Impatto neurometabolico del trapianto epatico in 6 pazienti affetti da
argininosuccinico aciduria (ASA)

Siri B2, Greco B, Martinelli D?, Liccardo D3, Taurisano R, Goffredo B, Caviglia S*, Cairoli St, Grimaldi Capitello T4,
Bianchi R®, Maggiore G 3, Spada M ¢, Dionisi-Vici C*

1UOC Malattie Metaboliche, Ospedale Pediatrico Bambino Gest, IRCCS, Roma; 2Dipar‘(imen‘u;: di Pediatria, Citta della Salute e della Scienza, Ospedale Infantile Regina Margherita,
Universita di Torino; 3Gastroentero|ogia, Epatologia e Nutrizione, Ospedale Pediatrico Bambino Gesu, IRCCS, Roma; *Psicologia Clinica, Dipartimento di Neuroscienze e
Neuroriabilitazione, Ospedale Pediatrico Bambino Gesu, IRCCS, Roma; SAnestesia e Rianimazione, Ospedale Pediatrico Bambino Gesu, IRCCS, Roma; 6Chirurgia Epato-bilio-pancreatica e
trapiantologia, Ospedale Pediatrico Bambino Gesu, IRCCS, Roma

e :

Bambino Gest

OSPEDALE PEDIATRICO

European

Reference [ MetabERN

Network

Introduzione

Il trapianto epatico (TE) rappresenta un’opzione terapeutica sempre pil utilizzata nei difetti del ciclo dell’urea. Diversamente
dalle altre condizioni, I’ASA si caratterizza per un progressivo coinvolgimento neurologico che viene considerato come un
potenziale rischio anche dopo il TE. Lo studio riporta I'impatto del TE sull’'outcome neurometabolico e sulla qualita di vita (Qol)
in 6 pazienti ASA.

Materiali e metodi
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Conclusioni

Il TE si dimostra efficace per il trattamento dell’ASA, evidenziando un impatto positivo sul profilo neurologico, cognitivo,
comportamentale e sulla QoL. Dal punto di vista metabolico tutti i pz hanno potuto interrompere i trattamenti dietetici e
farmacologici senza ricorrenza di iperammoniemia e con riduzione significativa dei biomarcatori nel plasma. La persistenza di
livelli elevati di ASA nel liquor sembra indipendente dalla favorevole evoluzione neurologica post-TE della malattia.
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