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El tratamiento con acido cdlico por via oral estimula la secrecién de bilis y
favorece el flujo normal de los acidos biliares en el proceso digestivo. Ademas,
favorece la formacién de micelas de lipidos y vitaminas liposolubles en el
intestino. Cuando se administra acido célico por via oral, este acido biliar

primario se absorbe y a través de un proceso de retroalimentacion reduce la
CM sintesis hepatica de acidos biliares andmalos y de los metabolitos
Comité de intermediarios hepatotdxicos. Esta accién disminuye el dafo sobre el
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hepatocito, mejorando la funcién hepatica con desaparicion de la colestasis y
de la histologia del higado.

USO CLIiNICO

e Errores innatos de la sintesis de los acidos biliares (A).

« El tratamiento oral con acido cdlico es efectivo en la mayoria de los defectos de la sintesis
primaria de los acidos biliares. Tiene indicacion de tratamiento con acido cdlico el déficit de:
colesterol 7a-hidroxilasa (CYP7AL), esterol 27-hidroxilasa (xantomatosis cerebrotendinosa) 3B-
A5-C27-hidroxiesteroide oxidorreductasa (33- HSDH), A4-3-oxoesteroide 5B-reductasa
(AKR1D1), 2-metilacil-CoA racemasa (AMACR), CoA oxidasa del acido trihidroxicolestanoico y los
defectos de oxidacidn de la cadena lateral en la via metabdlica de la 25- hidroxilacion.

» No se pueden tratar con acido célico la deficiencia de oxiesterol 7a-hidroxilasa (CYP7B1) y la
deficiencia de amidacion de los acidos biliares.

DOSIS Y PAUTAS DE ADMINISTRACION

Administracién oral: dosis diaria total de 10-15 mg/kg/dia, repartida en dos o tres dosis.

La dosis debe ajustarse individualmente segun los cambios en los valores séricos de las
transaminasas y/o la disminucién de los acidos biliares atipicos detectados en la orina por
espectrometria de masas.

Debe administrarse junto con alimentos aproximadamente a la misma hora todos los dias, por la
mafiana y/o por la noche. La administracién conjunta con alimentos puede aumentar la
biodisponibilidad del acido célico y mejorar su tolerabilidad. Las capsulas pueden abrirse y afiadir su
contenido a una férmula infantil o un zumo.

CONTRAINDICACIONES

Hipersensibilidad al acido cdélico o a alguno de sus excipientes.

PRECAUCIONES

 Pacientes con hemorragia por varices, encefalopatia hepatica, ascitis o en lista de trasplante
hepatico deben recibir tratamiento especifico.

e |nsuficiencia renal: no precisa un ajuste de dosis.

« Insuficiencia hepatica: utilizar con precaucion.
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EFECTOS SECUNDARIOS

e Segun datos aportados por algunos centros (Cincinnati Children’s Hospital Medical Center), con
la dosis de 10- 15 mg/kg/dia no se han reportado efectos adversos tras la administracién del
farmaco a largo plazo (16-20 afos).

* No se han publicado efectos adversos graves o persistentes tras la administraciéon prolongada
de 15 mg/kg/dia de acido cdlico.

e Se han informado algunos efectos adversos de dosis dependiente como elevacion de
transaminasas y prurito, que se resolvieron disminuyendo la dosis.

¢ La administracién de una dosis de 50 mg/kg causé diarrea y prurito, que se resolvieron sin
intervencién alguna.

INTERACCIONES FARMACOLOGICAS

» Monitorizar cuidadosamente a los pacientes si se produce la administracién concomitante con
estrégenos y fibratos.

 Considerar otras opciones de tratamiento en caso de administracién concomitante con resinas
secuestrantes de acidos biliares e hidréxido de aluminio (antiacido).

* El fenobarbital antagoniza el efecto del acido célico. El uso de fenobarbital estd contraindicado
en estos pacientes, por lo que deben utilizarse tratamientos alternativos.

* La ciclosporina altera la farmacocinética del acido célico por inhibicién de la absorcién hepatica
y la secrecidon hepatobiliar de acidos biliares, asi como su farmacodinamica por inhibicién de la
colesterol 7a-hidroxilasa. Debe evitarse su administracion conjunta. Si se considera necesaria la
administracién de ciclosporina, deberan vigilarse de cerca las concentraciones de acidos
biliares en suero y orina, y ajustar la dosis de acido célico como consecuencia.

DATOS FARMACEUTICOS

Excipientes: activos, ninguno. Consultar ficha técnica.
Conservacion: mantener a temperatura inferior a 25 °C.

Presentaciones comerciales: las presentaciones disponibles en Espafia pueden consultarse en
linea en el Centro de Informacion de Medicamentos de la AEMPS (CIMA),
http://www.aemps.gob.es/cima, y en https://www.aeped.es/comite-medicamentos/pediamecum en el
enlace Presentaciones correspondiente a cada ficha.
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Fecha de actualizacion: diciembre de 2020.

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 ningun caso a las aprobadas para
cada medicamento por la Agencia Espanola del Medicamento y Productos Sanitarios
(AEMPS) o la Agencia Europea del Medicamento (EMA).



