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Resumo: Introducdo: Doenca de Gaucher (DG) é um distarbio de armazenamento lisossomal causada por
uma deficiéncia da enzima glicocerebrosidase. Gaucheroma € uma lesdo composta por células de
Gaucher acumuladas. Os gaucheromas representam desafios diagnosticos e terapéuticos.
Relatamos um caso raro de Gaucheromas mesentéricos gigantescos que causam dor abdominal
crénica em uma adolescente com DG. Descricdo do caso: Sexo feminino, 12 anos portadora de
doenca de Gaucher tipo 3 em uso de terapia enzimética desde agosto de 2008. Em 2018, iniciou
guadro de dor abdominal difusa e recorrente . Em fevereiro de 2019, foi hospitalizada com fortes
dores abdominais, melena ha 5 dias e episddios de mioclonia. USG de abdome total evidenciou
linfonodos aumentados em numero e dimensdes em fossa iliaca direita, alguns coalescentes,
medindo até 2,5 x 1,5 cm, inespecificos, e formacdo tubuliforme sugestiva de aca intestinal
parética na fossa iliaca direita distendida por liquido. Durante a internacdo, a paciente
desenvolveu dificuldade em progredir a dieta devido a persisténcia da dor. Foi submetida a
procedimento cirdrgico para investigaco de suboclusdo intestinal, sendo observada presenca de
linfonodomegalia em toda a regido mesentérica aderida, com algas intestinais sem sinais de
obstrucdo. Foi realizada biopsia de linfonodo mesentérico, que revelou achados histol6gicos e
imunohistoquimicos compativeis com células de Gaucher (gaucheroma). Os gaucheromas
encontrados eram de médio a grande porte, causando compressao mesentérica, sem possibilidade
de corregdo cirurgica devido a infiltragdo avancada. O paciente recebeu alta com controle parcial
da dor. Discussao e Conclusdo: Gaucheroma é raro em pacientes com DG tratados. Este paciente
até mostrou resposta pobre a dose duplicada de terapia de reposicdo enzimatica. Os estudos de
imagem s80 necessarios para que os pacientes com Gaucher detectem o Gaucheroma. Check-ups
regulares sdo recomendados em todos os pacientes com DG mesmo em tratamento regular,
devido a possibilidade de haver ateracéo graves, como o Gaucheroma.
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