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３７７ L-アルギニン塩酸塩①（小児７０）  

 

《令和４年９月２６日新規》  

○ 標榜薬効（薬効コード）  

他に分類されない代謝性医薬品（３９９）   

 

○ 成分名  

L-アルギニン塩酸塩【内服薬】   

 

○ 主な製品名  

アルギU配合顆粒   

 

○ 承認されている効能・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）   

 

○ 承認されている用法・用量  

通常、 1日量として、体重 1kg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。  

 

○ 薬理作用  

尿素サイクル異常症薬   

 

○ 使用例  

原則として「 L-アルギニン塩酸塩【内服薬】」を「ミトコンドリア

病」に対して使用した場合、当該使用事例を審査上認める。  

 

○ 使用例において審査上認める根拠  

薬理作用が同様であり、妥当と推定される。  
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○ 留意事項  

当該使用例の用法・用量   

1日量として、体重 1kg当たり 0.3～ 0.5gを、毎食後 3回経口投与する。

脳卒中様発作が起こった場合、その重症度及び発作の頻度を勘案し、

適宜増減する。  
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