Revista Cientifica do HCE - ISSN 2595-122X

Versao Online

RC do HCE, vol.1 Rio de Janeiro 2018 Epub 13-maio-2018

Relato de Caso Clinico

LINFOMA DE BURKITT: RELATO DE CASO

Burkitt lymphoma: case report

Hugo da Cunha Dias”
leska Domingues Rodrigues Pereira’
Romulo Ribeiro Merlim*

Patricia Noronha Zanardi2

'Aluno (a) da Pés-Graduacdo Latu Sensu em Radiologia do Hospital Central
do Exército

2 Médica Radiologista do Hospital Central do Exército

Hugo da Cunha Dias
Rua Padre lldefonso Penalba, 203 — Méier/ Rio de Janeiro-RJ CEP: 20775-020
Tel.: (21) 98208-1188

hugovitac@yahoo.com.br



mailto:hugovitac@yahoo.com.br

Resumo

Introducdo: Linfoma de Burkitt (LB) é uma neoplasia altamente agressiva de células-B.
Ha trés formas clinicas distintas: endémica, esporadica e associada a imunodeficiéncia.
Todas sédo histologicamente semelhantes, porém h& diferencas na epidemiologia,
apresentacao clinica e caracteristicas genéticas entre tais tipos.

Objetivo: Relatar um caso clinico de LB em um paciente jovem, do sexo masculino,
apresentando-se como um exuberante acometimento tecidual difuso e infiltrativo na
cavidade abdominal e avaliar eficcia inicial do tratamento deste linfoma.

Concluséo: Apesar do LB ser considerado altamente agressivo, o diagndéstico precoce
aliado ao inicio do tratamento adequado foi fundamental para a resposta e o retorno da

qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: Virus Epstein-Barr; Neoplasia; Linfoma ndo Hodgkin; Linfoma de
Burkitt.

Abstract

Introduction: Burkitt's Lymphoma (BL) is a highly aggressive B-cell neoplasm. There
are three distinct clinical forms: endemic, sporadic and associated with
immunodeficiency. All are histologically similar, however there are differences in
epidemiology, clinical presentation and genetic characteristics among such types.
Objective: To report a case of BL in a young patient, male, presenting exuberant diffuse
and infiltrative involvement in the abdominal cavity and evaluate the initial efficacy
treatment of this linfoma.

Conclusion: Although BL was considered highly aggressive, the early diagnosis
associated with the initiation of adequate treatment was fundamental for the response
and the return of the patient's quality of life.

Keywords: Epstein-Barr Virus; Neoplasia; Non-Hodgkin's Lymphoma, Burkitt's

Lymphoma.



Introducéo

O LB é caracterizado como um linfoma ndo-Hodgkin (LNH) altamente agressivo
e de evolucao rapida, sendo o mais comum dentre os linfomas ndo-Hodgkin na infancia.
A primeira descricdo foi feita em 1887 por Sir Albert Cozinhe e apenas descrito e
definido pelo Dr. Denis Burkitt na década de 50. Apresenta-se frequentemente em
localizac&o extranodal ou, raramente, como leucemia aguda constituido por células de
imunofendtipo B, monomorficas, de médio tamanho, com citoplasma basofilico, exibindo
numerosas figuras de mitose e apresentando translocagéo constante envolvendo o
proto-oncogene c-myct*>°,

Ha trés variantes clinicas de LB reconhecidas: a endémica, a esporadica e a
associada a imunodeficiéncia. Cada uma dessas formas apresenta manifestacées
clinicas diferentes e graus variaveis de associacdo com o virus Epstein-Barr (EBV)*%>®,

A forma endémica do LB ocorre na Africa Equatorial e também em Papua-Nova
Guiné, havendo correlacdo com fatores climaticos (temperatura, indice pluviométrico,
etc.), que correspondem & distribuicdo geografica da malaria. Na Africa Equatorial
estima-se que a incidéncia do LB é 50 vezes maior que nos Estados Unidos da América
(EUA), correspondendo a neoplasia maligna mais comum da infancia, com pico de
incidéncia entre 4 e 7 anos de idade. Nesta forma, é frequente o envolvimento de 0ssos
da face, principalmente de mandibula, maxila e 6rbita, porém, acometimento de ileo
distal, ceco, figado, rins e mama sao também observados. Neste tipo de LB a infeccéo
pelo EBV esta presente virtualmente em todos os casos3*°,

O LB esporadico ocorre no resto do mundo, ndo tem associa¢cdo com fatores
climaticos e apresenta baixa incidéncia, correspondendo a 1-2% dos linfomas em
adultos e cerca de 40-50% de todos os linfomas em criangcas nos EUA e Europa
Ocidental. O abdome, em especial a regido ileocecal, € o local mais comumente
envolvido, sendo incomum o acometimento de ossos da face. O envolvimento linfonodal
€ mais frequentemente observado em adultos que em criancas. A associagdo com EBV,
nesta forma clinica, € menor, variando de 15 a 30%. Em algumas regides geogréficas,
como por exemplo, no norte da Africa e na América do Sul, incluindo o Brasil, a

incidéncia do LB é intermediaria entre as formas endémica e esporadica’?3>°.
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O LB associado a imunodeficiéncia € mais frequentemente observado em
associacdo com a infeccdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV) e também tem
sido relatado, embora com menor frequéncia, em pacientes submetidos a transplante
de orgaos e em estados de imunodeficiéncia congénita. O LB corresponde a cerca de
um terco dos casos de LNH diagnosticados em pacientes com HIV e comumente
representa a manifestacdo inicial da Sindrome da Imunodeficiéncia Adquirida (AIDS).
Nesta forma de LB é comum o envolvimento linfonodal e infeccdo pelo EBV é

encontrada em 30 a 40 % dos casos 238,

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 21 anos, militar da ativa, previamente higido,
proveniente de operacdo militar no Espirito Santo. Procurou atendimento hospitalar por
dor abdominal, especialmente em hipocondrio direito, associado a nauseas, vomitos,
ictericia e distensdo abdominal. Evoluiu com coluria e acolia, sendo entdo internado
para investigacdo. Relata ainda importante emagrecimento e perda de peso.

Refere varicela durante a infancia e vacinacdo em dia, exceto para febre
amarela.

Ao exame fisico de admisséo, o paciente apresentava-se em posicao antalgica
em cifose, ictericia ++/4+, porém afebril. Abdome rigido, distendido, difusamente
doloroso a palpacao, peristalse reduzida, sinal de Murphy positivo, além de edema de
membros inferiores ++/4+.

Realizada biopsia do ligamento falciforme e da lesédo hepatica, sendo confirmado

pelo exame histopatoldgico o diagndstico de linfoma de Burkitt.

Achados de imagem

Apés internagcdo, o paciente realizou tomografia computadorizada (TC) do
abdébmen com contraste venoso, estudo trifasico, que demonstrou exuberante
espessamento tecidual irregular de todo o peritdnio, envolvendo abdémen e pelve com
realce pelo contraste venoso. Observou-se infiltracdo acentuada do referido tecido no

hilo hepatico e junto aos ligamentos redondo e falciforme, determinando dilatacdo das



vias biliares intra-hepaticas a montante e estreitamento das vias biliares extra hepéticas

(figura 1).
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Figura 1. Tomografia computadorizada de abddémen, cortes axiais. (A) e (B) Espessamento
tecidual infiltrativo no hilo hepatico e ligamentos redondo e falciforme, determinando dilatacéo
das vias biliares intra-hepéaticas e estreitamento das extra-hepdticas. (C) Espessamento tecidual
irregular do peritbnio, infiltrando o abdémen, com realce pelo contraste venoso.
Fonte: Servico de Radiologia do Hospital Central do Exército

Foi realizado novo exame apo6s 10 dias, sem contraste venoso, que evidenciou:
Aumento do espessamento tecidual do peritbnio em todo o abdome e pelve e
surgimento de derrame pleural bilateral (figura 2).
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Figura 2: Tomografia computadorizada de abddbmen, cotes axiais. (A) e (B) Aumento do
espessamento tecidual irregular do peritbnio acometendo abdome e pelve e derrame pleural
bilateral.

Fonte: Servico de Radiologia do Hospital central do Exército



Apés dois meses do quadro inicial, foi realizada nova TC para reavaliacdo apos a
quimioterapia inicial e definicAo do tratamento mais especifico, a qual evidenciou
acentuada reducdo do espessamento tecidual infiltrativo e mal definido, persistindo
discreto tecido residual junto ao ligamento falciforme, a dilatacdo das vias biliares intra-
hepéticas, permanecendo o foco tumoral na fossa iliaca direita, porém sem evidéncia
de derrame pleural (figura 3). Denotando-se excelente resposta ao tratamento proposto,

com melhora dos aspectos tomograficos e clinicos do paciente.
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Figura 3: Tomografia computadorizada de abdbémen, cortes axiais. (A) importante
reducdo do espessamento tecidual infiltrativo do peritbnio, persistindo em pequena
quantidade junto ao ligamento falciforme, além da dilatacdo das vias biliares intra-
hepéticas (C). (B) Reduc¢éo do espessamento irregular do peritonio.

Fonte: Servico de Radiologia do Hospital Central do Exército

Discussao

O LB € um LNH de células B, subtipo raro, com caracteristicas agressivas e
provavelmente, uma das neoplasias malignas com crescimento mais rapido que afeta
os seres humanos. Acomete predominantemente criancas® 2.

Embora a forma esporadica do LB seja algo incomum na populacdo adulta (cerca
de 1% dos linfomas), o paciente desse caso apresentou a doenca aos 21 anos®.

O diagnostico no caso relatado foi feito de forma rapida e houve uma excelente
resposta ao tratamento inicial proposto. O LB é preferencialmente tratado através de

regime intenso de quimioterapicos realizado juntamente com corticoterapia e, assim,



demonstra resultado satisfatério com total remissdo do tumor em uma significativa
parcela dos pacientes, desde que o diagndstico seja feito no estagio inicial da doenca.
A sobrevida nesses casos chega a 90% em 5 anos™”.

Entre os principais diagnoésticos diferenciais é possivel considerar outras
neoplasias abdominais potencialmente infiltrativas como: linfoma de Hodgkin,
rabdomiossarcoma e, principalmente, o tumor desmoplasico de pequenas células
redondas®. Este Gltimo é uma doenca rara, maligna, mais comum em jovens adultos do
sexo masculino com prognostico reservado, mesmo com tratamento. Inicialmente
acomete regido intraperitoneal, tendo como queixa priméaria colicas, distensao,
constipacdo abdominais, além de emagrecimento, hematémese e ictericia. No exame
de TC € comum observar espessamento peritoneal de aspecto infiltrativo, podendo ser
difuso, associado a ascite, determinando obstrucdes intestinais ou mesmo ureterais,
sendo comum metastases através do sistema linfatico e hematogénico acometendo
figado, pulm&o, 0sso, além de estruturas linfaticas®.

Outro fato a se considerar foi a investigacdo e diagnostico rapidos para o
planejamento do tratamento adequado, visto que essa neoplasia é considerada
agressiva e de pior progndstico, caso a terapéutica seja postergada’.

Foi realizado ultrassonografia de bolsa escrotal para avaliagdo dos testiculos,
pela possivel associacdo com a forma esporadica, porém o exame nao apresentou
alteracées que pudessem estar relacionadas ao LB°.

As alteracdes dos exames de imagens foram observadas na regido abdominal,
poupando da regido cervical e térax; todos os exames laboratoriais para pesquisa de
imunodeficiéncia foram negativos, o0 que corrobora para o diagndstico do subtipo

esporadico?3°.

Normalmente, ap0s boa resposta inicial ao tratamento, o progndéstico é
considerado relativamente bom. O contrario € esperado em caso de recidivas pés

tratamento.



Conclusao

Trata-se o presente trabalho de um caso raro de LB em adulto jovem, com
extenso acometimento do peritbnio, apresentacdo pouco freqliente nesta faixa etaria.

Apesar do LB ser considerado altamente agressivo, o diagndstico rapido através
dos exames de imagem, laboratoriais e estudo histopatolégico, associado ao
tratamento bem selecionado com doses de quimioterapia adequadas considerando o
estado geral do paciente, foi fundamental para o éxito inicial do tratamento proposto.

E importante que o acompanhamento seja feito ndo sO para regressédo dos
achados de imagem, mas visando também o retorno a qualidade de vida do paciente,
fato observado j4 apO6s a primeira sessdo de quimioterapia, apresentando-se
assintomatico e com boa melhora dos achados na tomografia.

A constante evolucdo dos tratamentos na area da oncologia, terapéutica rapida e
adequada, associado aos recursos hospitalares de alta complexidade e prévia higidez

do paciente, contribuiram para o sucesso do tratamento do caso relatado.
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