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INTRODUZIONE: i difetti del ciclo dell'urea (UCD) sono malattie metaboliche ereditarie causate da alterazioni degli
enzimi dell’ureagenesi, con conseguente grave iperammoniemia. La terapia “gold standard” si basa sulla dieta ipoproteica e
sull’'uso di farmaci scavanger per I’eliminazione dell’ammonio. La pancreatite, occasionalmente riportata in UCD, puo
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pancreatica esocrina o endocrina. Non € stata identificata una
correlazione con la terapia specifica per I’'UCD. La pancreatite ha
“rivelato” la diagnosi di UCD in 6 pazienti ad esordio tardivo (eta
media 25 anni).

DISCUSSIONE: La pancreatite & una complicanza insolita
infausta se associata a scompenso

nellUCD, con prognosi

iperammoniemico. Tuttavia un dato interessante emerso é che la
pancreatite ha portato alla diagnosi di UCD nei casi ad esordio
tardivo. Come evidenziato dalla nostra casistica, il coinvolgimento
pancreatico non & raro e andrebbe considerato in tutti i casi con
UCD, attuando un adeguato follow-up.
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Figura 1: Diagnosi di UCD (letteratura e nostra casistica).

Legenda: ASA= Argininosuccinico Aciduria, F= femmina; M= maschio;

OTC-D= Deficit di Ornitina Transcarbamilasi

Tipi di Pancreatite in UCD
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Figura 2: Differenti tipi di Pancreatiti nei pazienti UCD. Legenda:

QO Great Ormond Street

AP= Pancreatite Acuta, ARP= Pancreatite Acuta Ricorrente,
CP= Pancreatite Cronica
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