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A maioria dos individuos com glicogenose tipo la (GSD la) e que nao estao em tratamento
apresentam adenomas hepatico. Aproximadamente 10% destes adenomas podem sofrer
transformacao para carcinomas. Reportamos a regressao de adenomas hepaticos em duas
irmas com GSD la (genotipo: p.Val338Phe/p.Val338Phe) apds bom controle dietético.

Sexo feminino, 22 anos, diagnosticada aos 8 meses. Os adenomas hepaticos foram
identificados pela 12 vez aos 10 anos. Aos 11, a ingestao de amido de milho era erratica, com
varios episodios de hipoglicemia e acidose lactica, e niveis séricos de triglicerideos (TG) de
327mg/dL; ressonancia magnética (RNM) mostrou o maior ndédulo medindo 6,5x5,4cm (Figura
1.1 e 1.3). Dez anos apods intenso controle metabdlico, o maior nodulo media 3,9x2cm (Figura

1.2 e 1.4), e os niveis de TG eram de 67mg/dL. Os nddulos menores tambéem haviam diminuido
em tamanho e numero.

Fig. 1. RNM mostrando adenomas hepaticos aos 11 anos (F1.1 e F1.3) e aos 21 (F1.2 e F1.4)

Sexo feminino, 21 anos, diagnosticada ao 1 més, descobriu os adenomas aos 10 anos. Aos 17
anos, em RNM (Figura 2.3), o maior media 2,7x2,4cm (TG de 222mg/dL), e, apds controle
dietético, aos 20 anos (Figura 2.4), a lesdo apresentou regressao subtotal (TG de 89mg/dL).

Fig 2: RNM mostrando adenomas hepaticos aos 17 anos (F2.1 e F2.3) e aos 20 (F2.2 e F2.4)

A Ingestao correta e regular de amido de milho cru junto a uma alimentacao saudavel, com
conseguente bom controle laboratorial (niveis adequados de TG, colesterol e lactato) podem ser
assoclados com menor formacao de adenomas e a reducao em seu tamanho e quantidade,



