01-1 Nommer la maladie

01-2 Comprendre les mécanismes de la maladie et les risques

01-3 Comprendre la cause de la maladie et son mode de transmission

01-4 Comprendre le role et I'intérét des mélanges d’acides aminés, du régime diététique et le cas échéant du traitement par tétrabioptérines
01-5 Comprendre I'importance des apports énergétiques

02-1 Appliquer le régime alimentaire au quotidien
- 02-1-1 Identifier les différents nutriments
- 02-1-2 Identifier les aliments interdits
- 02-1-3 Désigner les aliments qui apportent beaucoup d’énergie
- 02-1-4 Classer les aliments selon le systéme de controle des apports de phé utilisé : aliments a consommation libre/aliments
interdits/aliments a controler
- 02-1-5 Controler les quantités d’aliments selon le systeme utilisé (pesées, unités ménageres, ...)
- 02-1-6 Préparer un repas adapté a la quantité de phénylalanine, aux go(ts et a I'appétit de son enfant

- 02-1-7 Comprendre le systeme de contrdle des apports de phé ; savoir calculer les parts pour le systeme de parts pondérales
- 02-1-8 Adapter le régime (répartir les apports de phénylalanine) sur I’'ensemble de la journée
- 02-1-9 Adapter le régime selon les besoins énergétiques de son enfant
- 02-1-10 Cuisiner les produits substitutifs
- 02-1-11 Enrichir les repas
02-2 Appliquer les changements de prescription pour le traitement par tétrabioptérines
02-3 Administrer le traitement
02-4 Appliquer les changements de régimes
02-5 Répartir le mélange d’acides aminés sur la journée
02-6 Faire les prélevements nécessaires a la surveillance du traitement :
- 02-6-2 Faire les prélevements buvard
- 02-6-2 Respecter les conditions d’acheminements des prélevements
02-7 Participer a la prise de décision suite aux résultats sanguins
02-8 Gérer les stocks des aliments, produits diététiques, des mélanges d’AA et du traitement par tétrabioptérines
02-9 Anticiper le renouvellement d’ordonnances
02-10 Connaitre le circuit de délivrance des traitements
02-11 S’adapter a son enfant pour donner les traitements, en particulier, le mélange d’acides aminés
02-12 Impliquer son enfant progressivement dans la prise en charge au quotidien
Au quotidien
03-6 Surveiller la prise des acides aminés et des traitements de son enfant
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03-7 Surveiller la prise alimentaire
03-8 Surveiller les écarts alimentaires de son enfant
03-9 Connaitre les normes du taux sanguin de phénylalanine selon I’age de son enfant

04-1 Connaitre les modalités possibles du traitement d’urgence (sonde gastrique, perfusion ...) en cas de grossesse de sa fille adolescente
05-1 Préparer un voyage :

- 05-1-1 Choisir un lieu adapté a la sécurité de son enfant

- 05-1-2 Prévoir les stocks : calculer les quantités nécessaires au voyage

- 05-1- 3 Préparer le panier repas pour le voyage

06-1 Apprendre a son enfant les bonnes pratiques des traitements et de |'autosurveillance

AA : Acides Aminés | GEA : gastro-entérite aiglie | SAU : Service d’Accueil et de traitement des Urgences
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