PRESENTACION DE CASO

Rev Colomb Cir. 2009;24:106-13.

Linfoma de Burkitt de localizacion abdominal:
dos casos operados en el Hospital
Al-Wahdah, M aabar, Yemen

RAFAEL PINILLA, MD*, SaraH LorPez, MD** | JuAN CARLOS QUINTANA, MD***
AHMED AL-EzzI AL-MALARHY, MD****

Palabras clave: linfoma; linfoma de Burkitt; abdomen; evolucidn clinica; diagnostico; laparotomia.

Resumen

Introduccion. El linfoma de Burkitt no endémico es
un tumor de frecuente localizacién abdominal,
especialmente en nifios y jovenes. Aunque el
tratamiento de eleccion es la quimioterapia, existe
controversia sobre el papel que debe jugar la
cirugia, especialmente en aquellos casos en |los
cuales el diagndstico se establece durante una
laparotomia exploradora.

Materiales y métodos. Se presentan dos casos: una
adolescente de 14 afos que presentaba una masa
hipogéstrica y otra menor en fosa iliaca derecha de
rapido crecimiento, y otro adolescente de 13 afios
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con tumor en hipocondrio y flanco izquierdo. Se
realizd reseccion de todo el tumor macroscoépico, y
se les remitié a quimioterapia.

Resultados y discusion. La indicacién del tratamiento
quirargico en € linfoma de Burkitt no esta claramente
definida. Algunos autores no aceptan la cirugia
y afladen que puede retrasar y complicar el
tratamiento de quimioterapia, otros defienden la
cirugia reductora de la masa tumoral asociada a la
guimioterapia. Esta controversia es especialmente
importante cuando el diagnéstico se establece en €l
curso de una laparotomia exploradora, durante la
cual hay que decidir si se debe extirpar la masa
tumoral o si no se debe hacer, tomando las medidas
para evitar la falla renal aguda. En nuestro caso
decidimos extirpar todo el tumor macroscopico. La
buena evolucién posoperatoria de nuestros pacientes
y los resultados reportados por varios autores
apoyan esta postura.

I ntroduccion

El 50% de las enfermedades oncoldgicas en pediatria
corresponde a masas o0 tumores sdlidos, de los cuales,
arededor de 20% se localizan en el abdomen. Entre
éstos, los de presentacion abdominal mas frecuente son
el nefroblastoma —o tumor de Wilms—, e linfoma de
Burkitt, el neuroblastoma y los tumores germinales de
ovario. La epidemiologia varia en los distintos grupos
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etarios; e linfoma de Burkitt es el predominante en los
mayores de 10 afios @. Esta variedad histol6gica
representa entre 40% y 50% de los linfomas infantiles
no Hodgkin. Hasta el 90% de estos tumores son
intraabdominales 1-9.

Los linfomas, la tercera enfermedad maligna més
frecuente de la nifiez, representan, aproximadamente,
el 12% de los casos nuevos de cancer diagnosticados
en los menores de 15 afios. De éstos, arededor de 40%
son linfomas de Burkitt o que se le parecen (Burkitt-
like) @ 2. A prop0sito de estas observaciones,
presentamos dos casos de esta afeccion en nuestro
trabajo de cinco meses en Maabar, donde, al
encontrarnos en un hospital con recursos diagndsticos
limitados, € actuar quirdrgico juegaun importante papel
en estos casos que se diagnosticaron por laparotomia
exploradora.

Presentacion de casos

Caso 1. Se trata de un adolescente de 13 afios de sexo
masculino, que referiadolor abdominal, principal mente
en hipocondrioy flanco izquierdo, y episodios de célicos
intermitentes que se acompafiaban de periodos de
diarrea que alternaban con constipacion, de mas de
nueve meses de evolucion. El dolor se hizo continuo
desde un mes antes, intenso y acompafiado de nduseas,
vémitos y distension abdominal, pérdida de peso y del
apetito, y aparicion de una tumoracion en el abdomen
gue creci6é rapidamente y alcanz6 dimensiones
importantes en corto tiempo.

En el examen fisico se encontro: palidez
mucocutanea; tumoracion en el hipocondrio flanco
izquierdo de 12 a 15 cm de didmetro, de consistencia
dura, regular, dolorosa, ligeramente fija; hepatomegalia
palpable; reflgos aquileo y rotuliano disminuidos, y
discreta hipotonia muscular en los miembrosinferiores,
por posible polineuropatia paraneoplésica.

En los examenes de |laboratorio se encontro:
hemoglobina, 9,9 g/dI; leucocitos, 8,0 x 10° con recuento
diferencial  normal, plagquetas normales;
eritrosedimentacion de 35 mm en 1 hora; pruebas de
coagulacion minimas, normales; albumina sérica,
3,3 g/dl; marcadores virales de hepatitis, normales;
glucemia, normal; funcién hepética, normal

Linfomade Burkitt abdominal

(transaminasas, bilirrubinas, fosfatasa alcalina); LDH,
normal, y estudios de funcion renal, normales (urea,
creatinina).

En e ultrasonido abdominal se observé moderado
aumento de volumen del higado con incremento de su
ecogenicidad y esplenomegalia con alteracién de la
ecogenicidad en el polo inferior por presencia de la
tumoracion.

Enlatomografiacomputadorizada (TC) de abdomen,
Se aprecio una tumoracion de grandes dimensiones en
hipocondrioy flancoizquierdos, sin compromiso rena ni
esplénico, y un nédulo redondeado y calcificado en la
fosailiaca derecha (figuras 1y 2).

Ficuras 1y 2. TC de abdomen donde se observa el tumor de colon
izquierdo y la adenopatia cal cificada de |a bifurcacion de los vasos
iliacos derechos.
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El paciente se someti6 a cirugia, previa transfusion
sanguinea, bajo anestesia general. A través de una
incisén mediasupraumbilical einfraumbilical, seencontrd
una gran masa tumoral que comprometia el angulo
esplénico del colon y una masa tumoral redondeada y
fija en la bifurcacion de los vasos iliacos derechos. Se
resecaron ambastumoracionesy serestablecio € transito
intestinal con anastomosi stérmino-terminal decolon, en
un plano de sutura (figuras 3y 4).

Ficura 3. Tumor de Burkitt que compromete el angulo esplénico del
colon.

Ficura 4. Tumor en vias de reseccion.

El estudio de histopatol ogiarevel 6 un tumor maligno
de la pared del intestino, compuesto por capas de
pequefios|infocitos, malignos einmaduros, y se observo
un patron de cielo estrellado con metéstasis en dos de
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los ganglios linféticos mesentéricos resecados. El
segundo tumor resecado mostro tejido necrético y
focos de linfocitos atipicos. Ambos especimenes se
consideraron indicativos de linfoma de Burkitt.

La evolucion posoperatoria fue buena. El paciente
se remitié al Departamento de Oncologia, para
quimioterapia precoz; ali se le practico una puncion
lumbar y no se encontraron célulasmalignasend liquido
cefalorraguideo.

Caso 2. Setrata de una adolescente de 14 afios de sexo
femenino, con antecedentes de dolor en hemiabdomen
inferior de tres meses de evolucion, acompafiado de
colicos y tenesmo rectal, vémitos, acidez ocasional,
anorexia y pérdida de peso. En el examen fisico se
encontré un gran tumor en hemiabdomen inferior y
mesogastrio, liso y firme, y dolor a ese nivel y en la
region lumbar.

Los exdmenes de laboratorio mostraron: leucocitosis
(15.600x10%/ul) con neutrofilia(79%) y eritrosedimentacion
de 20 mm por hora; hemoglobina y hematocrito,
normales; LDH, normal; pruebas de funcion hepéticay
renal, normales, y marcadores virales de hepatitis,
negativos.

La ecografia mostré dos tumoraciones pélvicas, de
contenido anecoico y heterogéneo, asociadas con ascitis.
Enlatomografia computadorizada seinformé unamasa
intraabdominal voluminosaque ocupaba el mesogastrio
y el hipogastrio, y un tumor de la glandula suprarrena
izquierda (figuras5y 6).

Con estos hallazgos, se decidié someterla a
laparotomia exploradora inmediata. En la intervencion
se descubrié una moderada cantidad de ascitis no
hemorrégica, un Gtero muy pequefio, tumoracion de
ambos ovarios, ladel izquierdo de 15 cm de didmetro y
la del derecho de 8 cm, ambas de aspecto cerebroide;
en el ileon terminal se encontr6 una masa de 9 cm
con variosganglioslinféticos, asi como gangliosen la
cola del pancreas, y tumoracion de 8 cm de didmetro,
aproximadamente, de la glandula suprarrenal
izquierda. Se realizd salpingoooforectomia bilateral,
suprarrenalectomia izquierda con reseccion de los
ganglios de la region distal pancredtica y reseccién
segmentariadel ileony meso, queincluyé variosganglios,
con anastomosis término-terminal (figuras 7'y 8).
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Ficuras 5 v 6. TC de abdomen donde se observan los tumores de
glandula suprarrenal izquierda y ovarios.

Ficura 7. Tumor de ovario.

Linfomade Burkitt abdominal

Ficura 8. Tumor en €l ileon terminal.

El diagndstico anatomopatoldgico definitivo fue
linfoma de Burkitt; se observé proliferacion difusa de
célulaslinfoidesatipicas con escaso citoplasmay grandes
nucleos hipercromaticos; la actividad mitdtica era muy
evidente y habia apariencia de cielo estrellado como
resultado de numerosos macrofagos con detritos
nucleares.

La paciente evoluciond sin complicaciones
posquirdrgicas. Dos semanas despuésde laintervencion
quirargica, se observo ligera debilidad motora distal de
los cuatro miembros, hipoestesiadolorosay disminucién
de la amplitud de los reflejos osteotendinosos
relacionados con una polineuropatia paraneoplasica.

Ademés, seencontrd paresiadel sexto nervio cranea
izquierdo, en el fondo de ojo no habia papiledemay
la TC de craneo no evidencié lesidon neoplasica
intracraneal; no se encontraron células malignas en €
liquido cefalorraquideo. A los 17 dias fue trasladada al
Servicio de Oncol ogiaparatratamiento de quimioterapia.

Ambos pacientes continuaron su tratamiento en
oncologiay no regresaron a control de cirugia general.

El estudio histopatol6gico no pudo confirmarse con
técnicas inmunohistoquimicas, por carecerse de ellas.

Discusion

El linfoma de Burkitt recibe su nombre del cirujano
irlandés Denis Burkitt, quien describié por primeravez
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esta enfermedad en la década de los cincuenta, en
Uganda. Es un linfoma no Hodgkin de grado muy
elevado, queseoriginaapartir deloslinfocitosB y tiende
ainvadir éreas externas a sistema linfético, como la
médula 6sea, la sangre, € sistema nervioso central y el
liquido cefaorraquideo 2.

Tiene una mayor incidencia en nifios y adultos
jovenes®37_ El sitio primario degparicion extraganglionar,
lamayoriadelasveces selocalizaen el abdomen, sobre
todo en las regiones ileo-cdlicay ovarica, y es menos
frecuente lalocalizaci6n gastroduodenal -, enrifiones,
mesenterio y estructuras retroperitoneales 3%, en
Utero ® o en laregién de cuello uterino ¢219,

El crecimiento tumoral esrgpidoy lacomplicacion
mas temida es el sindrome de lisis tumoral que puede
desencadenar una falla renal aguda “#%. El linfoma
de Burkitt, generalmente, evoluciona bien s se trata
de manera agresiva con quimioterapia ©¢4. Este tipo
de tumor representa € 2% de todos los linfomas ©.
Las células son de tamafio pequefio y mediano. Otro
tipo de linfoma, denominado linfoma tipo Burkitt,
involucra células ligeramente mas grandes. Debido a
que este segundo tipo es mas dificil de diferenciar del
linfoma de Burkitt, se les combina en la clasificacion
REAL/WHO G4,

El diagndstico se hace mediante biopsiade un ganglio
linf&tico o, algunas veces, delamédula dsea. Labiopsia
por aspiracion con aguja fina (BACAF) se ha utilizado
con buenosresultadosy e diagnostico se debe confirmar
con examenesinmunohi stoquimicos. Algunas veces son
Utiles los estudios genéticos 319,

Se deben hacer exdmenes de laboratorio para
verificar losrecuentos sanguineos, lafuncion hepética,
lafuncion rena y los niveles de calcio, &cido Urico,
beta-2-microglobulina y LDH. Todas estas pruebas
proporcionan informacion sobre el estado general del
paciente y lo avanzado del linfoma. También, se
solicitan estudios derayos X 6 TC detérax, abdomen
y pelvis, dependiendo de la localizacion del tumor.
Debido a que este linfoma con frecuencia involucra
el sistemanervioso central, se debe hacer unapuncién
lumbar para determinar la presencia de células de
linfoma en el liquido cefalorraquideo. En ambos
pacientes se realizd y fueron negativas para células
malignas 34,
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El tratamiento deestelinfomasehace con quimioterapia
de combinacion (4&17:20-25 Exjsten controversias
respecto a papel del tratamiento quirdrgico. Paraalgunos
autores “13, la cirugia no aporta beneficios y, por el
contrario, puede ser motivo de un retraso en €l inicio de
la quimioterapia y la causa de un sindrome de lisis
tumoral.

Aungue € cuadro puede sospecharse por la edad,
los hallazgos clinicos y la radiologia, su diagndstico
definitivo es anatomopatol 6gico, y no siempre existen
lesiones periféricas en las que se pueda practicar la
biopsia o citologia por aspiracion 9. En estos casos, €
diagnéstico se establece por laparotomia (461011171823
como sucedié en nuestros dos pacientes. Una vez
confirmado e diagnostico, laquimioterapiadebeiniciarse
lo més precozmente posible 7101,

Algunos autores 111517 defienden la cirugia para
resecar el tumor o reducir su volumen 'y, si esto no es
posible, larealizacion de biopsia solamente seguida de
quimioterapia

En nuestros casos, |a naturaeza de la enfermedad no
se demostré sino hastala confirmaci dn anatomopatol bgica
por viadelalaparotomia, lo cud esunasituacion frecuente
(111182023 Fn estos casos, estimamos que hay que valorar
la posibilidad de resecar las lesiones y practicar una
extirpacion razonable, cuando € tumor sea movil y esté
bien locaizado ", puesto que se han comunicado buenos
resultados s se puede eliminar todo, o cas todo & tumor
macroscopico ©11172), Para prevenir € sindrome de lisis
tumoral, se debe hidratar muy bien a paciente ¢+ y no
retrasar € iniciodelaquimioterapia, o cud reiteramosdada
su importancia @,

El segundo caso plantea otro dilema, si conviene
realizar solamente biopsia, actuando de manera
conservadora, o resecar ambos ovarios. Frecuentemente,
serecurre alacirugiaparaobtener unamuestradetejido
con d fin dediagnogticar y dasificar un linfoma 41617:232529),
pero muy raramente se usa como opcién de tratamiento,
ya que €l linfoma es una enfermedad sistémica que
afecta a sistema linfatico .

Es razonable terminar la cirugia sblo con una toma
detgjido parabiopsia, cuando no existen manifestaciones
de obstruccién intestinal o efecto de masa con
CONSECUENCi as, CoMo ocurrio en nuestros casos; cuando
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el tumor causa sangrado, perforacion o invaginacion
intestinal, la reseccion quirdrgica, ademas de reducir la
masatumoral, resuelvelacomplicacion 7229, Algunas
veces, la cirugia se usa para tratar linfomas que
comienzan en ciertos 6rganos fuera de los ganglios
linféticos, como en los ovarios?:2).

Teniendo en cuenta que las etapas avanzadas de la
enfermedad tienen mal prondsticoy cortasupervivencia,
y que sblo 30% de las personas con enfermedad de
Burkitt en etapas|11 y IV (como nuestros casos) viviran
5 aflos @, laremocion de masa tumoral podriaayudar a
mejorar los resultados en estos aspectos. Ademés, en
nuestros casos tuvimos en cuenta los siguientes

Linfomade Burkitt abdominal

elementos para practicar la cirugia: €l efecto mecénico
de estos grandes tumores que, a ocupar espacio,
producen alteraciones que se deben corregir, y lafalla
renal agudaque se puede presentar con laquimioterapia,
apesar delaprofilaxis, asi como € deterioro delafuncion
endocrinatras este tratamiento 2. En caso de tumores
pequefios, consideramos mas adecuado €l tratamiento
conservador, con €l cua seevitalanecesidad de terapia
de remplazo hormonal para paliar las consecuencias
de la menopausia quirdrgica ?®, Sélo mediante el
enfoque multidisciplinario por especialistasy técnicos
calificados y con gran experiencia en su manejo,
lograremos |os mejores resultados en el tratamiento de
estos pacientes €0,

Burkitt lymphomain abdominal location:
two cases oper ated on at Al-Wadah Hospital, Maabar, Yemen

Abstract

Introduction: Nonendemic Burkitt’s lymphoma is a tumor of frequent abdominal presentation, especially in
children and young adults. Although chemotherapy is the preferred therapeutic modality, there is controversy
around the role of surgery, particularly in those cases where the diagnosis is established at the time of an
exploratory laparotomy.

Materials and methods: We report two cases. an adolescent male 14 years of age that exhibited a hypogastric
mass and a rapidly growing smaller mass located in the right iliac fossa; both masses were totally excised and
the patient was referred for chemotherapy. And a 13 year old female adolescent with a tumor located in the
left hypochondrium and flank. Resection of the entire mass was performed and she was referred for
chemotherapy.

Results and discussion: The indication for the surgical treatment of Burkitt’s lymphoma has not yet been
clearly defined. Some authors are against surgery and argue that the operation may delay treatment and
yield complications, while other authors defend surgical treatment for reducing tumor mass for better results
with chemotherapy. The controversy is quite pertinent when the diagnosis is established during an exploratory
laparotomy, since at that time the surgeon must decide if resection should be done or not, taking especial
precaution in reference to the potential acute renal failure associated with chemotherapy. Pertaining our two
cases, we decided to macroscopically excise the entire tumor masses, and the good results in our patients as
well as the results reported by other authors support this modality.

Key words: lymphoma; lymphoma, Burkitt's; abdomen; clinical evolution; diagnosis; laparotomy.
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