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La piridox(am)ina 5’-fosfato oxidasa (PNPO) es una oxidasa que depende de
flavin-mononucleétido (FMN) y actUa en la sintesis de piridoxal-fosfato a partir
de los ésteres fosforados de piridoxina y piridoxamina. El piridoxal fosfato
(piridoxal-5- fosfato (PLP)) forma parte como cofactor enzimatico en un 4% de

las reacciones del organismo. Participa en la sintesis de hemoglobina y
CM aminoacidos. Es coenzima de la glucdégeno fosforilasa, responsable de la
Comité de degradacién del glucégeno. Forma parte de la gluconeogénesis. Participa en la
Medicamentos P . . . .

sintesis de numerosos neurotransmisores y del GABA a nivel del sistema
nervioso central.

USO CLIiNICO

 Epilepsias dependientes de vitamina B, (en estas enfermedades el pirodoxal fosfato parece
tener mayor eficacia que la piridoxina) (E: off-label):
o Deficiencia de piridoxina 5’-fosfato oxidasa PNPO.
o Deficiencia de PLPBP.
e Crisis neonatales refractarias a farmacos antiepilépticos (E: off-label); tras prueba terapéutica
con piridoxina sin respuesta:
o Sindrome de West.
o Encefalopatias epilépticas de presentacion en neonato-lactante.
o Epilepsia refractaria a fdrmacos antiepilépticos en lactantes y nifios menores de 3 afios.
o Crisis convulsivas que responden a piridoxina sin ser epilepsias secundarias a
déficit/dependencia de pirodoxina.
» Neuropatias periféricas por déficit de vitamina B6 (E: off-label).

DOSIS Y PAUTAS DE ADMINISTRACION

La informacion acerca de dosificacion es limitada.
Convulsiones dependientes de piridoxina:

» Neonatos y nifios: dosis inicial de 10-85 mg/kg/dia, por via oral, seguida de una dosis de
mantenimiento habitual 30-60 mg/kg/dia (rango 10-200 mg/dia, en algun estudio describen
dosis de 30 mg/kg/dia).

Epilepsias dependientes de vitamina B,:

En caso de resistencia a fdrmacos de primera linea, administrar piridoxina 100 mg por via
intravenosa, seguida de 30 mg/kg/dia en 2-3 dosis durante 1-3 dias. En caso de que el tratamiento
sea inefectivo considerar la administracién de acido félico 3-5 mg/kg/dia en 1-2 dosis.

Si el tratamiento no es efectivo cambiar a tratamiento con piridoxal fosfato 30-60 mg/kg/dia divido en
4-6 dosis durante 3 dias.

En el tratamiento de la deficiencia de piridoxina 5’-fosfato oxidasa PNPO las dosis habituales son de
30-50 mg/kg/d divididas en 4-6 dosis.

Administracion:
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Disponible para su administracién por via oral como preparacién de solucién extemporanea.

CONTRAINDICACIONES

Hipersensibilidad a la piridoxina o alguno de sus excipientes.

PRECAUCIONES

En neonatos y lactantes, la administracion de dosis altas de vitamina B, puede provocar apnea o
hipopnea secundaria a debilidad muscular, por lo que se recomienda monitorizar al paciente y realizar
la administracion en una Unidad de Cuidados Intensivos.

EFECTOS SECUNDARIOS

e Apnea respiratoria.

« Sistema nervioso: neuropatia periférica.

e Gastrointestinales: nduseas y vomitos.

e Hepaticas: aumento de transaminasas, y riesgo de cirrosis hepatica (sobre todo con dosis >50
mg/kg/dia). Monitorizacién de transaminasas en los pacientes con tratamiento crénico.

INTERACCIONES FARMACOLOGICAS

Aunque existen pocos datos, pueden considerarse de forma general las interacciones descritas para
la piridoxina.

» Aumento de la fotosensibilidad inducida por amiodarona: evitar exposicién a la luz.

* Podria disminuir los niveles plasmaticos de fenitoina y fenobarbital: se recomienda monitorizar
niveles de antiepilépticos.

* No se debe usar simultdneamente levodopa con piridoxina, puede reducir su eficacia: Asociar
levodopa a un inhibidor de dopa-carboxilasa.

¢ Varios medicamentos interfieren con la piridoxina y pueden incrementar los requerimientos de
vitamina Bg: antituberculosos; antihipertensivos (hidralazina); penicilamina; anticonceptivos
orales; inmunosupresores; antineoplasicos (ciclofosfamida).

DATOS FARMACEUTICOS

Conservacion: la solucion es fotodegradable, por lo que debe protegerse de la luz. A temperatura
ambiente, la mayoria de las preparaciones permanecen estables protegidas de la luz hasta 24 horas.
Se aconseja la preparacion previa a la administracién de la dosis.

Presentaciones comerciales:

» No existen formas farmacéuticas de piridoxal fosfato para uso pediatrico.

e Formas liquidas pueden ser preparadas de productos dietéticos.

e Hay multiples presentaciones dietéticas, con distintas caracteristicas y precision de las dosis. La
forma mas estable es la preparaciéon 5 mg/ml, producto en polvo, comprimidos o liquido con
agua. La solubilidad maxima descrita son 8,37 mg/ml. Se debe centrifugar durante 40 minutos
para alcanzar la concentracién de 5 mg/ml, de forma manual no consigue estas
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concentraciones, lo que dificulta la preparacién domiciliaria.
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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 Asociacidon 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).



