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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Ellinfoma de Burkitt es una neoplasia maligna de células B maduras En nuestra paciente, ademds de los sintomas descritos conocidos,
frecuente en pacientes pedidtricos. Sus principales sintomas de apa- se present un tumor esplénico bien delimitado que fue un lugar
ricién son dolor abdominal, fiebre, pérdida de peso. El tratamiento abordable para realizar la biopsia y confirmar el diagndstico. Esta
se basa en poliquimioterapia de acuerdo a protocolos instituciona- presentacién en bazo no ha sido reportada frecuentemente, ya que
les. habitualmente se presenta como esplenomegalia. El tratamiento

con quimioterapia fue exitoso ya que se logré remisioén del tumor
esplénico y resolucion de la afectacién intestinal.

Resumen Palabras clave:
Neoplasia Esplénica;

El linfoma de Burkitt es una neoplasia linfoide no Hodgkin de células B con una alta prevalencia ~ Intususcepcion;

en la poblacién pedidtrica. Las manifestaciones abdominales son muy conocidas en el linfoma de ~ Linfoma de Burkitt;

Burkitt esporadico y pueden ir desde sintomas inespecificos hasta obstruccién intestinal debido a ~ Adolescente

intususcepcion; sin embargo, el compromiso esplénico en la forma de una masa ha sido poco repor-

tado. Objetivo: Presentar un caso de una paciente con masa esplénica cuyo resultado histopatologico

revel6 linfoma de Burkitt. Caso Clinico: Paciente mujer de 13 afos que presenta dolor abdominal,

pérdida de peso progresiva y fiebre. El estudio de imagen mostré una masa esplénica, engrosamiento

intestinal e intususcepcion ileal. Se realizé una biopsia del bazo, cuyo anilisis histopatolégico reveld

la presencia de un linfoma de Burkitt. Los sintomas abdominales de la paciente se resolvieron, no se

observaron otros signos de intususcepcién y se evidenci6 una reduccién marcada de la masa esplénica

después del primer ciclo de quimioterapia basada en el protocolo institucional (BFM95-NHL). Con-

clusiones: El linfoma de Burkitt en pacientes pedidtricos se puede presentar en forma de un tumor

esplénico bien delimitado, sin generar esplenomegalia. Ademds, para su manejo no requiere cirugia,

ya que puede resolverse con quimioterapia.
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Abstract

Burkitt lymphoma is a non-Hodgkin B-cell lymphoma with a high prevalence in the pediatric po-
pulation. Abdominal manifestations are well known in sporadic Burkitt lymphoma and vary from
nonspecific symptoms to intestinal obstruction due to intussusception; however, mass-like splenic
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involvement has been scarcely described. Objective: To present a case of a patient with a splenic mass
whose histopathological analysis revealed Burkitt lymphoma. Clinical Case: A 13-year-old female
patient presented with abdominal pain, progressive weight loss, and fever. Imaging studies showed
a splenic mass, intestinal thickening, and ileal intussusception. Histopathological analysis of spleen
biopsy revealed Burkitt lymphoma. After the first cycle of chemotherapy (BFM95-NHL protocol),
abdominal symptoms resolved; no other signs suggestive of intussusception were observed, as well as
a significant reduction of the splenic mass was observed. Conclusions: Burkitt lymphoma in pediatric
patients can present as a well-defined splenic tumor, causing no splenomegaly. In addition, its mana-
gement does not require surgery since it can be resolved with chemotherapy.
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Introducciéon

El linfoma de Burkitt (LB) es un tipo de linfoma
no Hodgkin (LNH) de células B maduras de alto grado
que se manifiesta con agresividad debido a su alto indi-
ce de replicacion tumoral. Tiene asociacion con el virus
de Epstein-Barr (VEB) y el virus de inmunodeficiencia
humana (VIH), ademds de una asociacién de caracter
genético por presentar una translocacién de cromoso-
mas, siendo la mas frecuente t(8;14)(q24:932), que ac-
tiva el oncogen MYC'. Segun la distribucion geografica
de los casos presentados, existe una variante endémica,
una esporddica, y una tercera relacionada a la infeccién
por VIH, cada una con diferente presentacion clinica'”.

La variante esporadica, aquella presentada fuera
de las zonas endémicas del Africa, presenta inciden-
cias variables segtn la ubicacién geografica. En paises
desarrollados como Estados Unidos, se presentan 10
casos de LNH por millén de habitantes menores de
20 afos, siendo el linfoma de Burkitt el mas frecuente,
atribuyéndosele un 40% de los casos’. En Sudamérica,
especificamente en Brasil, se reporta una media de 2,97
casos de LB por millén de habitantes menores de 19
afios".

La variante endémica se presenta con tumoraciones
mandibulares o a nivel facial; mientras que la variante
esporddica tiene mayor compromiso abdominal, sien-
do el sitio de mayor afectacion el intestino delgado, es-
pecificamente, la region ileal”. Los sintomas incluyen
desde dolor abdominal inespecifico, alteraciones del
ritmo evacuatorio hasta intususcepciéon en diferentes
zonas del intestino’”.

Las masas esplénicas son poco comunes en pedia-
tria. En esta etapa de la vida la mayoria son benignas,
siendo las neoplasias malignas menos frecuentes; den-
tro de estas se encuentra el LB®. La afectacion esplénica
en esta enfermedad es poco reportada, especialmente
en pacientes pedidtricos. Dentro del estudio confirma-
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torio para linfoma generalmente se toma como base
el estudio de ganglios linfiticos patolégicos; sin em-
bargo, en caso de afectacién esplénica, también puede
considerarse la biopsia de éste y con ello conseguir una
muestra mds representativa. El objetivo de este articulo
es presentar el caso de una presentacion inusual del LB,
el cual se manifest6 con una masa esplénica solitaria y
delimitada, para tener en cuenta en el diagnéstico dife-
rencial de tumores esplénicos.

Caso Clinico

Paciente de sexo femenino, de 13 afios de edad,
natural de Cajamarca (sierra de Perd) y procedente de
Lima, sin antecedentes patologicos ni quirdrgicos re-
levantes.

Consulté en el servicio de emergencia debido a
dolor abdominal difuso e intermitente de 1 mes de
evolucién, que cedia con analgésicos orales, asociado
a pérdida de peso. Una semana previa a su ingreso, la
paciente evoluciond con fiebre intermitente, nduseas y
vomitos post ingesta de alimentos e incremento pro-
gresivo de la intensidad del dolor abdominal.

Al momento del ingreso, el examen fisico abdomi-
nal no revel6 ruidos hidroaéreos; a la palpacién super-
ficial se evidenci6 dolor que incrementaba en el hipo-
condrio izquierdo, en donde se palpaba el bazo a 3cm
por debajo del reborde costal izquierdo. A la palpacion
profunda, el dolor se intensificaba en el mesogastrio.
En estudio de laboratorio se reporté anemia con valor
de hemoglobina de 10.1 g/dL (VN: 12-16); el recuento
de neutréfilos de 7,85 x 10°/uL (VN: 1,8-8), plaquetas
de 371 x 10°/uL (VN: 150-350), lactato deshidrogenasa
(LDH) de 4.242 U/L (VN: 240-435) y velocidad de se-
dimentacién globular de 35 mm/h (VN: 0-20). La sero-
logia para hepatitis B y C, VIH, sifilis y Bacilo de Koch
(BK) en esputo y heces fue negativa.
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Figura 1. Tomografia abdominal con contraste. A. En corte transversal, se aprecia intususcepcion, ademas de engrosamiento parietal de asas
intestinales a predominio de flanco izquierdo. B. En corte coronal, se aprecia parénquima esplénico heterogéneo con presencia de masa solida
de densidad de partes blandas 34 x 41 x 43mm, ademas masa hipodensa probable conglomerado ganglionar a nivel de hilio esplénico 30 x 42 x
77mm. C. En corte transversal, el conglomerado ganglionar en hilio esplénico que envuelve arteria y venas esplénicas, impresiona infiltrar cola de
pancreas. Fuente: Carestream Vue Pacs - Imagenologia (INSNSB).

Ante la sospecha de abdomen agudo quirtrgico, se Tabla 1. Resultados de examenes de laboratorio

realizé una tomografia de abdomen, en la que se evi-
dencié dos zonas con intususcepcién, una a nivel ileo-
ileal y otra a nivel mesenterio-ileal (figura 1), y un bazo
de tamano habitual para la edad, pero con presencia
de una masa sélida de 34 x 41 x 43 mm de tamano,
con densidad de partes blandas, ademds de una masa
hipodensa de 30 x 42 x 77 mm de tamano, con proba-
ble conglomerado ganglionar a nivel de hilio esplénico
(figura 1).

Tras obtener el resultado de la tomografia, se am-
pliaron los exdmenes de laboratorio, observandose un
valor de B2 microglobulina de 2,79 mg/L (VN: 0,8-2,2)
y carga viral positiva para VEB de 227 copias/ml. Los
marcadores tumorales como antigeno carcinoembrio-
nario y alfa-fetoproteina, asi como la serologia IgM
TORCH (Toxoplasma, Rubedla, Citomegalovirus,
Herpes) resultaron negativos; las inmunoglobulinas se
mantuvieron en rangos adecuados (tabla 1).

Se realiz6 una biopsia por puncién percutinea
guiada por ecografia de la masa esplénica. El resultado
del andlisis histopatolégico revel6 proliferacion lin-
foide de células medianas, monétonas, de nucleos re-
dondos, de cromatina grumosa, intercaladas, con his-
tiocitos y cuerpos tingibles (aspecto de “cielo estrella-
do”). Se analizaron marcadores inmunohistoquimicos
(BCL6+, CD10+, BCL2-, TdT-, CD30-, LMP1 (EBV)-,
CD21-, Ki cercano al 100%, cMYC+, MUMI1-, CD5-,
CD3-) concordantes con diagndstico final de Linfoma

Valores
Hemoglobina 10,1 g/dL
Leucocitos 11,380x10%/uL
Neutrofilos 69%
Linfocitos 23%
Monocitos 7%
Eosinofilos 1%
Plaquetas 371,000 x 10%/uL
VIH Negativo

Anti-HBC total
Antigeno Australiano
IgA

IgM

l9G

IgE

CV-VEB (inicio)
CV-VEB (valor maximo)
VSG

LDH

AFP

CEA

B2 microglobulina
Acido urico
AlbUmina

Amilasa

HVC

2,4 (Negativo: > 1)

0,468 (Negativo: < 1)

95 mg/dL (VN: 58-358)

38 mg/dL (VN: 35-239)

624 mg/dL (VN: 759-1.549)

355,6 mg/dL (VN: 0-199)

227 copias/ml (RT-PCR), log10: 2,36
177.580 copias/ml (RT-PCR), log10: 5,25
35 mm/h (VN: 0-20)

4.242 U/L (VN: 240-435)

1,75 ng/mL (VN: < 12)

0,52 ng/mL (VN: < 3,4)

2,79 mg/L (VN: 0,8-2,2)

2,4 mg/dL (VN: 2,2-6,4)

2,45 g/dL (VN: 3,8-5,4)

57U/L (VN: 28-100)

0,058 (Negativo: < 1)

Fuente: SIS-GalenPlus - Laboratorio (INSNSB). VIH: Virus de Inmunode-
ficiencia humana, Anti-HBC: Anticuerpos anti core hepatitis B, Ig: Inm-
noglobulina, CV-VEB: Carga Viral-Virus Epstein Barr, VSG: Velocidad
sedimentacién globular, LDH: Lactato deshidrogenasa, AFP: Alfa feto
proteina, CEA: Antigeno carcinoembrionario, HVC: Virus hepatitis C.

de Burkitt (figura 2).

Los exdmenes complementarios: biopsia de médula
6sea y citometria de flujo del liquido cefalorraquideo
(LCR) mostraron resultados negativos para infiltra-
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Figura 2. Biopsia de tumoracion esplénic
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a. A. A menor aumento, se observa notable proliferacion celular con aspecto de “cielo estrellado”.

B. A mayor aumento, células neoplédsicas monomorfas de estirpe linfoide con presencia de linfocitos atipicos de tamano intermedio o mediano con
escaso citoplasma, nucleo hipercromatico, algunos presentan de 1 a 3 nucléolos con patrén difuso. C. En la imagen se aprecia indice de prolifera-
cion celular (Ki) cercano al 100%. Resto de marcadores fueron CD20+, BCL6+, CD10+, BCL2-, TdT-, CD30-, LMP1 (EBV)-, cMYC+, MUM1-, CD5-,
CD3-. Fuente: Anatomia Patoldgica (INSNSB).
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cién de la médula y sistema nervioso central (SNC).
Sin embargo, el andlisis de cytospin en LCR evidenci6
resultados positivos para la presencia de neoplasia ma-
ligna de estirpe linfoide, la cual, segun la clasificacién
de Murphy, se encontraba en estadio clinico IV.

Previo al comienzo de la terapia sistémica, la pa-
ciente presentd evolucién desfavorable relacionada a
la intususcepcidén, por lo cual se realiz laparotomia
exploratoria. En el procedimiento, se encontré invagi-
nacién ileo-ileal a 70 cm del dngulo de Treitz, con zona
invaginada de 20 cm, ademds de multiples zonas de en-
grosamiento de pared de asas delgadas, que en el con-
texto de la paciente se atribuyeron a infiltracién por
el linfoma diagnosticado por la biopsia del tumor en
bazo. Se procedi6 a la desinvaginacion. En el postope-
ratorio, se utilizé soporte con nutricién parenteral to-
tal y se ampli6 la cobertura antibidtica a meropenem,
vancomicina y caspofungina, por persistencia de fiebre
y elevacién de parametros inflamatorios.

Con mejoria clinica, la paciente inicié quimiotera-
pia segun protocolo institucional basado en el esque-
ma BFM-NHL95 para grupo de riesgo R4 por la detec-
cién de neoplasia maligna mediante citomorfologia del
liquido cefalorraquideo. Se realizaron controles eco-
graficos para descartar aparicién de nuevos focos de
intususcepcion. Tras culminar el primer ciclo de qui-
mioterapia, no se evidenciaron nuevos focos de intu-
suscepcion mediante ecografia; consecuentemente, la
paciente ya toleraba dieta oral, por lo cual, la nutricién
parenteral total fue suspendida. Se realizaron estudios
para descartar infecciones a nivel de SNC debido a la
aparicion de cefalea post quimioterapia, evidencidndo-
se cargas virales negativas. Ademds, se repiti6 el exa-
men de citometria de flujo siendo éste negativo; mien-
tras que el cytospin mostré un resultado positivo para
neoplasia linfoide.
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Se realizé una tomografia por emisién de positro-
nes-tomografia computada (PET-TC) tras su primer
ciclo de tratamiento, el cual evidencié desaparicién de
focos de intususcepcion y ausencia de focos hiperme-
tabdlicos en paredes intestinales, en la lesion esplénica
y a nivel del SNC. A 2 anos de seguimiento, la paciente
se encuentra asintomatica, con PET-TC negativo para
enfermedad linfoproliferativa.

Discusiéon

La presentacion del linfoma de Burkitt en forma
de tumor esplénico solitario es poco reportada, a pesar
de que es uno de los tipos de linfoma mas frecuentes
en la etapa de la vida pedidtrica. La afectaciéon a nivel
intestinal es la mas frecuente, presentindose como en-
grosamiento mural o nodular; y consecuentemente,
generando intususcepcién intestinal®”.

Nuestro caso corresponde a una adolescente de 13
anos, quien curs6 con sintomas abdominales, al inicio
inespecificos, pero fueron progresando hasta que du-
rante su hospitalizacién de manera sibita se descom-
pensé6 debido a intususcepciéon. La paciente no tuvo
exposicion a zonas endémicas de malaria. Si bien, el vi-
vir en estas zonas se considera como un factor de riesgo
para el desarrollo del linfoma, la asociacién no estd del
todo establecida’.

Los sintomas de presentacion relacionados a la in-
tususcepcién son variables; incluyendo dolor abdo-
minal (95% de los casos), nduseas y vomitos (28%),
alteracién del ritmo evacuatorio (11%), sangrado di-
gestivo (13%), pérdida de peso (7%) y masa abdomi-
nal (13%)°. Nuestra paciente cumplia con todos los
sintomas a excepcion del sangrado digestivo. A nivel
intestinal, es donde existe la mayor variedad de presen-
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taciones, incluyendo engrosamiento circunferencial de
la pared, dilatacién tipo aneurismal, o nédulos intra-
luminales’.

Respecto al diagndstico, ante la sospecha de abdo-
men agudo quirdrgico, se realizé una ecografia y se ob-
tuvo un resultado sugestivo de intususcepcién y masa
esplénica, siendo estas alteraciones mejor detalladas en
la tomografia abdominal con contraste. Los hallazgos
de una masa sélida de densidad de partes blandas en
el bazo, signos de intususcepcién ileo-ileal y engrosa-
miento nodular mural heterogéneo fueron encontra-
dos mediante esta imagen.

Un tumor esplénico solitario nos puede hace sos-
pechar de patologias como infarto esplénico, absceso
esplénico, neoplasia benigna o maligna'®'’. Al tener
ademads las alteraciones intestinales descritas, se orien-
t6 el caso hacia una neoplasia maligna, por lo cual se
opt6 por realizar una biopsia percutdnea de la masa
esplénica. Las lesiones esplénicas generalmente son
indolentes, y detectadas por imagen. Kim et al.'? nos
presenta un algoritmo para el estudio de estas lesiones,
sean quisticas o solidas y estas ultimas en tnica y mul-
tiples. El diagnéstico diferencial de un tumor sélido
solitario como en nuestro caso, puede incluir lesiones
vasculares tipo hemangiomas, hamartomas o angio-
sarcomas v linfoides como los linfomas. Las benignas
tienden a ser asintomdticas, en cambio las malignas
presentan algiin sintoma asociado, como en nuestro
caso fue el dolor abdominal, nduseas y vomitos debido
a la afectacion intestinal.

A nivel esplénico, se reporta que el linfoma de Bur-
kitt puede presentarse como masa o esplenomegalia. El
tamano del bazo no es predictor de infiltracién linfo-
matosa; en el caso de nuestra paciente, el tamano esplé-
nico era normal; sin embargo, presentaba compromi-
50, en este sentido, la realizacion del PET-TC es crucial
para determinar la actividad metabdlica que pueda
tener el bazo ante sospecha de infiltraciéon linfomatosa
considerando patolégico segtn escala de Deauville de
manera cualitativa, o cuantitativa segtin el indice de
captaciéon estandarizado (Standardized uptake value
[SUV])>1314,

Davinson et al.’?, publicaron un reporte de casos
de 20 pacientes que a pesar del gran compromiso ab-
dominal, no presentaron compromiso esplénico, y
postulan como hipotésis la posibilidad de la escasa
afectacién esplénica como caracteristica del linfoma de
Burkitt. Nuestra paciente presenté marcada afectacién
intestinal y también esplénico de manera sincrénica,
hecho inusual para la presentacion del LB.

En otro estudio, Biko et al.'*, publicaron una serie
de imégenes de pacientes pedidtricos con diagndstico
confirmado de linfoma de Burkitt concluyendo tam-
bién la poca frecuencia de afectacién esplénica y en
menor frecuencia como masa tnica.
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En nuestro caso, la paciente presenté ADN cir-
culante de VEB en plasma, a su ingreso presenté 227
copias/ml y la carga viral se increment6 de manera
progresiva con la evolucién de la enfermedad llegan-
do a presentar 177.580 copias/ml, lo cual sugiere una
relacién entre el nivel del ADN circulante para VEB y
el estado de progresiéon de la neoplasia. Esta relacién
también fue documentada por Machado et al.”®, quie-
nes recolectaron y analizaron mediante PCR en tiem-
po real muestras de sangre periférica de 30 pacientes
pediatricos con diagndstico de linfoma no Hodgkin
de células B (de los cuales, 28 presentaron linfoma
de Burkitt), evidenciando una relacién directa entre
la disminucién del nimero de copias y el avance del
tratamiento en aquellos pacientes en los que se detec-
t6 ADN viral de VEB al inicio de la enfermedad. Esto
resalta la importancia en solicitar la deteccién viral del
VEB cuando se sospecha de alguna neoplasia linfoide.

Pannone et al.'®, evaluaron los marcadores CD20,
CD79a, CD10, CD3, CD5, BCL-6, BCL-2, Ki67, LMP-
1 mediante la técnica de inmunohistoquimica en 48
pacientes con linfoma de Burkitt, 41 de ellos pediatri-
cos. De estos, todos expresaron CD20+, 10 pacientes
presentaron Ki67 con expresién del 100% y 34 con
expresion mayor de 95%, 32 presentaron el marcador
BCLS6, 32 presentaron el marcador BCL2 y 17 presen-
taron el marcador LMP1. En nuestro caso, el anélisis
inmunohistoquimico de la biopsia del tumor esplénico
revel6 un nivel de expresién del marcador Ki67 cerca-
no al 100%, con marcadores CD20y CD79a para célu-
las B y marcadores CD10+, BCL-6 para centro germi-
nal positivos. El c-myc fue positivo, siendo marcador
caracteristico del linfoma de Burkitt.

El tratamiento de linfomas en nuestra instituciéon
se basa en el protocolo BEM95 NHL-B. Nuestra pa-
ciente se incluy6 en el grupo R4 por el compromiso del
SNC detectado por citomorfologia, ademds del valor
de LDH mayor a 1000 U/L'". Tras completar el pri-
mer ciclo de quimioterapia, los sintomas abdominales
se resolvieron y el tumor del bazo no tuvo captacién
hipermetabdlica en el PET-TC sugiriendo resolucién
de la neoplasia mediante esta técnica de imagen.

Este caso nos demuestra que las lesiones en bazo
pueden pasar inadvertidas y muchas veces detectadas
solo por imagen. Los sintomas por los cuales la paciente
acudié a la atencién hospitalaria se debieron a la afec-
tacién intestinal. Sin embargo, este caso nos demuestra
que también el bazo puede verse afectado por el LB y
presentar de manera sincrénica intususcepciones.

Conclusiones

El compromiso abdominal del LB puede abarcar
un rango amplio de sintomas abdominales, desde do-
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lor inespecifico, hasta intususcepcion. Se debe conside-
rar que la afectacién no solo puede ser intestinal, sino
que, de manera sincrénica, el bazo también puede ver-
se afectado en este linfoma.

El LB en pacientes pedidtricos se puede presentar
en forma de un tumor esplénico bien delimitado, sin
generar esplenomegalia. Ademads, es un lugar aborda-
ble para realizar biopsia y para su manejo no requiere
cirugfa, ya que puede resolverse con quimioterapia. Se
debe tener en cuenta como diagndstico diferencial en
caso de que se presente alguna tumoracién esplénica
solitaria como en el presente caso.
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