyloketonuria matczyna T9 — zagrozenia
,overtreatment”

W3 - Wyktad 3

Choroba syropu klonowego (MSUD). Zasady leczenia dietetycznego
Tresci ksztatcenia: T10 — patomechanizm MSUD T11 — zasady
planowania diety w réznych okresach zycia; T12 — cele i efekty leczenia
dietetycznego T13 — postepowanie wdekompensacji metabolicznej

W4 — Wyktad 4

Postepowanie dietetyczne w acyduriach organicznych

Tresci ksztatcenia: T14 — patomechanizm acydurii organicznych T15 —
zasady planowania diety w acydurii metylomalonowe iacydurii
propionowej oraz acydurii izowalerianowej iacydurii glutarowej typu 1;
T16 — elementy monitorowania leczenie dietetycznego T 17 — zasady
postepowania w trudnosciach zywieniowych i zagrozeniach
dekompensacja metaboliczng

W5 — Wyktad 5

Zaburzenia cyklu mocznikowego, homocystynuria (HCU), tyrozynemia
typu 1 (TYR t1). Zasady leczenia dietetycznego;

Tresci ksztatcenia: T18- Przyczyny, objawy i diagnozowanie
hiperamonemii, HCU, TYR t.1 T19 - Sktadowe diety i zasady planowania
jadtospiséw T20- Monitorowanie leczenia dietetycznego i modyfikacja
w zaleznosci od wynikéw biochemicznych

W6 — Wyktad 6

Zaburzenia B-oksydacji kwasow ttuszczowych. Zasady leczenia
dietetycznego

Tresci ksztatcenia: T21- Patomechanizm B-oksydacji kwasow
ttuszczowych T22- Zasady leczenia dietetycznego w deficycie MCAD
T23- Zasady leczenia dietetycznego w deficycie LCHAD T24 — Zasady
leczenia dietetycznego w deficycie VLCAD

W7 — Wyktad 7

Rola preparatéw specjalistycznych i zastosowanie w wybranych
sytuacjach klinicznych Tresci ksztatcenia: T25- Charakterystyka
preparatéw stosowanych we wwm T26- Przyktady zastosowan
preparatéw w réznych sytuacjach klinicznych

W8 — Wyktad 8

Problemy zywieniowe i stany zagrozenia dekompensacja metaboliczng
we wrodzonych wadach metabolizmu Tresci ksztatcenia: T27-
Przyczyny i czesto$¢ wystepowania probleméw zywieniowych we wwm
T28- Opisy przypadkow z uwzglednieniem postepowania dietetycznego
w sytuacjach niewyréwnania metabolicznego

W9 — Wyktad 9

Zaburzenia metabolizmu weglowodandw. Postepowanie dietetyczne
Tresci ksztatcenia: T29- Patomechanizm i zasady leczenia
dietetycznego w glikogenozach réznego typu (1, llI, VI, IX) T30-
Patomechanizm i zasady leczenia dietetycznego we wrodzonej
nietolerancji fruktozy i galaktozy

W10 — Wyktad 10
Wspétpraca dietetyka z rodzing dziecka z wrodzong wadg
metabolizmu. Co dalej z dorostym pacjentem z wwm? Tresci
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ksztatcenia: T31- Zasady wspdtpracy dietetyka z rodzing dziecka z wwm

T32- Rola rodzica w przekazywaniu wiedzy, umiejetnosci

i odpowiedzialnosci swojemu dziecku w poszczegdlnych okresach zycia

T33- Przyczyny braku ,,compliance” leczenia dietetycznego i potrzeby
edukacyjne u pacjentéw z wwm. Sytuacja dorostego pacjenta z wwm
w systemie opieki zdrowotnej.

S1 — Seminarium 1
Diety stosowane we wrodzonych wadach metabolizmu- wiadomosci
wstepne i planowanie diet. Rozdanie zadan (przypadkoéw klinicznych)

do opracowania zalecen dietetycznych na zaliczenie Tresci ksztatcenia:
T34 — uzupetnienie tresci wyktadu, praca nad planowaniem diety dla

pacjenta z PKU, MSUD i LCHADD

S2 — Seminarium 2

Analiza wybranych przypadkéw pacjentéw z wwm, ze szczegdlnym
uwzglednieniem modyfikacji zalecen dietetycznych w zaleznosci od
stanu klinicznego i badan biochemicznych. - Tresci ksztatcenia: T35 -
uzupetnienie tresci wyktadu, analiza jadtospiséw pacjentéw i ich
omowienie.

S3 — Seminarium 3

Preparaty specjalistyczne stosowane we wrodzonych wadach
metabolizmu- wymagania odnosnie do sktadu i wartosci odzywczej,
rola i udziat w diecie pacjentéw z wwm. Tresci ksztatcenia: T36 -
uzupetnienie tresci wyktadu, ocena organoleptyczna preparatéw,
poréwnanie sktadéw, omdwienie.

S4 — Seminarium 4

Zywno$¢ niskobiatkowa oraz o zmodyfikowanej zwartoéci kwaséw
ttuszczowych — sktad, rola i udziat w diecie pacjentéw z wwm. Tresci
ksztatcenia: T37 — ocena organoleptyczna zywnosci niskobiatkowej,
poréwnanie z wartosci odzywczej z produktami tradycyjnymi,
omowienie

S5 — Seminarium 5
Materiaty edukacyjne dla pacjentéw z wwm. Tresci ksztatcenia: T38 -

uzupetnienie tresci wyktadu, praca z artykutami naukowymi i dyskusja.

Pediatria po Dyplomie, 2014, t. 18, nr. 4
Standardy Medyczne, 2013, t.10, nr. 3
Pediatria po Dyplomie. 2014, t.18,4,35-41
J Inherit Metab Dis 2014 37 (suppl 1): 110
J Inherit Metab Dis 2015

Dietetyka 2013, 7, nr1l,

Dietetyka 2015, 8, nrl

Key European guidelines for the diagnosis and management of patients with phenylketonuria

www.thelancet.com/diabetes-endocrinology Published online January 9, 2017
9. Nutrition management guideline for maple syrup urine disease: An evidence- and consensus-based approach
10. Dianne M. Molecular Genetics and Metabolism 112 (2014) 210-217
11. Boy N., Miihlhausen C., Maier E. M. i wsp.: Proposed recommendations for diagnosing and managing individuals with glutaric
aciduria type I: second revision. J Inherit Metab Dis, 2017; 40: 75.
12. Spiekerkoetter U, Lindner M, Santer R., i wsp., Treatment recommendations in long-chain fatty acid oxidation defects:
consensus from a workshop, J Inherit Metab Dis; 2009;32:498-505.

E_W21
E_W37

E_U46
E_U59

E_K13

E_K38
E_K47
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13. Living with an inborn error of metabolism detected by newborn screening—Parents’ perspectives on child development and
impact on family life, J Inherit Metab Dis (2014) 37:189-195.
DOI 10.1007/s10545-013-9639-6

14. Acosta PB (red.): Nutrition management of Patients with Inherited Metabolic Disorders. Jons&Bartlett Pub. 2010

15. Internet: www.SSIEM-DG.org

16. Orphanet Journal of Rare Diseases

17. Jarosz M. (red): Normy zywienia cztowieka 2020.

18. Kunachowicz H., i in.: Wartos¢ odzywcza wybranych produktéw spozywczych i typowych potraw. PZWL, Warszawa 2008.

Uzupetniajaca

7. SPOSOBY WERYFIKACII EFEKTOW UCZENIA SIE

Symbol Sposoby weryfikacji efektu uczenia sie Kryterium zaliczenia
przedmiotowego
efektu uczenia sie

Forma zaliczenia przedmiotu: Kryteria ocen:
a) zaliczenie z zakresu wiedzy — opracowanie zalecen dietetycznych dla 65— 71% - dostateczny (3,0)
pacjenta z okreslong wrodzong wada metabolizmu (praca zaliczeniowa). 72 —78% - dos¢ dobry (3,5)

79 — 85% - dobry (4,0)
86 —92% - ponad dobry (4,5)
93 —100% - bardzo dobry (5,0)

b) Zaliczenie z zakresu umiejetnosci: prace wykonywane na poszczegdlnych Obecnos¢ na zajeciach,
zajeciach zlecone przez nauczyciela. wykonanie zadania na zajeciach

8. INFORMACIE DODATKOWE

UWAGA
Koricowe 10 minut ostatnich zaje¢ w bloku/semestrze/roku nalezy przeznaczy¢ na wypetnienie przez studentéw
Ankiety Oceny Zajec¢ i Nauczycieli Akademickich
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