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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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Introduction: Some patients with CLL will require treat-
ment at diagnosis, but many other will remain untreated
under observation for several years. We have observed that
many patients tolerate several of the clinical manifestations
defined as criteria for treatment indications without treat-
ment need. We identified 5 reference centers for CLL that
share the same profile of being more conservative in indicat-
ing treatment for CLL patients. We decided to analyze if more
conservative local criteria for treatment indication impacts on
patients’ outcomes. Objective: To describe the outcomes of
a series of CLL patients treated according to locally defined
more conservative criteria for initiating treatment. Methods:
The Brazilian Registry of CLL was started in 2004 as a prospec-
tive observational data collection tool. Inclusion criteria for
enrollment followed the IWCLL guidelines. We retrospectively
evaluated all patients with CLL in the Brazilian Registry of CLL
who were followed between March 2013 and March 2020 at
the 5 reference centers (3 public and 2 private). The following
local criteria were used for treatment indications: 1) Persis-
tent and progressive symptomatic cytopenias, 2) Massive or
symptomatic lymphadenopathy, 3) Massive or symptomatic
splenomegaly, 4) Disease-related symptoms, only if persistent
and if other causes were excluded, 5) Autoimmune complica-
tions including anemia or thrombocytopenia non-responsive
to steroids. Progressive lymphocytosis and extranodal man-
ifestations were not considered for treatment indication.
Results: A total of 590 patients were followed during the obser-
vation period of 7 years. Median follow-up was 40 months
(range:3-86). Median age was 65 years (range:32-98) and most
patients were male (57%). Binet stage was A in 67%, B in 14%
and C in 19% of cases. FISH, performed in only 199 patients
(34%), was normal in 43%, and showed del13q in 23%, trisomy
12 in 18%,del11q in 8% and dell7p in 7%. According to IWCLL
criteria,264 (45%) presented indication for treatment over the
time:146 (55%) at diagnosis and 118 (45%) during follow-up.
Based on the local criteria,148 (25%) patients met criteria for
indication of treatment. Therefore,116 patients with IWCLL
indication were not treated to date according to the local crite-
ria. The IWCLL indications for these untreated patients were:
cytopenias (49%), constitutional symptoms (32%), progressive
lymphocytosis (11%), lymphadenopathy or splenomegaly (9%).
The median observation time for these untreated patients
from the time of indication of treatment by IWCLL until the
analysis was closed was 39 months (range:3-86). Of the 116
untreated patients, 13 (11%) died during follow-up: 5 from
infections probably unrelated to CLL (all patients were elderly,
Binet A, non-neutropenic and non-hypoglobulinemic), 2 from
cardiac causes,1 from a car accident,1 from a solid tumor, and
4 of unknown causes (lost follow-up after at least 2 years).
No deaths were attributable to CLL. Overall survival at 4 years
was 90% for the patients who were treated versus 89% for the
patients who were not treated (p = 0.95). Conclusion: Our data

suggest that it is feasible and safe to adopt more conservative
criteria to indicate treatment in a CLL patient. A more restrict
approach may not only reflect in a significant financial impact
to the health care system but also avoid premature exposition
to prolonged and/or potentially toxic treatments. This finding
might be of special interest to low-income countries.
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Introdugéo: A Leucemia Linféide Cronica (LLC) corresponde
a doenca linfoproliferativa crénica mais comum, acome-
tendo principalmente individuos idosos. Caracteriza-se por
linfocitose monoclonal com expressdo concomitante de CD5
e CD20, originada na medula 6ssea, com envolvimento de
sangue periférico, linfonodos, figado e bago. Frequentemente,
o diagnoéstico é feito em pacientes assintomaticos, que apre-
sentam linfocitose persistente em hemograma, através de
imunofenotipagem. Em geral, a LLC se comporta como doenga
medular e nodal mas, em alguns casos, pode apresentar um
quadro extranodal e, raramente, envolvimento SNC. Obje-
tivo: o objetivo desse estudo foi relatar um caso de LLC com
linfocitose e linfonodomegalias, mas também com compro-
metimento inicial de SNC, o que é raro. Material e método:
Trata-se de um estudo descritivo baseado na andlise de pron-
tudrio do paciente. Relato de caso: paciente de 58 anos,
sexo masculino, internado apés traumatismo cranio ence-
falico leve, evoluindo com abaulamento posterior em regido
parietal direita, que se revelou secunddrio a lesdo expansiva
intracraniana com infiltracdo éssea e expansdo extracrani-
ana ao exame de imagem. Foi ressecada e submetida a
AP e IMH, que mostraram proliferacdo linféide com CD5 e
CD20 positivos, compativel com LLC/Linfoma Linfocitico. Tam-
bém foram observadas linfocitose em sangue periférico e
manchas de Gumprecht, e resultado da imunofenotipagem
apontou CD45, CD19, CD5 e CD20+, compativeis com LLC. O
paciente foi submetido a radioterapia local com dose total de
4500cGy, com redugdo da massa craniana. Porém, evoluiu com
rapido aumento dos linfonodos cervicais e axilares, além de
esplenomegalia, hipercalcemia, hiperuricemia e insuficiéncia
renal com necessidade de hemodidlise. Foi realizada bidpsia
de linfonodo cervical e iniciada quimioterapia com Fludara-
bina e Ciclofosfamida com boa resposta inicial. O resultado
da bidépsia revelou Linfoma Ndo Hodgkin de grandes células
B, configurando Sindrome de Richter, sendo proposto novo
tratamento com RCHOP. Discussdo e conclusées: LLC com
envolvimento do SNC sao reportados em apenas 1% dos
pacientes, e como apresentacao inicial é uma manifestacao
ainda mais incomum, porém deve ser considerado quando
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