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La arginina es un aminoacido basico esencial para el ciclo de la urea. Es un
dipéptido formado por aspartato y arginina, tras ser absorbidos e hidrolizados
a aminoacidos libres pasan al torrente circulatorio donde son transportados a
CM los diferentes 6rganos y tejidos donde, tras su unién a otros aminoacidos,

constituyen la base para el inicio de la sintesis de proteinas. También estimula

Comité de . . . . e s
Medicamentos la liberacion de la hormona de crecimiento (GH) de la hipofisis.

USO CLIiNICO

e Prevencion y tratamiento de estados carenciales de aminoacidos por ingesta insuficiente de
proteinas o convalecencias en niflos mayores de 12 afios (A).

e Trastornos del ciclo de la urea (E: off-label)

» Diagndstico de deficiencia de la hormona del crecimiento (E: off-label).

DOSIS Y PAUTAS DE ADMINISTRACION

Prevencion y tratamiento de estados carenciales de aminoacidos por ingesta insuficiente
de proteinas o convalecencias:

e Sorbenor®. Nifios >12 afios: 2-3 g (2-3 ampollas) al dia via oral durante las comidas. El
tratamiento no debe sobrepasar las 2 semanas.

 Potenciator®. Nifios >12 afios: 5 g (1 ampolla) al dia via oral durante una de las comidas. El
tratamiento no debe sobrepasar las 2 semanas.

Tratamiento agudo de trastorno del ciclo de la urea:

Datos limitados disponibles: en lactantes, nifios y adolescentes. Dosificacion basada en la deficiencia
enzimatica especifica:

* Pendiente de diagndstico: 600 mg/kg por via intravenosa, en un bolo de 90-120 minutos, en
combinacion con fenilacetato de sodio 250 mg/kg y benzoato de sodio a 250 mg/kg. Continuar
con una dosis de mantenimiento de 600 mg/kg/dia. En el caso de que déficit de
argininosuccinato sintasa o liasa estén excluidas del diagndstico, la dosis debe reducirse a 200
mg/kg/dia.

» Deficiencia de N-acetilglutamato sintasa, deficiencia de la carbamoil-fosfato
sintetasa 1, deficiencia de la ornitina transcarbamilasa: 200 mg/kg por via intravenosa
en 90-120 minutos, en combinacidn con fenilacetato de sodio a 250 mg/kg y benzoato de sodio
a 250 mg/kg. Continuar con una dosis de mantenimiento de 200 mg/kg/dia.

 Deficiencia de la argininosuccinato sintasa o liasa: 600 mg/kg/dia por via intravenosa en
un bolo de 90-120 minutos, en combinacién con fenilacetato de sodio a 250 mg/kg y benzoato
de sodio 250 mg/kg. Continuar con una dosis de mantenimiento de 600 mg/kg/dia.

Tratamiento créonico de trastorno del ciclo de la urea:

¢ Deficiencia de la carbamoil-fosfato sintetasa 1; deficiencia de la ornitina
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transcarbamilasa: 170 mg/kg/dia por via oral, divididos en 3-4 dosis, o bien 3,8 g/m’/dia,
maximo 6 g/dia divididos en 3-4 dosis.

» Deficiencia de la argininosuccinato sintasa o liasa: 400-700 mg/kg/dia por via oral
divididos en 3-4 dosis o bien 8,8-15,4 g/m°/dia por via oral divididos en 3-4 dosis.

Diagnostico de deficiencia de la hormona del crecimiento:

Dosis de 0,5 g/kg, intravenosa, durante 30 minutos; dosis maxima de 30 g.

Administracion:

En el tratamiento de la hiperamonemia aguda puede administrarse en combinacién con benzoato de
sodio y fenilacetato de sodio inyectable; se prefiere la linea central.

CONTRAINDICACIONES

Hipersensibilidad a arginina o a algiin componente de su formulacion.

PRECAUCIONES

Extravasacion: debido a la hipertonicidad de la solucidn intravenosa, debe administrarse por via
intravenosa solo mediante catéter.

Reacciones de hipersensibilidad y reacciones relacionadas con la infusién: velocidades de
infusion rapidas (por ejemplo, en menos de 30 minutos) pueden producir irritacion local,
nauseas o vomitos.

Desequilibrio electrolitico: se debe usar con precaucion en pacientes con desequilibrio
electrolitico por el contenido en cloro del producto.

Insuficiencia renal: el metabolismo de la arginina puede producir la eliminacién de productos
gue contienen nitrégeno. Se debe usar con precaucién en pacientes con insuficiencia renal, ya
que podria existir una disminucién de la eliminacién de estos productos.

Se han notificado sobredosis fatales en pacientes pediatricos. Se debe extremar el cuidado en
la infusién, ya que la sobredosis en estos pacientes puede resultar en acidosis metabdlica
hiperclorémica, edema cerebral o muerte. Se debe monitorizar el balance acido-base y la
funcién renal. La acumulacién de arginina puede producir una sobreproduccién de éxido nitrico,
que produce hipotensién y vasodilatacion.

Sorbenor® y Potenciator® contienen sacarosa. No deben tomar este medicamento pacientes
con intolerancia hereditaria a la fructosa, malabsorcion de glucosa o galactosa, o insuficiencia
de sacarasa-isomaltasa.

EFECTOS SECUNDARIOS

» Cardiovascular: irritacién venosa, ruborizacién con la infusion rapida.

e Sistema nervioso central: cefalea, entumecimiento.

 Gastrointestinal: nduseas, vémitos.

e Frecuencia <1%: anafilaxia, edema cerebral, hematuria, hiperpotasemia, reacciones de
hipersensibilidad, reaccion en el sitio de inyeccion, pérdida de conciencia, parestesia oral,
necrosis de la piel (por una extravasacion).
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INTERACCIONES FARMACOLOGICAS

Por el riesgo de hipercaliemia asociado a la administracién de arginina, deberia evitarse o monitorizar
el potasio si tratamiento concomitante con diuréticos ahorradores de potasio.

DATOS FARMACEUTICOS

e Sorbenor® (aspartato de arginina) 1 g/ 5 ml ampollas solucién oral (envase de 20 ampollas).
Excipientes: parahidroxibenzoato de metilo y de propilo, sacarosa, esencia de albaricoque,
caramelo y agua purificada.

* Potenciator® (aspartato de arginina) 5 g /10 ml ampollas solucion oral (envase de 20
ampollas). Excipientes: sorbitol, sacarosa, acido citrico monohidrato, sacarina sédica, aroma de
caramelo, colorante caramelo, sorbato de potasio, parahidroxibenzoato de metilo y de propilo,
agua desionizada.

e L-Arginine hydrochloride ampollas 5 g/10 ml (envase con 10 ampollas). Disponible a través
de la pagina de la Agencia Espafola del Medicamento. Medicamentos en situaciones especiales.
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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 del Medicamento y Productos Sanitarios
(AEMPS) o la Agencia Europea del Medicamento (EMA).
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