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【禁忌（次の患者には投与しないこと）】
1． アルギナーゼ欠損症の患者［アルギニン血症を増
悪させる。］

2． リジン尿性蛋白不耐症の患者で、アルギニンの吸
収阻害の程度が大きい患者［本剤投与により下痢
を起こすことがある。］

【組成・性状】
1．組成
本剤は、1.3g中に下記の成分を含有する。
L-アルギニン塩酸塩  605mg
L-アルギニン  500mg

（L-アルギニンとして計 1000mg）
添加物として結晶セルロース、カルメロースカルシウ
ム、ヒドロキシプロピルセルロースを含有する。
2．製剤の性状
本剤は白色の顆粒剤で、においはなく、わずかに特異
な味がある。

【効能又は効果】
下記疾患における血中アンモニア濃度の上昇抑制
先天性尿素サイクル異常症［カルバミルリン酸合成酵
素欠損症、オルニチントランスカルバミラーゼ欠損症、
アルギニノコハク酸合成酵素欠損症（シトルリン血
症）、アルギニノコハク酸分解酵素欠損症（アルギニノ
コハク酸尿症）］又はリジン尿性蛋白不耐症（ただし、
アルギニンの吸収阻害が強い患者を除く）

〈効能・効果に関連する使用上の注意〉
本剤は、先天性尿素サイクル異常症（アルギナーゼ
欠損症を除く）又はリジン尿性蛋白不耐症（ただし、
アルギニンの吸収阻害が強い患者を除く）と診断さ
れた患者に投与すること。

【用法及び用量】
通常、 1日量として、体重 1 kg当たり0.15～0.50g（L-ア
ルギニンとして0.12～0.38g）を 3 ～ 6 回に分割し、経口
投与する。なお、年齢、症状に応じて適宜増減する。
一般に少量より開始し、血中アンモニア濃度、自他覚症
状等を参考に十分な効果が得られるまで漸増する。また、

食事管理（低蛋白食）及び必須アミノ酸補給等の十分な
栄養管理の下に投与する。

〈用法・用量に関連する使用上の注意〉
1． 本剤の適用患者の維持期（高アンモニア血症によ
る非発作時）の基本は栄養治療であり、食事管理
（低蛋白食）及び必須アミノ酸補給等の十分な栄養
管理の下に本剤を投与する必要があるので、食事
指導を行うこと。
2． 風邪、過激な運動、食事及び便秘等により高アンモニ
ア血症が悪化した場合は適宜増量する。また、急
激に血中アンモニア濃度が上昇した場合にはアル
ギニン注射剤あるいは他の治療法を検討すること。

【使用上の注意】
1．副作用
承認時までの臨床試験において、総症例40例中、 5例
（12.5％）9 件に副作用が認められた。副作用の内訳は、
AST（GOT）の上昇 2件（5.0％）、ALT（GPT）の上昇
2件（5.0％）、嘔吐 2件（5.0％）、悪心・嘔気 1件（2.5％）、
そう痒感 1 件（2.5％）、眠気 1 件（2.5％）であった。（承
認時）
市販後の使用成績調査では222例中、18例（8.1％）24件
に副作用（臨床検査値異常を含む）が認められ、主な
副作用は、肝機能異常 4件（1.8％）、下痢 4件（1.8％）
等であった。（再審査結果時）

0.1～ 5 ％未満注）

消化器 嘔吐、下痢、悪心・嘔気
皮　膚 そう痒感
肝　臓 肝機能異常（AST（GOT）上昇、ALT（GPT）上昇、

ALP上昇）
精神神経系 眠気
注） 発現頻度は、承認時までの臨床試験及び市販後の使用成績調査
の結果を合わせて算出した。

2．妊婦、産婦、授乳婦等への投与
⑴ 妊婦又は妊娠している可能性のある婦人には、治療
上の有益性が危険性を上回ると判断される場合のみ
投与すること。［妊娠中の投与に関する安全性は確立
していない。］
⑵ 授乳中の婦人には投与しないことが望ましいが、や
むを得ず投与する場合には授乳を避けさせること。
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［授乳中の投与に関する安全性は確立していない。］
3．過量投与
過量投与により嘔気及び嘔吐等の症状が出現すること
があるので、その場合は減薬等の適切な処置を講ずること。

【薬物動態】（参考）
絶食したイヌに塩酸アルギニンとL-アルギニンの等モル
混合末を0.959mmol/kg（アルギニンとして0.167g/kg）の
用量で経口投与したとき、投与後15分からアルギニンの
血漿中濃度の上昇が認められ、投与 1時間後に最高血漿
中濃度の42.2μmol/dL（投与前値の約3.8倍）に達した。そ
の後、アルギニンの血漿中濃度は徐々に減少し、投与後
6時間には20.5μmol/dL（投与前値の約1.8倍）に減少し、
投与後24時間で投与前値に復した1）。

【臨床成績】
1．一般臨床試験2）

先天性尿素サイクル異常症21例（カルバミルリン酸合
成酵素欠損症 2例、オルニチントランスカルバミラー
ゼ欠損症 9例、シトルリン血症 4例、アルギニノコハ
ク酸尿症 3例、リジン尿性蛋白不耐症 3例）を対象と
した一般臨床試験において、血中アンモニア濃度、血
中アルギニン濃度及び自他覚症状等の経時的変化をみ
た有効率（「有効」以上）は76.2％（16/21）であった。
2．長期臨床試験
先天性尿素サイクル異常症 7例（オルニチントランス
カルバミラーゼ欠損症 3例、シトルリン血症 1例、ア
ルギニノコハク酸尿症 2例、リジン尿性蛋白不耐症 1
例）を対象に最長430日間投与した長期臨床試験におい
て、血中アンモニア濃度、血中アルギニン濃度、尿中
オロト酸量、臨床検査値及び自他覚症状より評価した
有効率（「有効」以上）は100％（ 7 / 7 ）であった。

【薬効薬理】
1．血中アンモニア濃度の上昇抑制3～5）

カルバミルリン酸合成酵素（CPSI）欠損症、オルニチ
ントランスカルバミラーゼ（OTC）欠損症、シトルリ
ン血症及びアルギニノコハク酸尿症の患者において蛋
白制限治療とともにアルギニンを投与した結果、臨床
症状の改善、血中アンモニア及びグルタミン濃度の低
下、尿素生成量の増加並びに尿中オロト酸排泄量の減
少などの生化学的指標の改善が認められている。

2．アンモニア代謝促進
⑴ ラット肝ホモジネートあるいは単離ミトコンドリア
を用いたin vitroでのOTC及びCPSI活性に対するア
ルギニン添加試験において、いずれの酵素活性も有
意に上昇させることが認められた6）。
⑵ ラット及びマウスの肝ミトコンドリアを用いたin 
vitro試験で、アルギニンがN－アセチルグルタミン
酸合成酵素活性を亢進することが認められた7）。

【有効成分に関する理化学的知見】
一般名：L-アルギニン塩酸塩（L-Arginine Hydrochloride）
化学名： （2S）-2-Amino-5-guanidinopentanoic acid mono-

hydrochloride
構造式：

分子式：C6H14N4O2・HCl
分子量：210.66
性　状： 白色の結晶又は結晶性の粉末で、においはなく、

わずかに特異な味がある。水又はギ酸に溶けや
すく、エタノール（95）に極めて溶けにくい。

一般名：L-アルギニン（L-Arginine）
化学名：（2S）-2-Amino-5-guanidinopentanoic acid
構造式：

分子式：C6H14N4O2
分子量：174.20
性　状： 白色の結晶又は結晶性の粉末で、特異なにおい

がある。水又はギ酸に溶けやすく、エタノール
（99.5）にほとんど溶けない。希塩酸に溶ける。
吸湿性である。

【包装】
500g
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【文献請求先】
主要文献に記載の社内資料につきましても下記にご請求
下さい。
EAファーマ株式会社
くすり相談
〒104-0042 東京都中央区入船二丁目 1番 1号

 0120-917-719

＊＊

＊＊

＊＊

＊＊



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Gray Gamma 2.2)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (Japan Color 2001 Coated)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.1000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo false
  /PreserveFlatness false
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Remove
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages false
  /ColorImageMinResolution 150
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 150
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.76
    /HSamples [2 1 1 2] /VSamples [2 1 1 2]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.76
    /HSamples [2 1 1 2] /VSamples [2 1 1 2]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages false
  /GrayImageMinResolution 150
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 150
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.76
    /HSamples [2 1 1 2] /VSamples [2 1 1 2]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.76
    /HSamples [2 1 1 2] /VSamples [2 1 1 2]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages false
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects true
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /JPN <>
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AllowImageBreaks true
      /AllowTableBreaks true
      /ExpandPage false
      /HonorBaseURL true
      /HonorRolloverEffect false
      /IgnoreHTMLPageBreaks false
      /IncludeHeaderFooter false
      /MarginOffset [
        0
        0
        0
        0
      ]
      /MetadataAuthor ()
      /MetadataKeywords ()
      /MetadataSubject ()
      /MetadataTitle ()
      /MetricPageSize [
        0
        0
      ]
      /MetricUnit /inch
      /MobileCompatible 0
      /Namespace [
        (Adobe)
        (GoLive)
        (8.0)
      ]
      /OpenZoomToHTMLFontSize false
      /PageOrientation /Portrait
      /RemoveBackground false
      /ShrinkContent true
      /TreatColorsAs /MainMonitorColors
      /UseEmbeddedProfiles false
      /UseHTMLTitleAsMetadata true
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /BleedOffset [
        0
        0
        0
        0
      ]
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName (sRGB IEC61966-2.1)
      /DestinationProfileSelector /UseName
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements true
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MarksOffset 0
      /MarksWeight 0.283460
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PageMarksFile /JapaneseWithCircle
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /UseDocumentProfile
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [600 600]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


