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GIST intestinal multifocal,
feocromocitoma bilateral y leiomioma
en contexto de paciente con
Neurofibromatosis tipo 1 de reciente
diagnostico. Presentacion de un caso.
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* Paciente femenina de 50 anos de edad, derivada por
anemia cronica de 5 anos de evolucion, que requirio
transfusiones en varias oportunidades.

* Derivada para estudio de lesiones de intestino delgado; se
realiza endoscopia y enteroscopia con toma de biopsia, no
obteniendo un diagndstico definitivo.

 Se completa con tomografia de alta resolucion en la que
se evidencian multiples lesiones intestinales, suprarrenales
bilaterales, y uterinas.
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Materiales y Métodos

* Se recibe consulta intraoperatoria de:

0 Lesidn intestinal nodular pardo clara de 3.5 x 2.5 x 2 cm, al corte homogénea
blanquecina con diagndstico positivo para lesion fusocelular.

0 Glandula suprarrenal izquierda que mide 6 x 4.5 x 2.5 cm parcialmente seccionada, de
coloraciéon pardo rojiza con areas amarillentas, con diagndstico positivo para células
atipicas, diferentes al tumor previo.

e Por diferido se recibe:

0 Segmento intestinal de 23 cm de longitud con 6 formaciones subserosas, la mayor de 6
x6x3.5cmylamenorde0.6 x0.5x0.5cmy dos lesiones subepiteliales.

0 Surprarrenal derecha.

[0 Tumor subseroso uterino.
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. CD 117: +
: CD 34: +

DES: -
AML: -
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SYNAPTOFISINA: +
CROMOGRANINA: +
EEN: +
CK: -
INHIBINA: -
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DESMINA: +
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Resultados

El estudio de inmunohistoquimica confirmo el diagndstico de:

e GIST intestinal multiple
e Feocromocitoma bilateral
* Leiomioma uterino subseroso

La lesion intestinal de mayor tamano presento un alto riesgo

de malignidad segun criterios histolégicos (Tamafio y numero
de mitosis)




mn
R ne
“"' 1Y Aua COMPLESDAD EN RED
™ Hospital El Cruce

Dt, Nésior Carks Kirchne

Jornada Cientifica y de Gestion

: Porcentaje de pacientes con alto riesgo
Parametros del tumor ) P 4

de progresion de GIST
Grupo I.“‘,“ c.e N GIST gastrico o )feyu- GIST duodenal GIST rectal
mitotico tumor (cm) nal e ileal
1 <2cm 0% (ninguna)
2 >2ana<San  1.9% (muybajo) 4.3% (bajo) 8.3% (bajo) 8.5% (bajo)
<5x50 CAP mode-
3a >»5cma<10cm 3,6% (bajo) 241210) = i 57% (alto)
3b >10 cm 12% (moderado)  52% (alto) {akn)
4 <2cm 0% 50% 54% (alto)
5 SExED CAD >2ama<S5cn 16% (moderado) 73% (alto) S50% (alto) 52% (alto)
» 6a >5cma<10cm 55% (alto) 85% (alto)

86% (alto) 71% (alto)
6b > 10 cm 86% (alto) 90% (alto)

Los grupos 3a, 3b, 6a, 6b son combinados en GIST duodenales y rectales por el pequefio nimero de casos.
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Conclusiones

Con la confirmacion anatomopatologica y la
posterior evaluacion del Servicio de Genética
del HEC se arriba al diagndstico de
Neurofibromatosis tipo 1 por criterios
clinicos.
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La neurofibromatosis es una enfermedad autosdmica dominante cuyos criterios
diagnésticos clinicos son:

0 Neurofibromas *

[0 Manchas multiples café con leche *

[0 Efélides en regién axilar e inguinal *

[ Lesiones 6seas

[ Gliomas dpticos

[0 Hamartomas del iris ( nédulos de Lisch)

Estos pacientes presentan un riesgo incrementado del desarrollo de varios
tumores, algunos de ellos malignos.

Muchas Gracias!!!



