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SUMMARY

ASYMPTOMATIC HEPATOCELLULAR ADENOMA IN VON GIERKE GLYCOGENOSIS TYPE IA IN
CHILDREN: CLINICAL-MORPHOLOGICAL DIAGNOSTIC PARTICULARS. CASE REPORT

Background: The glycogen storage disease and hepatic adenoma, among the liver origin pathologies in the pedi-
atrics, represent a special interest in terms of clinical and pathomorphological diagnosis. These diseases separately
and in common are quite rare, with a frequency below 5% of an asymptomatic form, especially the hepatic adeno-
ma. Depending on age, hepatic adenoma is frequently diagnosed during routine or prophylactic imaging investiga-
tions. At the same time, the association of the hepatic adenoma with the congenital enzyme deficient substrate can
contribute to the most common and severe complications: intra-abdominal hemorrhage and malignant transfor-
mation. Exactly these complications reveal the importance of an early diagnosis and a special management in the
evaluation of these pathologies.

Material and methods: The data were taken from the registers of the Pathological Anatomy and Cytopathology
Service of IMSP IMsIC for the period of 1982-2022 for the evaluation of the incidence of glycogenosis. The anam-
nestic, paraclinical and autopsy data were provided from the medical record and the morphopathological investi-
gation process no. 87/2022 of patient P-za, 11 years old with the diagnosis of von Gierke’s disease, type Ia serious
evolution, associated with hepatic adenoma established at autopsy. Histological examinations were performed on
tissue samples taken during the autopsy according to the protocol approved by order 722 of the Ministry of Health
of the Republic of Moldova, corresponding to the protocols accepted in international anatomopathological prac-
tice. The histological methodology included: the samples histoprocessing, the usual staining methods - hematox-
ylin-eosin (H&E test) and histochemical tests with Mason’s trichrome (HC test - tcr. Mason) for the evaluation of
the stromal connective component and the Carmin Best staining for the hepatocellular intra-cytoplasmic glycogen
testing.

Results: Evaluation of the registry data of the Centralized Pathological Anatomy Service, pediatric profile of the
IMSP IMSIC over a period of 40 years (1982-2022) had attested an incidence of 0.006% of congenital glycogenoses
diagnosed intravitally (out of 162532 patients) and 0.024% post-mortem (from 12810 autopsies), from which
0.008% Pompe disease, juvenile form and 0.016% von Gierke disease. The evaluation of the medical examination
record showed that the child was been sick since birth with the predominance of digestive disorders symptoms,
such as: vomiting, biochemical disturbances and hepatomegaly. Biochemical, ultrasonographic, x-ray and genetic
molecular investigations showed the corresponding particularities of the glycogen storage disease: von Gierke’s dis-
ease (glycogenosis type Ia). The macroscopic examination revealed a significant hepatomegaly (29x21x20x10cm,
weight 2359gr), hard-elastic to palpation, with rounded edges. In section the liver parenchyma was moderately
spotted, yellowish, sticky. At the border between of the liver right and left lobes was attested a new-formed subcap-
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sular structure with @: 1.6 cm, greyish, with delimiting edges. The kidneys were enlarged in size (right: 10.4x4.6x4.0,
weight 135gr; left: 16.3x5.4x4.4cm, weight 167gr). The microscopic examination revealed the basic changes at the
liver and kidneys, as: hepatic and nephroepithelial protein dystrophic lesions, macro-microfocal dispersed hepatic
steatosis form, generalized and multifocal glycogen storage in hepatocytes, nephroepithelium dystrophy with a
high columnar epithelial feature, solitary lymphatic infiltrates in the portal areas with an unevenly accentuated
connective component. In the hepatic adenoma case, the morphological characteristics were reserved. The hepat-
ocyte cords were disorganized in trabeculae. The hepatocytes were enlarged, with accentuated heterochromatin in
the presence of weakly expressed cellular atypia and fine glycogen deposits dispersed intracytoplasmic. The capil-
lary-sinusoidal vascular bed weakly expressed were discrete infiltrated by lymphocytes.

Conclusions: The present study, through usual and histochemical methods, elucidates the asymptomatic evolution
of a hepatic adenoma, one of the most important complications of glycogenosis type Ia, in a child with eredo-col-
lateral antecedents, in the presence of a hepatic steatosis, rendering the morphological microscopic particularities

of the diseases.

Key words: Von-Gierke’s disease, glycogenosis type la, hepatic adenoma

ACTUALITATE

Maladia de depozitare a glicogenului tip Ia (von Gierke)
este una dintre bolile metabolice ereditare foarte rare
cu o incidenta de 1 la 50000-100000 de nasteri vii [1].
Glicogenoza tip I face parte din categoria maladiilor cu
deficienta enzimaticd a glucozo-6-fosfatazei cu deregla-
rea metabolismului glucozei. Existd o legaturd puter-
nica intre GSD-urile si adenoamele hepatocelulare, cu
predilectie pentru tipurile I, III, IV [2].

Adenoamele hepatocelulare (AHC) cu sursa de forma-
re in hepatocite, reprezintd tumori cu evolutie benignd,
avand o ratad de rdspandire de 3-4 la 100000 populatie
[3]. Evoluarea adenomului hepatocelular are loc pe un
fon nefavorabil determinat de dereglarile hormonale
sau/si metabolice, ca rezultat al dezechilibrul hormonal,
androgenic, obezitate, afectiune virala, alcoolism, cat si
susceptibilitate geneticd a liniei germinale [4 ,5, 6]. Ma-
joritatea surselor denotd impactul aplicarii contracepti-
velor orale in predominanta femenina (7, 8].

Totodatd, analiza literaturii de profil in populatia pedi-
atricd exprima o limitare considerabild a adenomului
hepato-celular. In grupul copiilor, adenomul hepatoce-
lular se intalneste cu o frecventa variabila de la 2% la
4% printre tumorile hepatice cu si fara asociere a gli-
cogenozelor, mucopolizaharidozelor, anemiei Fanconi
etc., [9, 10, 11]. Spectrul de patologii asociate clinic este
unul divers prezentat in studiul efectuat de Hahn E. et
al. (2020), inclusiv in prezenta maladiilor cu depozitare
[12]. Adenoamele hepatice sunt atestate in aproximativ
16-75% la pacientii cu GSD tip I pana la 15 ani [13],
fiind multiple si spre deosebire de etiologia hormona-
14, acestea apar fard predominantd de sex, cu control
metabolic si regresie [14]. Trevor Lesse si coaut. (1988)
au constatat in 4 cazuri din 24 pacienti evaluarea ade-
noamelor realizate pe fondalul maladiei de depozitare a
glicogenului (glicogenoze) [15].

Conform datelor de literaturd, evolutia clinicii poate
fi asimptomaticd sau cazuri cu epizoade de dureri ab-
dominale, ca rezultat al hemoragiilor in parenchimul
tumoral sau hemoragiei intraabdominale. Totodats,

impactul adenoamelor in starea sanétatii copiilor si po-
pulatiei in varstd este dependenta de formarea a doud
complicatii severe cum ar fi: hemoragia intratumorald
si transformarea maligna [16].

Conform relatérilor [17], modificarile histologice sunt
cele mai evidente din partea lobului drept al ficatului
a pacientelor de sex femenin si prezentarea clinici de
obicei poate suspecta o (AHC) in cazul durerilor pro-
nuntate ca rezultat al hemoragiilor intratumorale sau
rupturilor [18]. Autorii atentioneazi, ca (AHC) ma-
nifestd predominant forma solitard de raspandire, pe
cand multiple focare sunt observate la copii cu predis-
pozitie cum ar fi glicogenoza [19].

In contextul celor expuse, incidenta scizuti a patolo-
giei de dipozitarea a glicogenului asociat cu adenomul
hepatic la copii, numarul de cazuri si particularitétile
morfologice raportate in literatura de specialitate in-
tr-un numdr infim de redus au justificat efectuarea unei
revizuiri a diagnosticului morfopatologic in elucidarea
particularitatilor morfologice la subiectul abordat.
Scopul studiului: Studiul de fatd releva cazuistica si
evaluarea profilului morfologic hepatocelular al ade-
nomului hepatic, atestat ocazional la varsta de 11 ani,
asociat glicogenozei tip Ia (von Girke), in contextul di-
agnosticului si evidentei acestor afectiuni la copii.

MATERIAL SI METODE

Drept material de studiu au servit datele din registrele
Serviciului de Anatomie patologicéd si Citopatologie a
IMSP IMsiC pe o perioada a aa 1982-2022 in evaluarea
incidentei glicogenozei si datele anamnestice si paracli-
nice, de autopsie furnizate din fisa medicala si procesul
de investigatie morfopatologica nr. 87/2022 a pacientu-
lui P-za, varsta 11 ani cu diagnosticul stabilit de Boala
von Gierke, tip Ia, cu evolutie gravd, asociat cu adenom
hepatic stabilit la autopsie. Examinarile histologice sau
efectuat in baza probelor tisulare prelevate in cadrul
autopsiei conform protocolului aprobat prin ordinul
722 al MS R. Moldova, corespunzitor protocoalelor
acceptate in practica anatomopatologica internationa-
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ld. Metodologia histologicd a inclus histoprocesarea
probelor, utilizarea metodelor de coloratie uzuale - he-
matoxilind-eozina (testul H&E) si teste histochimice cu
tricrom Mason (testul HC - tcr. Mason) in evaluarea
componentei conjunctive stromale si aplicarea selectiva
a coloratiei cu Carmin Best in testarea glicogenului in-
tra-citoplasmatic hepatocelular.

REZULTATE

Evaluarea datelor de registratura a Serviciul Centralizat
de Anatomie patologica, profil pediatric a IMSP IMsiC,
pe o perioada de 40 ani (1982-2022) a atestat o inciden-
ta de 0,006% a glicogenozelor congenitale diagnosticate
intravital (din 162532 pacienti) si 0,024% post-mortem
(din 12810 autopsii). In structura deceselor au fost di-
agnosticate cu 0,008% Boala Pompe, forma juvenila si
0,016% Boala von Gierke.

Prezentare de caz. Pacientul P-za, virsta 11 ani, internat
de urgenta in stare grava in RTI chirurgicald, IMSP IM-
siC cu o perioadi de spitalizare de 22z/p cu DZ. Ciroza
hepatica decompensatd, etiologie metabolica genetica,
Glicogenoza von Gierke

Istoricul. Conform datelor clinico-anamnestice, copi-
lul este constatat bolnav de la nastere cu predominarea
simptomatologiei dereglarilor digestive prin voma, de-
regliri biochimice si persistarea hepatomegaliei. De la
varsta de 2 ani este stabilitd maladia von Gierke (glico-
genoza tip Ia) confirmat prin date de laborator - Na 133
mmoli/l, Chlorid 90 mmol/l, trigliceride 2030 mg/dl
(norma 150 mg/dl), colesterin 291 mg/dl (norma m.p.
200 mg/dl), alpha-1 antitripsin 0,76 g/l (norma 0,9 g/1),
lactat 8,3 mmol/l (norma 2,2 mmol/l), acid uric marit;
biotinaza in plasmd crescutd 11,5 nmol/min/ml (nor-
ma 3-8): glicogenoza tip I; Imagistice - ultrasonografie
de abdomen: hepatomegalie, splenomegalie, nefrome-
galie; Molecular genetice: copil heterozigot cu mutatia
326 C>T si 966 C>G. Mutatia 326 C>T este atribuitd
pentru Glicogenoza tip Ia ("Alexmed”, Munchen,2013).
Pe parcursul perioadei infantile, starea copilului fara di-
namica pozitiva cu progresarea dereglérilor circulatorii,
madrirea abdomenului pe contul hepatomegaliei progre-
sive, instalarea statutului retardat staturo-ponderal, re-
tardului mintal, vocabular, receptivitate scizuta. La exa-
minarea anamnezei eredo-colaterale se determind copil
decedat cu diagnosticul genetic de glicogenoza.
Examen obiectiv. La internare, copilul cu un statut hi-
potrofic, dificit ponderal de 30%, starea apreciata grava
cu predominarea simptomatologiei gastro-intestinale
si a maladiei von Gierke si complicatiilor asociate ma-
nifestate prin: vome repetate, dispnee mixta, ortopnee,
dureri abdominale, apatie, neliniste. Tegumente palide,
uscate cu turgor scazut, vizualizarea retelei vasculare
colaterale pe suprafata abdomenului, ultimul mdrit in
dimensiuni, palpator ficatul (+5) cm sub rebordul cos-
tal drept, iar splina (+4) cm sub rebordul costal stang.
Examen paraclinic. La analiza rezultatelor biochimice
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se denotd urmatoarele date: Na (139-149 mmoli/l, in-
dici de referintd: 135-145 mmoli/l); K (2,2-2,8 mmo-
li/l, indici de referinté: 3,5-5,1mmoli/l); Calciu (0,47-
2,23 mmoli/l, indici de referrinta: 2,2-2,55mmoli/l);
Cl (102,0-112,0%, indici de referinta: 41-53%); glucoza
(1,2-9,6mmoli/l, indici de referinta: 3,89-5,83mmo-
li/l);  lactat (9,1-19,0mmoli/l, indici de referinta:
0,9-1,9mmoli/l); ALAT (91,70 U/L, indici de referin-
ta: 1-49 U/L); ASAT (154,0 U/L, indici de referinta:
1-46U/L); bilirubina totald (101mmoli/l, indici de re-
ferintd: 1-17mmoli/l); bilirubina conjugata (14,5 mmo-
li/l, indici de referinta: 1-5,1lmmoli/l). Datele de USG
prezintd: ficatul: lobul drept - 124mm, lobul sting -
60mm; lobul sting prezintd o formatiune imagisticd cu
dim: 7x5mm corespunzitoare hemangiomului; splina:
80/32mm; rinichiul dr: 102/43 mm, rinichiul stang:
106/47 mm. Datele renghenologice: hepatomegalie cu
abdomen marit in dimensiuni, voalat cu aeratie intesti-
nald neuniforma (fig. 1).

Constatarile autopsiei. La examenul macroscopic, hi-
potrofie cu dificit ponderal respectiv mentionat, tegu-
mentele palide cu o nuanta usoara icterica in lipsa unor
stigme sau anormalitati congenitale. Exammenul intern
atestd o anemie generalizatd a complexului organic, in
prim plan semnificativ a predominat hepatomegalia, fi-
catul fiind mdrit in dimensiuni cu valori de 29x21x20x-
10cm, greutatea 2359,0g. (norma de virsta 800-880g),
dur-elastic la palpare, cu margini rotunjite. In sectiune
parenchimul hepatic moderat pestrit, galbui, lipicios cu
un aspect nediferentiat de o nuantd nesemnificativa ca-
feniu-rosieticd. La limita dintre lobul drept si stang al
ficatului, in zona subcapsulara sa atestat o formatiune

Figura 1. Renghenologie. Hepatomegalie cu abdomen
voalat. Aeratie intestinald neuniformad.
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Figura 2. Aspectul macroscopic anatomic de ansamblui si in sectiune a ficatului.
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a) Hepatomegalie exprimatd; b) Formatiune nodulard intrahepatici

cu diametru de 1,6cm, pald cafeniu-surie, cu margini de
delimitare prin prezenta unei pseudocapsule, sugestiv
unui adenom (fig. 2).

Sistemul cardio-vascular a atestat o dilatare miogend
a ventriculilor fard deviatii de la parametrii de norma
varstnica. Sistemul digestiv gastro-intestinal, extenzie si
balonarea moderata, diverticol al sigmei, mezadenita
reactiva.

Din partea sistemului reno-ureteral sa atestat prezen-
ta mdririi in volum bilaterald a rinichilor cu predilec-
tie usoara a celui din stdnga inregistrand dimensiunile:
dreptul 10,4x4,6x4,0 cm, greutatea = 135,0g., stangul
16,3x5,4x4,4cm, greutatea = 167,0 g) cu o diferentiere a
structurii usor atenuata.

Constatdrile microscopice. Explorérile histologice
efectuate prin testul H&E a probelor tisulare a atestat
cele mai semnificative modificiri din partea ficatului,
rinichilor, ce si documenteazd prezenta maladiei prin
depozitare glicogenica in organele parenchimatoase,
(fig. 3, 4, 5, 6), forma mixta hepato-renala ce caracte-
rizeaza boala von Girke. Particularititi caracteristice
mentionate si de altii autori [29].

Figura 3. Particularititi a compone
granulate restante, persistarea hepatocitelor spumoase cu reflexive a stocdrii de glicogen; b) Infiltrat limfocitar
focal portal. Test H&+E: x200 (a), x400 (b).

Explorarile microscopice ale parenchimei ficatului a
atestat dereglari arhitectoriale, componenta hepato-
celulard in testul H&E, perifocal capsulei adenomului
si in majoritatea probelor sa prezentat prin aspectul
dezorganizat, trabecular disomplexat, caracteristic stea-
tozei hepatice micro-macroveziculare cu caracter difuz
de raspandire, comprimarea si anemizarea capilarelor
sinusoide, absenta celulelor Kupffer. Majoritatea hepa-
tocitelor prezentau depozitare de glicogen contribuind
astfel la atestarea unei citoplasme semitransparente,
microgranulare cu caracter de aglomerare intracito-
plasmatice, sau hepatocite intumescente cu citoplasma
in aspect spumat, care in testul H&E relevad cuiburile
de stocarea a glicogenului, fiind o caracteristica nu mai
putin semnificativa in glicogenoza hepatica (fig. 3a, 4a).
Compartimentul portal sa caracterizat prin prezenta
unui infiltrat limfocitar focal cu caracter discret de rés-
pandire, mult mai slab manifestat sau absent in paren-
chimul hepatic, manifestat prin prezenta limfocitelor
discrete stocate in sinusoidele comprimate (fig. 3b).

In probele din zonele periferice prin aplicarea colo-
rantului cu utilizarea testului carmina Best sa obtinut
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Prin utilizarea testului HC - tcr.Mason sa obtinut o mai
certd exprimare a componentei fibrilare conjunctive
portale si periportale. In majoritatea probelor hepatice

Figura 4. Aspectul microgranular si focal a depozit-
ului de gliogen intracitoplasmatice hepatocelulare.
Coloratia: Carmin Best, x400.

prezenta glicohenului (colorat in rosu) in aglomerari
granulare si microfocale cu concetrare distribuitiva va-
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sa prezentat cu caracter slab de fibroza prin colageni-
zare fina, inclusiv si din partea parenchimului hepatic.
Totodatd, in unele arii cu caracter marginal, adiacent
formatiunii nodulare incapsulate (adenomului), com-
ponenta conjunctivé perilobulara si portala sa manifes-
tat mult mai accentuata, focar cu formarea unor struc-
turi pseudolobulare (fig. 5a). La nivelul parenchimului
hepatic regiunilor mentionate sa atestat o colagenizare
usor sporita din partea spatiilor Disse (fig. 5b).

La nivelul parenchimului renal, nefroepiteliului tubilor
contorti cu predelectie la cei proximali, nefroepiteliul
prezinta o citoplasmd microgranulara dispersata cu epi-
teliu prismatic inalt, tubi contorti mariti in dimensiuni,
membrand bazala ingrosatd. Corpusculul renal marit in
dimensiuni cu glomerul vascular anemizat, spatiul uri-
nar intact (fig. 6).

Examinarea probelor din nodului de tip adenoma apre-
ciat macroscopic de la interferenta lobului drept si sting
al ficatului (fig. 2b), la microscopie sa confirmat parti-
cularitétile structurale ale unui adenom hepatic cu he-
patocite dezorganizate in trabecule, depozitiri fine de
glicogen intracitoplasmatice cu caracter granular dis-
pers, hepatocite mérite in dimensiuni, steatozd hepaticd
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Figura 7. Adenomul
tocelular nod

>

Figura 8.
entiere pronuntatd la suprafata adenomului hepatic;
ro-sinusoidald intraadenomatoasd. testului HC - tcr.Mason, x100 (a), - x400 (b).

micro-macroveziculard, hepatocite cu heterocromatind
accentuatd in prezenta unei atipii celulare slab exprima-
te, patul vascular capilaro-sinusoidal anemizat, infiltrat
discret slab exprimat de caracter limfocitar (fig. 7). For-
matiunea nodulari cu caractere de delimitare de tesutul
hepatocitar printr-o capsula conjunctiva fibroasa, vascu-
larizata (fig. 7a). Componenta conjunctiva fibroasa prin
coloratia (tricrom Masson) sa prezentat la nivelul cap-
sulei structurizatd fasciculard colagenica, accentuata din
partea adenomului (fig. 8a) si slaba exprimata la nivelul
parenchimului structurii adenomului hepatic (fig. 8b).

Asadar, prin actuald lucrare am cdutat sa evaluam si sd
reflectam incidenta glicogenozei si a unor tipuri atesta-
te prin diagnosticul morfologic la copii pe o perioada
de 40 ani, cu reflectarea si raportarea particularitatilor
clinico-morfologice ale unui caz cazuistic de boala von
Gierke (Glicogenozi congenitaka tip Ia) asociat cu ade-
nom hepatic, stabilit prin teste uzuale si histochimice.

DISCUTII

In literatura de specialitate autohtond din ultimii 5 ani
la subiectul abordat — glicogenozele sau bolile de dipo-

Zona de frontierd si parenchimul adenomului: a) Capsuld conjunc
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hepat;'c-in boala von Girke: a) Zona de interfe
ular si tesutul hepatocelular nonadenomatos; b) adenom hepatic. Test H&E. x100 (a), - x400 (b)

» i .

tivd fibroasd cu caracter de difer-
b) Colagenizare subtotald, find parenchimatoasdi capila-

zitare a glicogenului, inclusiv la copii, nu am intilnit
careva date statistice. In conformitate cu datele de re-
gistraturd a Serviciului Centralizat de Anatomie pa-
tologicd si Citopatologie a IMSP IMC, Glicogenozile
diagnosticate, confirmate prin diagnosticul morfologic
constitue o incidenta de 0,006% in diagnosticul intra-
vital prin punctie-bioprie si incizionala a ficatului si o
frecventa de 0,024% atestatd in decese. O cazuistica in
perioada de evaluare si analiza a constituit-o cazul ra-
portat in actuala lucrare - boala von Gierke asocuat cu
adenomul hepatic in evolutie la varsta de 11 ani.

Maladia de depozitare a glicogenului, glicogenoza tip
Ia este o tulburare ereditara rard cu dereglarea metabo-
lismului carbohidratilor, ca rezultat al deficitului enzi-
matic al glucozei-6-fosfatazei, implicite in procesul de
gliconeogeneza si glicogenolizd, fiind descrisa pentru
prima datd de von Gierke in 1929 [20; 29]. Acest deficit
enzimatic contribuie la efecte clinice si biochimice ca
hipoglicemie cu acumularea glicogenului in hepatoci-
te, contribuind astfel la disfunctia organului. Maladia
este destul de rara fiind raportata in datele de literatra
cu o incidenta de 1 la 50000-100000 de nasteri vii [1],
manifestarile precoce fiind exprimate de hipoglicemie
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cu hepatomegalie pe parcursul primului an de viaté, de
comun cu asa manifestari biochimice ca acidoza lactica,
hiperlipedemia etc., glomeruloscleroza renald, adenoa-
me hepatice, date ce nu contrazic rezultatelor obtinute
in studiul dat. Conform relatérilor de literaturd, mala-
dia von Gierke are o asociere cu tumorile hepatice, in
particular cu cele adenomatoase [21]. Legatura puter-
nicd dintre GSD-urile cu AHC indicd asocierea adeno-
mului hepatocelular la glicogenoza tip Ia intalnitd in
16-75% si de obicei, se prezinta in formd multipla, fiind
ecografic determinate cétre varsta de 15 ani [22]. Varsta
medie de prezentare a (AHC) la copii este de 14 ani, fi-
ind determinatd mult mai precoce, inclusiv in perioada
prenatala [23]. Ca si la adulti, adenomul hepatic la copii
se prezintd predominant sub forma de leziune solita-
ra, pe cand in cazul predispozitiilor (glicogenozelor),
leziunile sunt de obicei multiple [24], particularitate
ce nu sa prezentat in cazul dat. Particularitétile histo-
logice constatate in adenomul hepatic este unul divers,
care conform clasificirii moleculare prin secventierea
ARN, secventierea intregului exon si a genomului au
fost elucidate urmatoarele subtipuri clinico-morfologi-
ce: HHCA (HNF1A - adenom hepatocelular inactiv);
[HCA (adenom hepatocelular inflamator); bex3HCA
(adenom hepatocelular mutant Beta-catenin (exon 3);
bex7,8HCA (adenom hepatocelular mutant Beta-cate-
nin (exon 7/8); shHCA (adenom hepatocelular activat)
[25]. Conform datelor atestate in studiul dat, particu-
laritatile histologice au fost cu caractere incadrate in
subtipul HHCA, manifestate in particular prin steatoza
hepatica, proces inflamator de caracter focar exprimat,
atipie celulard absenta [26]. Transformarea maligna a
adenomul hepatic evolueazi in 4,2% de adenom hepatic
in populatia matura, date stabilite intr-o meta-analiza
de autori [27]. In acelas timp, transformarea maligna in
populatia pediatricd este un fenomen rar, ca cazuisticd
fiind descrisd in asociere cu glicogenoza tip I [28].

CONCLUZII

Studiul dat elucideazé evoluarea asimptomatica a unui
adenom hepatic ca una dintre cele mai importante
complicatii in cazul glicogenozei tip Ia la un copil cu
anticedente eredo-colaterale in prezenta unei steatoze
hepatice cu reflectarea particularitatilor microscopice
ale morfologiei afectiunilor prin metode uzuale si his-
tochimice.
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