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idade entre 50 e 60 anos. Caracteriza-se por proliferacao clonal
de precursores mieléides com mutag¢édo no gene BRAF V60OE.
Estes histidcitos expressam citocinas que aceleram o recruta-
mento histiocitdrio e respectiva ativa¢do com tropismo para
o tecido conectivo, adiposo e perivascular. Além do envolvi-
mento 6sseo, pode atingir regido hipofisaria, cursando com
diabetes insipidus e endocrinopatias secunddrias. Envolvi-
mento renal também é comum, com infiltracdo de tecidos
perinéfricos, com aspecto de “rim cabeludo”na tomografia
computadorizada, podendo levar a hidronefrose. O diagnés-
tico é desafiador e se confirma com exame anatomopatolégico
do sitio afetado, com achados de histiécitos com caracteristi-
cas ndo-Langerhans (CD1anegativo e proteina S-100 negativa).
Nao ha consenso na literatura sobre tratamento ideal, mas
had resultados promissores com uso de drogas imunossupres-
soras, como interferon-alfa, corticosterdides, ciclofosfamida
além de quimioterapia e radioterapia. Conclusdo: A doenca
de Erdheim-Chester apresenta-se como entidade pouco con-
hecida e carece de abrangente investigacdo clinica e suspeita
diagnéstica. Tendo em vistas sua baixa incidéncia é necessario
ter conhecimento de sua apresentacao para evitar subdiag-
nésticos.
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Introducdo: Doenca linfoproliferativa cronica de células
NK (DLC-NK) é rara, de curso clinico cronico e indolente.
Ja tumor estromal gastrointestinal (GIST) é uma neoplasia
mesenquimal do trato gastrointestinal (GI) e corresponde a
1% dos tumores desde sitio. Em 70% dos casos, acomete o
estdmago, e 20% intestino delgado. Descrevemos paciente
com diagnésticos concomitantes de DLC-NK e GIST de jejuno.
Caso: Masculino, 74 anos, ha 1 més: niuseas e descon-
forto abdominal. Exame de imagem: nédulo 2,9cm em alca
jejunal. Hemograma: linfocitose (10.320/mm?3), sem citope-
nias. Submetido a enterectomia de jejuno e linfadenectomia
mesentérica, com bidpsia compativel com GIST baixo grau,
CD117/c-kit +. Imunofenotipagem de sangue periférico: 77%
de linfécitos NK, CD16, CD56, CD7, CD57, CD94, CD2, CD11c
positivos, sem expressdo de CD3. Pesquisa de EBV negativa.
Paciente manteve linfocitose, e diagndstico hematolédgico de
DLC-NK, sem critérios de tratamento até o dado momento.
Obteve melhora dos sintomas GI apés cirurgia. Discussao:
DLC-NK é entidade proviséria na classificacdo WHO 2017,
caracterizada pela persisténcia de linfécitos NK no sangue
periférico (> 2 x 10°/L). Maioria é cronica e indolente. Poul-
lou et al. em estudo multicéntrico, analisaram 70 pacientes

demonstrando: mediana de 61 anos, organomegalia 26%,
associacdo com doencas autoimunes 24%, tumores sélidos
em 13%, quase 50% pacientes assintomaéticos ao diagnéstico.
Neste caso, diagnéstico DLC-NK foi achado de exame, con-
comitante a neoplasia sélida rara. Diferentemente de outras
linfoproliferacdes NK, presen¢a de EBV ndo é comum, como
neste relato. Os marcadores aberrantes das células NK mais
comuns sdo: CD56, CD7, CD94, compativel com perfil deste
caso. A mutacdo STAT3 é bem descrita nas linfoproliferacoes
NK agressivas, e estd presente na DLC-NK em 30-70%. O
achado reforca possibilidade de proliferacdo neoplédsica NK,
e correlaciona-se a citopenias mais intensas e necessidade de
tratamento. No caso relatado, por dificuldades de acesso, tal
exame nao foi realizado. Na maioria das vezes, DLC-NK néo
requer tratamento. Porém casos com >1 citopenia, infeccoes
de repeticao podem necessitar. Num geral, respondem bem
a terapia com ciclofosfamida, metotrexate e/ou corticéide.
A sobrevida global é de 5 e 10 anos de 94% e 84% res-
pectivamente. J& GIST, é tumor mesenquimal mais comum
do TGI, porém apenas 1% dos tumores totais deste sitio. O
local mais frequentemente acometido é o estémago (60-70%),
seguido por delgado (20-30%) e colorretal (10%). O diagnés-
tico depende de andlise histolégica, imunohistoquimica (IQ)
e molecular. 85% identifica-se CD117/c-kit. Os sintomas mais
comuns sao dor abdominal, dispepsia, nausea, anorexia, e
obstrugdo, porém maioria é assintomatica. Os tumores variam
de 2 a 5cm em sua maioria. Em geral, a ressec¢do completa do
tumor confere cura. Uso do imatinibe é indicado nos casos
nao ressecaveis e avancados. Esta resposta ¢ justificada pelo
achado de infiltracdo tumoral por células NK, produtoras de
interferon gama. Sobrevida livre de doenca em 5 anos é >90%,
porém acometimento de intestino delgado tem pior prognos-
tico. No caso descrito, o paciente foi submetido a cirurgia, sem
sinais de recaida até o momento. Conclusdo: DLC-NK e GIST
de jejuno sdo entidades raras, cujos diagnésticos requerem
investigacdo IQ e molecular. Caso descrito demonstra as 2
doencas concomitantes, com boa evolugdo do paciente até o
momento.
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