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Position du probléme et objectif(s) de I'étude:

Les aciduries organiques sont caractérisées par la dysfonction d’'une enzyme impliquée dans le
métabolisme cellulaire. Elles entrainent des dysfonctions d'organes et imposent un contrdle drastique de
I'alimentation responsable d’'une altération de la qualité de vie. Chez I'enfant, la transplantation hépatique
ou combinée permet une amélioration du pronostic en apportant un pool d’'enzymes fonctionnelles. Ce
travail a pour but d’étudier la période peri-opératoire et le pronostic chez 'adulte.

Matériel et méthodes:

Analyse rétrospective monocentrique menée a partir d'une base de données prospective ayant fait
l'objet d'un avis favorable d'un comité d'éthique, incluant tous les patients transplantés pour aciduries
organiques entre janvier 2015 et décembre 2022. Douze patients ont été inclus, six avec acidémie
propionique et six avec acidémie méthylmalonique. Les résultats sont présentés en nombres (%) ou en
moyennes (x SEM).

Cette étude rentrant dans le cadre réglementaire des recherches sur données existantes, une déclaration
orale de non opposition a été obtenue de maniere systématique.

Résultats & Discussion:

65 % des patients avaient une insuffisance rénale chronique, 40 % une cardiopathie et 75 %
présentaient des difficultés scolaires ou professionnelles.

La période peropératoire a notamment été marquée par une défaillance hémodynamique importante
(85 % de syndrome de reperfusion) ainsi que I'utilisation systématique d’'une épuration extra rénale en
prévention des complications métaboliques.

En postopératoire, 60 % des patients ont développé une infection et 33 % une insuffisance rénale aigué.
Deux patients sont décédés de complications septiques postopératoires. 25 % des patients ont repris
une formation professionnelle un an apres la TH. Aucun patient n'a présenté de décompensation
métabolique malgré une augmentation des apports protéiques de 110 % en moyenne et une interruption
de I'alimentation entérale dans la grande majorité des cas. Tous les patients signalent une amélioration
nette de leur qualité de vie.

Conclusion:

Le pronostic des aciduries organiques en périopératoire de transplantation hépatique ou combinée
semble favorable lorsque ces patients sont pris en charge par une équipe entrainée et sensibilisée aux
spécificités de ces pathologies.

La transplantation permettrait d'améliorer I'alimentation, la qualité de vie des patients et de

prévenir I'apparition des décompensations métaboliques.
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