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Regresséo de adenomas hepéticos em duas irmas com glicogenose tipo IA
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Introducéo: A maioria dos individuos néo tratados com glicogenose (GSD) tipo | apresentam adenomas hepéticos no inicio da
vida, e aproximadamente 10% destes podem sofrer transformac@o maligna para carcinomast. NOs reportamos a regressao de
adenomas hepaticos em duas irmds com GSD tipo la (gendtipo p.Val338Phe/p.Val338Phe) apds bom controle dietético.
Metodologia: Revisdo da historia clinica e de exames laboratoriais e de imagem das duas pacientes. Paciente 1: 22 anos,
diagnosticada aos 8 meses. Os adenomas hepéticos foram vistos pela primeira vez aos 10 anos. Aos 11 anos, uma ressonancia
magnética (RNM) mostrou o maior ndédulo medindo 6,5x5,4cm. Naquele momento, possuia triglicerideos de 327mg/dL e a
ingestao de maisena era erratica, com Vvarios episodios de hipoglicemia e acidose lactica. Dez anos depois, apds intenso controle
metabolico, 0 maior nédulo media 3,9x2cm, com triglicerideos de 67mg/dL. Os ndédulos menores também haviam diminuido em
tamanho e nimero. Paciente 2: 21 anos, diagnosticada ao 1 més, descobriu 0os adenomas aos 10 anos. Aos 17 anos, em RNM, o
maior media 2,7x2,4cm (triglicerideos de 222mg/dL), e ap6s controle dietético, aos 20 anos, a lesdo apresentou regressao subtotal
(triglicerideos de 89mg/dL). Discussédo: Neste relato de caso, os adenomas hepéticos das duas irmas, apos melhorarem o controle
metabdlico, sofreram uma expressiva redugéo de tamanho. Isso vai em favor com dados da literatura médica, que mostram que a
terapia dietética estrita podem auxiliar na regressao dos tumores2,3. Conclusdo: A ingestao correta e regular de amido de milho cru
junto a uma alimentacdo saudavel, com consequente bom controle laboratorial (niveis adequados de triglicerideos, colesterol e
lactato) podem ser associados com reducdo da formagdo de adenomas e a possibilidade da sua redugdo em tamanho e
quantidade. Palavras-chaves: genética, glicogenose, adenomas
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