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Agente quelante oral estructuralmente similar a la penicilamina usado como
alternativa a en la enfermedad de Wilson cuando ésta no se tolera. El
CM clorhidrato de trientina actia uniéndose al exceso de cobre en el cuerpo,
produciendo un aumento de su excrecion urinaria.

Comité de
Medicamentos

USO CLIiNICO

Tratamiento de la enfermedad de Wilson en nifios =5 afios de edad que no toleran el tratamiento con
D-penicilamina (E: extranjero)*.

*Autorizado por la Agencia Europea del Medicamento pero no comercializado en Espafia (marzo
2021).

DOSIS Y PAUTAS DE ADMINISTRACION

La dosis en poblacién pediatrica es menor que en los adultos y depende de la edad y del peso
corporal. La dosis debe ajustarse a la respuesta clinica. Se han usado entre 400 y 1000 mg (entre 2 'y
5 capsulas) al inicio del tratamiento.

Algunas fuentes recomiendan las siguientes dosis:

» Dosis inicial: 20 mg/kg/dia en 2-3 tomas diarias, hasta un maximo de 1000 mg/dia.
« Dosis habitual de mantenimiento: 900-1500 mg/dia en 2-3 tomas diarias.

Las dosis maximas diarias se sitlan en 1500 mg/dia en nifios y 2000 mg/dia en adolescentes.

La dosis inicial corresponderia habitualmente a la dosis mas baja recomendada y debe adaptarse
posteriormente en funcién de la respuesta clinica del paciente, los niveles séricos de cobre libre
(cobre plasmatico sin ceruloplasmina) y la excrecién de cobre en la orina de 24 h dentro de limites
aceptables.

Administracion: via oral al menos 1 hora antes o 2 horas después de la ingesta de alimentos.
Incremento gradual de dosis si no hay respuesta clinica o la concentracidn de cobre sérico permanece
por encima de 2 pg/dl. Se recomienda su administracion con agua. Se aconseja no masticar, ni
triturar, sino tragar las capsulas enteras con un vaso de agua (no tocar el contenido). Si hay contacto
con el contenido interno de la cédpsula, limpiar la superficie cutdnea con agua.

CONTRAINDICACIONES

Hipersensibilidad al farmaco, artritis reumatoide, cirrosis biliar primaria, cistinuria.
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PRECAUCIONES

e No administrar suplementos minerales.

» Puede causar anemia ferropénica (monitorizar). Si es precisa ferroterapia por anemia
ferropénica, separar su toma 2 horas de la de trientina para evitar quelacion.

¢ Riesgo de hiperreactividad bronquial; vigilar.

e Puede haber empeoramiento neurolégico de la enfermedad al inicio del tratamiento, pero de
forma menos comun que con penicilamina.

* No hay ventajas respecto a utilizar trientina y penicilamina en combinacién.

* Se deben considerar los ajustes de la dosis de trientina si aparecen signos de eficacia reducida,
como aumento (persistente) de las enzimas hepaticas y empeoramiento del temblor. Cuando se
ajusten la dosis de trientina, se deben hacer poco a poco. La dosis de trientina también se
puede bajar si se producen los efectos secundarios de la trientina, como molestias
gastrointestinales y cambios hematoldgicos. Las dosis de trientina deben reducirse a una dosis
mas tolerable y pueden aumentarse de nuevo una vez resueltos los efectos secundarios.

e Puede inducir deficiencia de cobre. Trientina disminuye los niveles de cobre del suero en los
pacientes con enfermedad de Wilson. Los niveles elevados de cobre dan lugar a anormalidades
neuroldgicas y disfuncién hepatica.

EFECTOS SECUNDARIOS

Los ensayos clinicos con trientina que incluian un nimero limitado de nifios de edades comprendidas
entre los 5 y los 17 afios al inicio del tratamiento indican que es previsible que la frecuencia, el tipo y
la intensidad de las reacciones adversas en los nifios sean iguales que en los adultos.

Datos en adultos:

Pueden producirse nauseas frecuentemente al iniciar el tratamiento y a veces aparecen erupciones
cutaneas. Se han descrito casos de duodenitis y colitis grave. Puede producirse deterioro neuroldgico
(distonia, rigidez, disartria...) al inicio del tratamiento.

INTERACCIONES FARMACOLOGICAS

* No se aconseja la administracién de suplementos minerales.

e Antiacidos: pueden disminuir la absorcién de trientina; separar la administracién entre ambos al
menos 1 hora.

* Sales de calcio: trientina puede disminuir la concentracion sérica de las sales de calcio y
viceversa.

« Diuréticos inhibidores de la anhidrasa carbdnica: pueden aumentar las concentraciones
plasmaticas de trientina.

« Sales de hierro: trientina puede disminuir la concentracion sérica de estas sales y viceversa. Se
recomienda no administrar los dos tratamientos de forma concomitante; si se trata de un ciclo
corto de tratamiento con hierro, se recomienda separar su administracion al menos 2 horas.

 Sales de magnesio: trientina puede disminuir la concentracién sérica de las sales de magnesio,
y viceversa.

e Sales de zinc: trientina puede disminuir la concentracion sérica de las sales de zinc, y viceversa.

¢ Alimentos: no ingerir con alimentos, separar por lo menos una hora de tomar otro
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medicamento, alimento o leche. Estas recomendaciones permiten una maxima absorciéon y una
disminucién del riego de inactivacidn del farmaco por su unién a metales en el tracto
gastrointestinal.

 Separar la administraciéon de fuentes alimentarias con cationes polivalentes (productos lacteos).

DATOS FARMACEUTICOS

Conservacion: almacenar entre 2-8 °C.

Presentaciones comerciales: este medicamento no se encuentra comercializado en nuestro pais y
esta disponible como medicacién extranjera siguiendo las vias habituales en cada centro para ello. No
obstante, es posible consultar su ficha técnica en la pagina web de la AEMPS.
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La informacion disponible en cada una de las fichas del Pediamécum ha sido revisada por
el Comité de Medicamentos de la Asociacion Espanola de Pediatria y se sustenta en la
bibliografia citada. Estas fichas no deben sustituir en ningtn caso a las aprobadas para
cada medicamento por la Agencia Espanola de Medicamentos y Productos Sanitarios
(AEMPS) o la Agencia Europea del Medicamento (EMA).
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