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RESUMEN INTRODUCCION

El ciclo de la urea es un conjunto de seis reacciones quimicas que tienen
como finalidad, la eliminacion del excedente de amonio que se forma en la
degradacion de aminoacidos y otros compuestos nitrogenados en el
organismo.

Los pacientes con enfermedades producidas por alteraciones en el ciclo

de la urea, suponen un grupo de especial atencién en las Unidades de < alterac te dicho cicl I acién d ,
: . : as alteraciones de dicho ciclo generan la acumulacién de amonio, que
Metabolismo Pediatrico, ya que presentan una elevada mortalidad. debido a su neurotoxicidad produce encefalopatias agudas y cronicas

Por ello,_en este trabgjo, abordaremos Iqs aspc.-:-ct"cts terapeuticos; en los Hiperamonenmias primarias Hiperamonemias secundarias
gue la dieta, los medicamentos, las medidas dialiticas y el trasplante Hereditarias Hereditarias R
hepatICO van 4 Jugar un papel preventlvo y curativo de prlmer Orden' - Déficits enzimaticos: NAGS, CPSI, OTC, AS, ALy A - Acidémias organicas -Sindrome de Reye

- Déficits transportadores: ORNT1 y Citrina - Déficit de piruvato - Tratamiento con acido
deshidrogenasa y valproico
piruvato carboxilasa

MATERIAL Y METODOS et n. | -Dervacones epdticas.

oxidacion de ac. grasos | intoxicaciones, cirrosis,
infecciones...

Se ha realizado una revision bibliografica de la informacién publicada
en Guias de Practica Clinica, articulos cientificos y de divulgacion OBJETIVO
obtenidos a través de PubMed y de Google Académico.

Ademas = consglt_aron las f'Ch’aS_tecn'cas de los SIgIUIen.tes El objetivo del presente trabajo ha sido realizar una revision
medicamentos: acido carblaglumico, benzoato, fenilbutirato, bibliografica sobre las alteraciones del ciclo de la urea, para conocer los
neomicina, carnitina y acido valproico disponibles en |la pagina web de tratamientos que se emplean actualmente y las perspectivas de futuro
la Agencia Espanola del Medicamento en el manejo de estas enfermedades.
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Tratamiento

Mantener niveles de amonio y glutamina inferiores a 3. L-Carnitina:

OBJETIVO —)
- 80 pg/dLy 1000 pg/dL respectivamente. 1. ACIDO CARBAGLUMICO 2. QUELANTES DE AMONIO - Dosis de 50 2 300 me/kg/dia Vetabolitos

_ . . . . . s o e - L
Contraindicado en trastornos del ciclo de la oxidacion de acidos grasos de cadena larga cardiotoxicos

eBenzoato sodico ‘ e Fenilbutirato sodico
Dietética -Analogo estructural N-acetil gl utamato Dosis habitual; 250-300 mg/kg/dia | Dosis habitual: 250-300 mg/kg/dia e
TERAPIAS —) Farmacolégica -Indicado en déficit de NAGS y acidémias Dosis maxima: 500-700 mg/kg/dia | Dosis maxima: 500-650 mg/kg/dia transporte de 1 beta { Catabolismo 1 Amonio
Manejo en descompensaciones organicas (isovalérica, metilmaldnica, Hipernatremia generando acidosis metabdlica a,c,;-f;;?,:fi;a exigasien tiley P
- Leves y moderadas propionica...) Tanto la excrecién de hipurato como la de fenilacetilglutamina
- Graves . , aumenta la eliminacion urinaria de potasio produciendo
-Dosis de 10-100 mg/kg/dia
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St v (O1C) - -Antibiético de la familia de los aminoglucésidos.
‘ ‘ ‘ Carbamilfosfato - Gl -Absorcidn via oral 3-5%
Es necesario establecer una dieta de rotacion proteica (1/3 bajo valor biolégico y 2/3 de alto valor bioldgico) para Fenilbitisato A ) o
evitar carencias nutricionales y reparticion de los alimentos proteicos en varias tomas al dia para evitar picos de £ (A5) -Dosis d'e 5'0 a 100 mg/kg/d|a: - o .
concentracion plasmatica de los niveles de amonio. Glutamina } e s -Contraindicado en hipersensibilidad y obstruccion intestinal.
. - ORNT1 5) LACTULOSA:
Suplementacllt.an. arginina _ , l (A)  (HHH) (AL) -Acidifica el PH intestinal. Absorcion
-Déficits citoplasmaticos (AS y AL) necesitaremos 500-700 mg/kg/dia Hipurato ] — Arginina <« -Aumenta la osmolaridad y por tanto la retencién de agua. amonio
-Déficits mitocondriales (NAGS, CPSl y OTC) necesitaremos 100-170 mg deo citrulina ) / \ -Se adhiere al amonio intestinal . .
l<—— Alopurinol U . intestinal
o rea Fumarato
Potenciales RAMs Pirimidinas / -Dosis de 1 mL/kg/dia.
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—[ ORINA
Tratamiento de las descompensaciones leves y moderadas Tratamiento de las descompensaciones graves  Tratamiento de las ECU neonatales o descompensaciones muy graves

(Amonio >800 pg/dL)

Aplicar medidas de soporte vital y ventilacion mecanica

(Amonio <250 pg/dL) (Amonio 250-800 pg/dL)

* Régimen 0 de proteinas (no mas 48h ya que comenzaria movilizacion Régimen O de proteinas

de proteina enddgena para su catabolismo). * Régimen 0 de proteinas * Reducir la aminogénesis vital:
_ , -Neomicina 50-100 mg/kg/dia
 Carnitina: 100 — 200 mg/kg/dia Lactulosa 1 mL/kg/dia
* Aumento del 25-50% de la suplementacion de argininay pasaravia  « quelantes de amonio: Benzoato 250-700 mg/kg/dia - Administrar quelantes de amonio a dosis maximas via intravenosa
intravenosa (la citrulina no existe IV por lo que debemos pasar a una . Benzoato: 500-700 mg/kg/dia

suplementacion exclusivamente de arginina). Fenilbutirato: 500-650 me/kg/dia

Hemodialisis o hemofiltracion (monitorizar fenilalanina, tirosina y aminoacidos de
cadena ramificada)

* Trasplante hepatico (solo indicado en ECU neonatales peor prondstico (déficit OTC y
AS) y en ECU con frecuentes descompensaciones).

Fenilbutirato 250-650 mg/kg/dia
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