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Resumo: Objetivo(s) Relatar caso de adenoma hepatocelular em adolescente com Intoleréncia Hereditéaria
a Frutose (IHF). Método Relato de caso. Resultados Caso: Adolescente, 18 anos, sexo masculino,
iniciou seguimento com um ano de vida devido quadro de hepatomegalia persistente desde os 6
meses de vida. Filho de pais ndo consanguineos, sem comorbidades. A admissio, apresentava
hepatomegalia e discreta elevac@o de transaminases. Excluidas causas infecciosas e deficiéncia
de afa-1-AT. Auséncia de acidose metabdlica e disturbios hidroeletroliticos. Bidpsia hepatica:
esteatose difusa, moderada fibrose. Estudo histoenzimoldgico: presenca de depdsitos de
glicogénio, déficit de atividade do sistema Phyla, sugerindo Glicogenose tipo V. Prescrito amido
cru. Manteve-se assintomético, porém com progressao da doenca hepatica. Nos retornos, notado
diario alimentar sem frutas ou doces. Com 16 anos, mde relatou que paciente ndo comia
frutas/doces devido a intolerancia (nduseas/vomitos); referiu internacdo por desidratacdo aguda
secundéria a vémitog/diarreia, apds ingestdo de frutas. Suspeitado de IHF, orientado exclusdo
tota de frutose. Teste genético comprovou diagnostico. USG (jan/18) evidenciou ndédulo
hepético: segmento 1Va. RNM: suspeita de adenoma, mais remotamente, hiperplasia nodular
focal. Dosagem de afafeto-proteina=2,13 (normal). Decidido manter seguimento clinico e
radiol0gico a cada 3 meses para avaliar evolugdo do tumor devido ao risco de malignizacéo.
conclusdo(fes) A IHF, doenca metabdlica, autossdmica recessiva, resulta da deficiéncia da
adolase B no figado, tubulos renais e intestino. Seu diagnéstico € dificultado pela
inespecificidade da sintomatologia. Apresenta bom prognostico com tratamento dietético
adequado. Sem dados na literatura de associagdo com tumores benignos, como 0 adenoma
hepatocelular. Diferentemente do que ocorre na glicogenose, na literatura investigada néo
encontramos casos de adenoma hepatocelular em pacientes com IHF. Identificado apenas uma
descricdo de hepatocarcinoma em adulto portador de frutosemia e outro de mulher jovem
portadora de IHF que durante seguimento desenvolveu multiplos adenomas hepaticos associados
a lesbes de esteato-hepatite (NASH). No presente caso, a falta do controle da doenca com
progressao da esteatose pode ter sido fator predisponente para o desenvolvimento do tumor. No
entanto, s80 necessérias mais evidéncias consistentes para estabelecer se tal associagéo foi causal
e ndo casual.
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