Revista Electrdnica Dr. Zoilo E. Marinello Vidaurreta Vol. 43, nimero 1
ISSN 1029-3027 | RNPS 1824 enero-febrero 2018

PRESENTACION DE CASO

Linfoma de Burkitt en nifia de Botswana

Burkitt lymphoma in a girl from Botswana

Brunilda de Los Angeles Aveleira-Ortiz*, Rafael Angel Castellanos-Calvifio*, Barbara Dagmari Labrada-Arias*

*Hospital General Docente "Dr. Ernesto Guevara de la Serna". Universidad de Ciencias Médicas de Las Tunas. Las Tunas,
Cuba. Correspondencia a: Brunilda de los Angeles Aveleira-Ortiz, Correo electrénico: brunildaao@Itu.sld.cu.

Recibido: 1 de diciembre de 2017 Aprobado: 9 de enero de 2018

RESUMEN

El linfoma de Burkitt es una forma de linfoma no Hodgkin. Es uno de los tumores malignos de mas rapido
crecimiento en humanos, alto grado de malignidad, indiferenciado y difuso, que aparece preferentemente en
nifios. Actualmente se aceptan tres tipos de linfomas de Burkitt: el endémico (forma africana), esporadico
(forma americana) y el tipo asociado a formas de inmunodeficiencias. Se presenta el caso de una nifia de dos
afnos de edad, con fiebre elevada de tres meses de evolucién, linfadepatias cervicales, ennegrecimiento de
las piezas dentales, edema facial con masa tumoral, hipertelorismo, proptosis bilateral con gquemosis
moderada en ojo izquierdo y severa en ojo derecho. Con limitacién de la motilidad ocular. Se indican estudios
de laboratorio, ultrasonido abdominal, Rx de térax y tomografia de crdneo y érbita. Se comienza tratamiento
por diagnéstico de linfoma de Burkitt, confirmado en el estudio histolégico. Se realizan ciclos de
quimioterapia y seguimiento en consulta de oncologia. Se observa mejoria clinica de la quemosis y proptosis,
con fondo de ojo normal. A pesar de la respuesta clinica favorable después de la primera semana, el
prondstico de evolucién del caso es reservado.
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SUMMARY

Burkitt lymphoma is a form of non-Hodgkin lymphoma. It is one of the fastest-growing malignant tumors in
human beings, with a high degree of malignancy, undifferentiated and diffuse, that most commonly occurs in
children. Nowadays there are three types of Burkitt lymphoma: the endemic variant (African variant), the
sporadic type (American variant) and the immunodeficiency-associated type. This study presents the case of
a 2-year-old girl with high fever of three months of progress, cervical lymphadenopathy, tooth blackening,
facial edema with tumoral mass, hypertelorism, bilateral proptosis with moderate chemosis in the left eye
and severe in the right eye. She had limitation of the ocular motility. Lab studies were ordered, as well as
abdominal ultrasound, chest x-ray and skull and orbit CT scan. Treatment was started for a diagnosis of
Burkitt lymphoma, which was confirmed with the histological study. Chemotherapy cycles were performed
and oncology follow-ups were conducted. There was a clinical improvement of chemosis and proptosis, with a
normal ophthalmoscopy. In spite of the favorable clinical response after the first week, prognosis of the case
progress was guarded.
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INTRODUCCION mas rapido crecimiento en humanos, alto grado de
El linfoma de Burkitt (LB) fue descrito por el cirujano ~ Malignidad, indiferenciado y difuso. Se origina a
inglés Dennis Burkitt en el aflo 1958, mientras partir de los linfocitos B y tiende a invadir areas
realizaba estudios en Uganda, quien observé en la  externas al sistema linfatico, como la médula 6sea,
poblacién infantil del este de Africa la existencia de |a sangre, el sistema nervioso central y el liquido
tumoraciones que afectaban los huesos faciales y al ~ cefalorraquideo. (2)

abdomen. (1) Es uno de los tumores malignos de
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Esta entidad se caracteriza por la translocacién y
desregulacién del oncogen c-MYC, codificando para
una proteina de transcripcién que modula los
procesos celulares de crecimiento, divisién,
metabolismo y apoptosis. Existen otros factores
asociados, como la infeccién por virus Ebstein Barr
(VEB), que juegan un rol en los casos endémicos y en
forma minoritaria en la asociacién a
inmunodeficiencia. (3)

Los cuatro principales subtipos histolégicos del
linfoma no Hodgkin (LNH) infantii y de Ia
adolescencia son el LB, linfoma linfoblastico, el
linfoma difuso de células B grandes y el linfoma
anaplasico de células grandes. (4, 5)

La importancia de la enfermedad radica en que
presenta una elevada mortalidad en la poblacién
infantil o adulta joven, a pesar que solo representa el
3 % de la incidencia y el 5 % de las defunciones por
neoplasias malignas, situacién que tiene un impacto
en los niveles de salud y en el nivel socio-econémico
de la poblacién, debido al numero de afios
potencialmente perdidos. (6, 7) El personal de salud
enfrenta grandes retos en estas entidades, es por
ello que debe realizar un diagndstico precoz para un
tratamiento inmediato. Se presenta la experiencia
vivida en el tratamiento de un nifio con linfoma de
Burkitt.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 2 aflos de edad, procedente de
uno de los distritos mas rurales de la Republica de
Botswana. Antecedentes patolégicos pre y post
natales negativos. Con fiebre vespertina de tres
meses de evolucién y proptosis bilateral de un mes
de evolucién. La pérdida de peso no se pudo
concretar. Atendida como una celulitis orbitaria con
triple terapia antibidtica. El caso se envia al servicio
de oftalmologia de un hospital de referencia, al no
remitir el cuadro.

Antecedentes patolégicos familiares: la madre
no refiere, VIH negativo, del padre no se constatan
datos. Hermano fallecido de causa desconocida;
otros dos hermanos vivos.

Examen fisico: linfadepatias cervicales,
temperatura 39°C. Ennegrecimiento de las piezas
dentales; edema facial con masa tumoral que
predomina en el lado izquierdo, hipertelorismo.
Proptosis bilateral con quemosis moderada en ojo
izquierdo y severa en ojo derecho. Limitacién de la
motilidad ocular (imagen 1). Fondo de ojo: discreto
edema de la capa de fibras nerviosas, borrando polo
inferior de la papila en ojo derecho.

Se indican de urgencia estudios de laboratorio,
ultrasonido abdominal, Rx de térax y tomografia de
craneo y Orbita. Se comienza tratamiento con
esteroides y amoxicilina-clavulanico. Se interconsulta
con servicio de méxilo facial, para toma de muestra
de paladar blando.

IMAGEN 1. Caracteristicas visuales del caso

Resultados de complementarios: hemoglobina en 9,2
g/dl; hematocrito 28,3 %; leucocitos 18,36 x 10 e/ul;
neutréfilos 96,5 %; plaquetas dentro de rangos
normales; electrolitos acordes a su edad. VIH
negativo. Gota gruesa negativa. El estudio de
quimica sanguinea mostré valores normales de
glucemia, creatinina, urea y albumina.

Ultrasonido abdominal no mostrd alteraciones, Rx
térax vista anteroposterior sin lesiones
pleuropulmonares.

Tomografia de crédneo y o6rbita: mostré una masa
hiperdensa de aspecto tumoral, que crece a partir
del maxilar superior. Infiltrando los senos
paranasales, la fosa anterior y la silla turca. Asi como
la porcién posterior de ambas orbitas, con infiltracién
y destruccién dsea de toda esa zona (imagenes 2 y
3).

IMAGENES 2 y 3. Tomografia de craneo y érbita
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La biopsia confirma diagnéstico de linfoma de
Burkitt. Se inicia tratamiento para el linfoma con
quimioterapia (ciclofosfamida, vincristina,
prednisona). A los siete dias de tratamiento se
observa mejoria clinica de la quemosis y proptosis.
Fondo de ojo normal.

La inmunohistoquimica resulté: positiva para
CD45LCA, CD20; negativa para S-100, EMA, CD3,
CD99, WT1, CK (HMW); KI-67 >90 %.

Al tener CD20 positivo se afiade al tratamiento
rituximab, una dosis semanal, se completaron ocho
ciclos. Continudé su seguimiento en el servicio de
Oncohematologia, con un prondéstico reservado, a
pesar de la respuesta clinica favorable después de la
primera semana de iniciada la quimioterapia,
actualmente en seguimiento.

DISCUSION

El LB es un tumor pediatrico frecuente en Africa. La
malaria y la infeccién por el VEB son entidades
conocidas en su génesis, en los casos del tipo
endémico, igual que la inmunodeficiencia y las
mutaciones espontdneas que se presentan en otros
tipos de LB. La clinica de inicio se suele derivar de la
inmunodeficiencia que produce. Esta sintomatologia
puede ser considerada durante mucho tiempo como
benigna. La invasién de los ganglios cervicales
posteriores es frecuente. Los otros signos clinicos
son tardios y testimonian una extensién tumoral
importante.

La afectacién de la mandibula, la érbita y otros
huesos de la cara es caracteristica de los casos
africanos. En el Africa ecuatorial, aunque las
infecciones son cofactores conocidos en la génesis,
se constata la alta incidencia de la enfermedad. (8)
Algunos de los trabajos revisados plantean que el
LNH inmunofenotipo B es el mas frecuente de todos
y se localiza generalmente en abdomen, no
obstante, la mayoria de los linfomas del mediastino
son de inmunofenotipo T. (9, 5) Desde el punto de
vista citogenético, la mayoria de los LB muestran la
translocacién t:(8;14), q24;932, en la que el material
genético del brazo largo del cromosoma 8 se
transloca al cromosoma 14 'y provoca Ila
translocacién del protooncogén myc del cromosoma
8 al locus del gen de la cadena pesada de la Ig en el
cromosoma 14. Existen dos variantes de
translocacién, que suman un 15 % de los casos: t:
(2;8) y t:(8;22). En ellas también esta involucrado el
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gen c-myc, pero en estos casos con los genes de las
cadenas ligeras kappa y lambda, respectivamente. El
resultado es una disregulacién de la transcripcién del
c-myc con efectos en la proliferacién, apoptosis y
metabolismo celular. Los niveles inapropiadamente
elevados del gen myc mantienen la célula en un
estado continuo de proliferacién. (4, 11)

El caso que se presenta llama la atencién por su
debut y su localizacién, asi como la ausencia de
enfermedad sistémica.

La tomografia axial computada es el examen mas
indicado para localizar este tipo de lesién, en la
actualidad contintda valorandose como una patologia
de mal prondstico, aborddndose con regimenes
quimioterdpicos agresivos. (6) El diagndstico de
certeza se evidencié por el resultado la biopsia,
estudio de gran valor para clasificar la entidad y
tomar una conducta adecuada.

Los pacientes con linfomas de alto grado, linfomas
linfoblasticos o linfomas de células pequefias no
hendidas, incluso aunque estén aparentemente
localizados, deben recibir poliquimioterapia
intensiva, junto con profilaxis meningea. El
tratamiento puede precisar quimioterapia de
mantenimiento (linfobldstica), lo mas probable es
que se alcance la curacién. La curacién se alcanza en
el 30-50 % de los pacientes con linfomas de grado
intermedio o alto, que se someten a terapia
mieloablativa. En los linfomas de bajo grado sigue
siendo incierto si puede obtenerse la curacién
mediante el trasplante, aunque la supervivencia es
superior a la que presenta la terapia paliativa
secundaria aislada. (10) En relacién a la
supervivencia, se han descripto diferentes factores
pronésticos, de los cuales el que tendria mayor peso
es el estadio al momento de iniciar tratamiento.
Dado lo infrecuente de esta forma, no se han
publicado consensos ni recomendaciones de
tratamiento. En este caso se evidencié una mala
respuesta al tratamiento quimioterapéutico. El
diagnéstico precoz, seguido del tratamiento
combinado, mejora el prondstico de esta clase de
pacientes. (11) Por este motivo, es necesario
aprender a identificar dicha entidad por médicos
generales, que pudieran ser los de primer contacto.

Por todo ello, este caso realmente tiene, ademas de
importancia por lo infrecuente en nuestro pais, la
sugerencia de su reporte a la comunidad médica
como algo que debe ser conocido.
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