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RESUMEN

Se describe el caso clinico de un adolescente con un linfoma de Bur-
kitt que debuté con dolor abdominal agudo. El tumor aumenté de tamafio
rapidamente, se localiz6 mediante tomografia computarizada y se confir-
m6 mediante estudio de la médula ésea. Se aplicaron dos protocolos qui-
mioterdpicos distintos, debido a la mala evolucion, pero sin resultado
satisfactorio. Se hacen unas consideraciones sobre el diagndstico diferen-
cial, especialmente con otros tumores primarios infantiles y procesos no
neopldsicos.

PALABRAS CLAVE: Linfoma Burkitt. Linfoma no Hodgkin. Tumor
abdominal. Céncer.
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ABSTRACT

We report the case of a male adolescent affected by Burkitt Lympho-
ma which presented as acute abdominal pain and rapid growth mass. It
was characterized by computed tomography and diagnose was confir-
med by bone marrow study. Two different chemotherapic regimens were
used because of unfavourable evolution, but they were not successful. We
consider some other causes of abdominal bulky in childhood, especially
primary tumours and non tumoural diseases.
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INTRODUCCION

Los tumores en la infancia y adolescencia constituyen la
primera causa de mortalidad tras los accidentes e intoxica-
ciones. En la adolescencia uno de los tumores mas frecuen-
tes son los linfomas, y dentro de estos, los de tipo Burkitt
representan s6lo una minima parte del total. Este tipo de lin-
fomas se localiza preferentemente en macizo facial y abdo-
men y pueden producir distintos signos o sintomas en fun-
ciéon de la localizacién, extension de la tumoracién y
momento del diagnéstico (1). El prondstico es incierto en
gran parte de los casos. Comunicamos el caso de un adoles-
cente afecto de linfoma de Burkitt abdominal de evolucién
fatal en un corto periodo de tiempo.

CASO APORTADO

Paciente de 16 afios con antecedentes de neumonia en la lac-
tancia y purpura de Schonlein-Henoch, sin alergias medicamento-
sas ni toma de medicacién habitual. Acude a Urgencias por pre-
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sentar desde hace 10 dias dolor abdominal de intensidad creciente,
de localizacién periumbilical al inicio que se generaliza posterior-
mente, junto con distension y nduseas.

Se trata de un vardn de raza blanca, normonutrido, con colora-
cién e hidrataciéon normales, consciente, orientado y reactivo. No
se palpan adenopatias axilares, supraclaviculares ni cervicales. No
se palpa bocio. Auscultacién cardiaca y pulmonar normales. El
abdomen es globuloso, doloroso difusamente a la palpacién, con
sensacion de empastamiento en pared y matidez declive; no se pal-
pan masas ni visceromegalias. Sucusién lumbar negativa. En
extremidades inferiores (EEII) no hay edemas ni signos de trom-
bosis venosa profunda, pulsos distales presentes y simétricos.
Exploraciéon neurolégica normal. Impresiona de gravedad. En
Urgencias se realizan hemograma, bioquimica, gasometria venosa,
amilasas en sangre y orina, electrocardiograma y radiografia de
térax, en los que destaca leucocitosis de 13’7 x 10°/L y plaquetas 421
x 10°/L, siendo el resto normal.

Durante el ingreso el paciente sufre deterioro del estado general,
con aumento rdpido y progresivo del perimetro abdominal, edema de
pared, disnea y edematizacién de genitales y EEII, aunque permane-
ce estable hemodindmicamente. Precisa derivados moérficos para el
control del dolor. Tras realizacién de ecografia, que muestra ascitis
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abundante multicompartimental, se procede a la realizacién de tomo-
graffa computarizada (TC) abdominal, donde se aprecia marcado
engrosamiento peritoneal, grandes masas siguiendo el trayecto del
mesenterio, con desplazamiento y atrapamiento de vasos y ascitis
densa, todo ello compatible con mesotelioma peritoneal, metdstasis o
linfoma. El higado, bazo, pancreas y rifiones son normales (Figs. 1 y
2). Se realizan andlisis de sangre mds completos, en los que destaca
leucocitosis: 14,2 x 10°/L con desviacion izquierda, hipoglucemia:
45 mg/dL, hiperuricemia: 9,3 mg/dL, aumento de reactantes de fase
aguda: VSG 37 mm, plaquetas 410 x 10°/L, alfa 2 globulinas 17,7%,
fibrinégeno 605 mg/dL, PCR: 35,7 mg/dL, beta 2 microglobulina:
3,2 mcg/mL, LDH: 1689 UlI, adenosindeaminasa: 22”3 U/L, aumento
de marcadores tumorales (enolasa, CA. 125, CIFRA 21). Inmunoe-
lectroforesis: gammapatia monoclonal IgM kappa. Estudio inmunita-
rio: IgG 874 mg/dL, IgA 228 mg/dL, IgM 254 mg/dL. Serologia
VEB IgM negativo.

Seguidamente se realiza puncién abdominal mediante radiologia
intervencionista con toma de muestra tumoral y liquido ascitico, de
aspecto lechoso, que son valorados por el Servicio de Anatomia
Patolégica, Microbiologia y Hematologia, que emite el diagndstico
de linfoma de Burkitt. El paciente se traslada al servicio de Hemato-
logia y se inicia tratamiento quimioterdpico urgente con protocolo
Hyper-CVAD (Ciclofosfamida, Vincristina, Doxorubicina y altas
dosis de Metotrexate y Citarabina), previa preparacion del paciente

Fig. 1. Imagen tomogrdfica abdominal en la que se observa marca-
do engrosamiento peritoneal y ascitis.

Fig. 2. Imagen tomogrdfica abdominal en la que se observan gran-
des masas con desplazamiento y atrapamiento de vasos, y ascitis.

para evitar el sindrome de lisis tumoral con medidas habituales y ras-
buricasa (Fasturtec®). Se realiza aspirado medular, donde se objetiva
afectacion masiva por linfoma de Burkitt. Se realiza cariotipo, que es
normal, y andlisis de la médula 6sea del paciente mediante fluores-
cencia (FISH) con el hallazgo de la translocacién (8, 14) (q24; q32)
enel 7°5 % de las células.

El paciente es dado de alta hospitalaria y sometido a dos nuevos
ciclos de tratamiento quimioterdpico y preventivo de lisis tumoral,
con buena respuesta inicial. Ingresa unas semanas después por empe-
oramiento del estado general, con dolor difuso, aumento de nuevo
del perimetro abdominal y pancitopenia. Tras nuevos TC y aspirado
medular se evidencia progresion del linfoma en peritoneo, retroperi-
toneo y médula, por lo que se decide cambio en el protocolo quimio-
terdpico, a pesar de lo cual se produce deterioro clinico con disnea
progresiva, taquicardia y oliguria, con mala respuesta al tratamiento
de soporte. Se decide traslado a UCI, donde se aplica quimioterapia
de rescate y tratamiento intensivo, sin respuesta satisfactoria, falle-
ciendo el paciente.

DISCUSION

El linfoma de Burkitt (LB) es una neoplasia fundamental-
mente infantil, aunque también puede presentarse en la edad
adulta, especialmente en individuos inmunodeprimidos. Des-
de los 15 a los 19 afos, los linfomas representan el 27% de
todos los tumores primarios, seguidos de las leucemias (16%),
tumores de ovario/testiculo (11%) y del sistema nervioso cen-
tral (10%). Dentro de los linfomas, en pacientes de esta edad,
el de tipo no Hodgkin representa el 57% de los casos y de
estos, solo la tercera parte son linfomas Burkitt (1).

Pueden diferenciarse distintas formas clinicas y epidemio-
l6gicas. La forma endémica o africana se asocia de forma casi
generalizada (95 a 100% de los casos) a la presencia de geno-
ma del virus de Epstein Barr (VEB) en las células tumorales.
Fue descrito en 1958 por Dennis Burkitt, un cirujano inglés
que trabajaba en Uganda. Su relacién con el VEB se estable-
cié posteriormente en 1964 cuando Achong y Barr identifica-
ron mediante microscopia electrénica particulas viricas en lin-
foblastos cultivados de pacientes afectos (2-4). EI mecanismo
patogénico no estd del todo aclarado, pero al parecer el VEB
estimularia la proliferacion de linfocitos B y alteraria su pro-
pio genoma. Se ha sugerido la participacién del plasmodium
(agente productor de la malaria) en el desarrollo del linfoma,
pues comparte drea de endemicidad con el linfoma de Burkitt,
y al igual que el VEB se comportaria como mitégeno, favore-
cedor de la proliferacién de linfocitos Se localiza principal-
mente en mandibula, 6rbita y médula espinal (5).

El tipo esporddico, descrito en Estados Unidos y Europa,
se asocia en 10-20% de los casos al VEB, y suele presentarse
con sintomas abdominales como dolor, nduseas, vémitos y
masa a la exploracion (5). Se ha descrito también la presencia
de ascitis, util para el diagndstico, y en ocasiones, cuadros
localizados en ileon que se presentan como invaginacién de
evolucién subaguda que podrian curarse con intervencion qui-
rurgica, aunque lo mds habitual es que la afectacion sea mas
difusa, como en mesenterio, retroperitoneo y ganglios. En
raras ocasiones este trastorno se presenta como una leucemia
aguda de células de Burkitt circulantes (LLA-L.), frecuente
sobre todo en afectos de SIDA (6,7).

La mayor parte de los LB poseen células de inmunofe-
notipo B y una translocacién que disregula el gen c-myc,
relacionado con la transcripcién de proteinas implicadas en
la regulacién del ciclo celular, apoptosis, crecimiento, dife-
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renciacion y adhesion. El ejemplo mds llamativo es la trans-
locacion t(8,14), presente en el 80% de los casos de LB, en
que el brazo largo del cromosoma 8 que contiene el gen c-
myc se traslada al cromosoma 14 a la zona del gen de las
cadenas pesadas de las inmunoglobulinas. Al parecer, el
punto de ruptura genético tiene distinta localizacién en los
tipos endémico y esporddico. En el 20% restante aparecen
translocaciones entre los cromosomas 8 y 2, t(2, 8) (gen de
las cadenas ligeras kappa) y 8 y 22, t(8, 22) (gen de las cade-
nas ligeras lambda) (5,8).

En caso de afectacién abdominal es preciso el diagnésti-
co diferencial con otras neoplasias primarias infantiles como
el tumor de Wilms, neuroblastoma o tumor neuroectodérmi-
co periférico, aunque han de considerarse otros procesos no
leucémicos ni linfomatosos, como adenocarcinoma de ciego
e ileon terminal, enfermedad de Crohn, leiomiosarcoma o
incluso un absceso abdominal. Como neoplasia que infiltra
médula 6sea, conviene diferenciarlo de leucemias de precur-
sor By T y mieloides. A nivel periférico es preciso distin-
guirlo del linfoma difuso de células grandes B (7,9).

El prondstico se ha relacionado con la carga tumoral,
estadio, infiltracion de LCR y médula 6sea, cifra de LDH,
presencia de anemia y blastos circulantes. La titulaciéon de
anticuerpos frente al VEB podria tener implicaciones pro-
nésticas segin algunos estudios. Los pacientes mds jovenes
suelen tener respuestas mds favorables, pero esto tltimo no
se ha confirmado (5,8).

No existe una Unica opcidn de tratamiento quimioterapi-
co para este tipo de linfomas. Un aspecto importante es la
prevencién del sindrome de lisis tumoral, producido por des-
truccién de gran cantidad de células tumorales caracterizado
por hiperuricemia, hipercaliemia e hiperfosfatemia con hipo-
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