BOTIQUIN DE METABOLOPATIAS

Localizado en el Servicio de Farmacia del Hospital Universitari i Politecnic La Fe

LOCALIZACION

. . EN EL GESTION DE
PRINCIPIO ACTIVO NOMBRE COMERCIAL INDICACION DOSIS FORMA DE ADMINISTRACION | STOCK SERVICIO DE ADQUISICION
FARMACIA
ARGININA PERFUSION IV
XALABARDER® Diluir a 20 mg/mL con glucosado
vial 200 mg/mL 10 ml DOSIS CHOQUE 10% o 5%. Concentracion max. de
200-700 ma/K la perfusion: 100mg/mL ]
Hiperamonemia 9’rg Eianln FORMULA MAGISTRAL
ARGININA (Transtornos ciclo Dosis de choque en 90min y resto 10 metabo?o atias Farmacia Xalabarder
urea) MANTENIMIENTO en perfusién continua P (Gesién quincenal)
Arginina Polvo (Frasco en 200-700 ma/Ka/dia (también c/6h)
Farmacotecnia desde g’"9
donde se elaboran
papelillos a demanda) ORAL
PERFUSION IV
Diluir a 20 mg/mL con glucosado
0, 0, id =)
DOSIS DE CHOQUE 10% o 5%. Corjg:e.ntrauon max. de
250 mglkg la perfusion: 50mg/mL
BENZOATO SODICO Hiperamonemia 5 .
. CARRERAS® (Trastornos Ciclo (maximo 500 mg) Dosis de choque en 90min y resto Botiquin FORMULA MAGISTRAL
BENZOATO SODICO S s h 5 . Farmacia Carreras
25% (250 mg/mL) Urea, Acidurias en perfusién continua metabolopatias o .
. - (Gestion quincenal)
ampollas 10ml organcias) MANTENIMIENTO (también c/6h)
250-500 mg/Kg/dia Perfusién continua protegida de la
luz, en las perfusiones cortas no es
necesario
DOSIS DE CHOQUE PERFUSION IV
3 < 20 Kg: 250 mg (2,5 mL) /Kg Diluir con glucosado 10%
BENZOATO SODICO + < 20 kg: 5,59/m2 a 25 mL/Kg
FENILACETATO SODICO Hiperamonemia - Extranjero por paciente
AMMONUL® DOSIS MANTEMIENTO Dosis de choque en 90min y resto 2 O (tramitacion on line al

(profarmaco del
FENILBUTIRATO
SODICO)

vial 59/50ml E/1

(Transtornos ciclo
urea)

< 20 Kg: 250 mg (2,5 mL)
/Kg/dia
< 20 kg: 5,5g/m2/dia

en perfusion continua

Administrar VIA CENTRAL:
produce necrosis si se extravasa

metabolopatias

Ministerio)
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Nifios > 3 afios: 100

mg/kg/dia
BETAINA ANHIDRA frasgoYf ;ﬁzggll\zlo@oral Homocistinuria (en 2 dosis) ORAL 1 metzcb)g?ourlgtias Gestion mensual
Nifios > 3 afios: 6g/dia
(en 2 dosis)
Hiperfenilalaninemia . ORAL I
(sapr?)??erina KUVAN® (Fenilcetonuria 5-20 presElI'ipousn:jeerge%eir?tcr)%%r::?r]géojn un 0 NO Peticion al laboratorio en el
tetrahidrobiopterina) comp 100mg E/120 atipica) mg/Kg/dia vaso con hasta 120 ml de agua y momento de la prescripciéon
removerse hasta su disolucion
MEDEBIOTIN FORTE®
BIOTINA comp Smg ?:Zfrll;:(iri}:saaie 5-20 M 20 Botiquin Compra a demanda al
(Vitamina H) MEDEBIOTIN FORTE® Acidemia propi6nica mg/dia ORAL 10 metabolopatias Centro Farmacéutico
amp 5mg
Hiperamonemia P ORAL . L
CARBAMILGLUTAMATO CARBAGLU® (Transtornos ciclo 100-250 mg/Kg/dia Antes de las comidas 20 Camara'frlgorlflca Gestion quincenal
comp 200mg E/5 (en 2 a 4 tomas) - DU ndmerol
urea) Enteros o dispersados en agua
Dosis de choque (IV)
CARNICOR® 20% 50-100 mg/kg C/3-4h BOF';;RSF'L\J’S"IENTI\? o
amp 1g/5ml Hiperamonemia 50-300 mg/kg/dia (3 dosis) en SF 0.9% 0,5-8 mg/mL 10 Botiquin Compra a demanda al
CARNITINA A o p .
Acidosis metabdlica 10 metabolopatias Centro Farmacéutico

CARNICOR® 10%
vial beb 1g/10ml

Dosis mantenimiento (ORAL)
50-100 mg/Kg/dia (3 tomas)
Méximo 3g/dia

ORAL
En tres tomas junto a las comidas
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Nifios < 1 afio
5-20 mg/kg/dia

. PROGLICEN® Hipoalucemia por (en 3 dosis) ORAL 10 Botiquin
DIAZOXIDO cap 25 mg POy niap (1 hora antes o 2 después de las quin Extranjero por stock
hiperinsulinismo - ~ - 10 metabolopatias
cap 100 mg Nifios > 1 afio y adultos comidas)
3-8 mg/kg/dia
(en 2-3 dosis)
Botiquin de
Acidosis lactica metabolopatias
DICLOROACETATO DICLOSRO%AI\ggTATO (defectos en el 12,5 mg/Kg 4 veces al dia (resuspenderoellqg\(l)_lvo en agua o 1 0 Extranjero por paciente
SODICO Frasco de polvo 10 g metapollsmo del (maximo 200 mg/kg/dia) comidas) Farmacotecqla Si
piruvato) el frasco esta ya
abierto
Nifios < 20 Kg:
450-600 mg/Kg/dia
Hiperamonemia (4 dosis) . L
FENILBUTIRATO SODICO | AMMONAPS® 940MG/G | (1o ot omos ciclo ORAL 1 Gesti6n mensual
266g GRANULADO E/1 o . DU numero 1
urea) Nifios > 20 Kg y adultos:
9,9-13,0 g/m2/dia
(méximo 20 g)
Trastornos de
5 P transferencia del N
< 5 ACIDO FOLICO ASPOL® ) . Botiquin . .
FOLICO ACIDO caps10 mg (Dg;ilé?:nggtgﬁ a 5-50 mg/dia ORAL 10 metabolopatias Gestion quincenal
MTHF reductasa)
FOLINATO CALCICO
GES® .
vial 50mg Dosis de choque (IV) BOLUS IV
3 mg/Kg DU 60ma/mi
SOVORIN® Convulsiones (mpax % mg R}m) 5 Botiqui
; i | . . erfusion otiquin - .
FOLINICO ACIDO (Levofolinato) ’sgnsmle,s'al Si hay respuestq (ORAL) en SF 0.9% o glucosado al 5% 5 metabolopatias Gestién quincenal
acido folinico 3mg/Kg/dia
comp 7,5mg (3 tomas)
oJo

Equivalen a 15mg de
Acido Folinico

ORAL
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ORFADIN®

1 mg/Kg/dia
cap 2mg E/60 (2 tomas) 20
NITISINONA (NTBC) Tirosinemia tipo | ORAL 20 Kardex Frigo Gestién quincenal
ORFADIN® Dosis maxima: 2 mg/Kg/dia
cap 10mg E/60 ) 9'Kg
PIRIDOXAL FOSFATO Dosis de choque (IV)
CARRERAS® 10-40 mg/Kg DU
IXALABARDER® Convulsiones 1050 ok /%iag( 4 tomas) IV LENTO FORMULA MAGISTRAL
PIRIDOXAL FOSEATO vial 100mg/ml 5 ml neonatales por falta (mgxirgo 3 dias) 10 Botiquin Farmacia Carreras
de piridoxamina-5- 20 Metabolopatias Farmacia Xalabarder
PIRIDOXAL FOSFATO fosfato oxidasa Dosis mantenimiento (ORAL) ORAL (Demanda)
CORBI® 10-50 mg/Kg/dia (4 dosis)
cap 50mg 9’%g
BENADON® Dosis de choque (IV) IV LENTO
50-100 mg
comp 300mg Convulsiones eventualmente IM profunda 5 Botiquin
PIRIDOXINA (B6) . o quin Gestion quincenal
BENANDON® neonatales Dosis mantenimiento (oral) ORAL 5 metabolopatias
amp 300mg 10-200 mg/dia (con o sin alimentos)
30mg/Kg/dia
Enf. mitocondriales
Riboflavina - L 100-300 mg/dia ORAL Botiquin FORMULA MAGISTRAL
RIBOFLAVINA (B2) cap 100mg Enf. .aC|dOS organicos (1-3 tomas) (con alimentos) 20 metabolopatias (Demanda)
(Acidura glutarica I,
Acidemia isovalérica)
BENERVA® Enfermedad de la IM
comp 300mg orina con olor a 100-300 mg/dia IV muy lento 5 Botiquin
TIAMINA (B1) jarabe de arce (Méx. 1000 mg dia) 5 metabo?o atias Gestion quincenal
BENERVA® ORAL P
amp 100mg/ml Acidosis lactica (con o sin alimentos)
5mg/Kg/dia . .
DECORENONE® Defectos en los 3 A Extranjero por paciente
(Lé%gnglilr\ln?\& viales bebibles complejos 11y Il (2-3 tomas) ORAL 10 metigg?owgtias (tramitacion on line al
50mg E/10 cadena respiratoria 100-300 mg p Ministerio)
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Nifios pequefios
MEGAMILBEDOCE® Acidemia 200 mcg/Kg/dia Botiquin Compra a demanda al

amp 10mg/2ml metilmalénica metabolopatias Centro Farmacéutico
1-2 mg/dia

VITAMINA B12
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