Tratamiento de la encefalopatia por hiperamoniemia en pacientes pediatricos:
a proposito de dos casos
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OBJETIVO

Analizar los episodios de encefalopatia hiperamoniémica en un hospital Materno-Infantil.

MATERIAL Y METODOS

Estudio prospectivo observacional de los casos de encefalopatia causada por hiperamoniemia (entre
mayo-08 y marzo-09).

Los datos se recogieron del programa de gestion de Farmacia y de |a historia clinica (motivo de ingreso,
evolucion, desenlace, marcadores bioquimicos (pH, bicarbonato, glucosa, anion GAP, amonio) y
tratamiento administrado).

Se estudio el ajuste al protocolo seguido en el hospital para el tratamiento de hiperamoniemias
(Hispano-Luso/08) y se calculo el coste del tratamiento farmacologico.

RESULTADOS
Paciente 2: Varon de 9 meses de edad, que ingresa
por vomitos, obnubilacion, ataxia, hiperventilacion y

Servicio de Urgencias por deshidratacién, vémitos, SOSP€cha de aciduria orotica congenita. El paciente
deterioro neurolégico (Glasgow:9-10), acidosis presentaba acidemia metabdlica (anion GAP:15,7;

metabolica (anién GAP:14 4: pH:7.11: bicarbonato:16,8mmol/l) e hiperamoniemia l

bicarbonato:8,2mmol/l) e h|peramon|emia severa (@monio:119 pymolf).
(amonio:219 umol/l).

acido carglumico (100mg/Kg/dia) biotina 50mg/dia

Paciente 1:Varon de 10 afnos, diagnosticado
previamente de acidemia propionica, gue acude al

acido carglumico (100mg/Kg/dia) biotina (20mg/dia) | -
benzoato sodico (250mg/Kg/dia) piridoxina 400mg/dia

benzoato sodico (440mg/Kg/dia)  carnitina (200mg/Kg/dia) fenilbutirato sédico (250mg/Kg/dia)  riboflavina 200mg/dia

fenilbutirato sodico (250mg/Kg/dia) metronidazol (240mg/8h) arginina 10% (700mg/Kg/dia) tiamina 300mg/dia
arginina 10% (300mg/Kg/dia) lactulosa (10ml/8h) cianocobalamina 1mg/24h
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Ambos pacientes recibieron hidratacion y terapia nutricional con restriccion total de proteinas,
aportandose calorias como glucosa, a dosis de 10mg/kg/dia.

En el paciente 1 el tratamiento se ajusto al protocolo, en el paciente 2 se anadieron mas farmacos y a
mayores dosis, y el coste farmacologico total fue de 7474 16€.

CONCLUSIONES
1.El tratamiento farmacologico instaurado fue eficaz.

2.El alto coste del tratamiento y |la baja incidencia de encefalopatia hiperamoniemica, impiden la
existencia de un de un stock elevado.

3.Es necesario la elaboracion un protocolo de actuacion, en colaboracion con el Servicio de Pediatria,
que mcluya un kit de medicacion Wjﬁ%ﬂﬁau@mog del tratamiento.
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