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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.

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

Il trapianto epatico (TE) rappresenta un’opzione terapeutica sempre più utilizzata nei difetti del ciclo dell’urea. Diversamente
dalle altre condizioni, l’ASA si caratterizza per un progressivo coinvolgimento neurologico che viene considerato come un
potenziale rischio anche dopo il TE. Lo studio riporta l’impatto del TE sull’outcome neurometabolico e sulla qualità di vita (QoL)
in 6 pazienti ASA.
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Sei pazienti ASA sono stati sottoposti
prima e dopo TE (mediana follow-up
5.1 anni) a valutazioni cliniche,
neuropsicologiche e ad analisi dei
biomarcatori plasmatici e liquorali
(µmol/L).

 Impatto neurologico

Prima (n=6)

Dopo (n=6)

0.0313

 Impatto biochimico nel plasma e CSF

 Impatto cognitivo - comportamentale
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