Tumor de tejidos blandos como presentacion
atipica de linfoma de Burkitt esporadico.
Reporte de caso
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Resumen

El linfoma de Burkitt es un linfoma de células B al-
tamente agresivo. En adultos, la variante esporadica
es poco frecuente, y su manifestacion usualmente
es en visceras abdominales. La presentacion clini-
ca en tejidos blandos es extremadamente rara, con
pocos casos reportados en la literatura. Son tumores
agresivos por su alto indice de proliferacion, siendo
el sindrome de lisis tumoral espontanea una de las
complicaciones metabolicas mas frecuentes.
Presentamos el caso de un varon de 57 afios sin an-
tecedentes personales patologicos que debuta con
masa de rapido crecimiento en region inguinal dere-
cha que desarrolla sindrome de lisis tumoral espon-
taneo previo al tratamiento.

Abstract

Burkitt's lymphoma is a highly aggressive B-cell lym-
phoma. In adults, the sporadic variant is rare, and
its manifestation is usually in abdominal viscera.
Clinical presentation in soft tissue is extremely rare,
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with few cases reported in the literature. They are ag-
gressive tumors due to their rapid proliferation, with
spontaneous tumor lysis syndrome being one of the
most frequent metabolic complications.

We present the case of a 57-year-old male without
medical history with a rapidly growing mass in the
right inguinal region who develops sporadic tumor
lysis syndrome before treatment.

Introduction

El linfoma de Burkitt es un linfoma no Hodgkin
(LNH) de células B caracterizado por rapido cre-
cimiento y manifestaciones en multiples sistemas.
Representa menos del 5% de todos los linfomas en
el adulto y se clasifica en tres entidades clinicas: en-
démica, esporadica y asociada a inmunodeficiencia.
La variante esporadica representa menos del 1% de
los LNH en la poblacién adulta, y esta asociado en
un 20% al virus de Epstein Barr. El abdomen es el
sitio anatéomico mas afectado, particularmente la
region ileocecal. Su presentacion en tejidos blandos


https://orcid.org/0000-0002-5668-4443
https://orcid.org/0000-0002-8127-1640
https://orcid.org/0000-0003-2123-8686

TUMOR DE TEJIDOS BLANDOS COMO PRESENTACION ATIPICA DE LINFOMA DE BURKITT ESPORADICO. REPORTE DE CASO

es extremadamente rara. Debido a su alto indice de
proliferacion presenta alta mortalidad; sin embargo,
al ser tratado de manera oportuna la tasa de super-
vivencia es favorable®?,

Caso clinico

Varén de 57 afios que acude por aumento progresi-
vo de volumen de miembro inferior derecho a nivel
proximal, asociado a parestesia y claudicacién in-
termitente de dos semanas de evolucién. Posterior-
mente, desarrolla ictericia de tegumentos por lo que
acude a atencion médica.

Sin antecedentes personales patolégicos y no pato-
légicos.

Al examen fisico presenta ictericia generalizada. Se
palpa lesion pétrea, tipo masa, de aproximadamente
20 cm en region inguinal derecha, adherida a planos
profundos y asociada a piel de naranja, edema escro-
tal y de miembro inferior ipsilateral.

A su ingreso sin alteracion en el hemograma y fun-
cién renal. Laboratorios con serologia viral para
VIH y Epstein Barr negativo.

Se realiza tomografia computada de tejidos blando en
la que se observa gran lesién con realce homogéneo
del contraste que se extiende desde la region ingui-
nal hasta la regién anterior medial del muslo derecho
proximal, asociado a cambios inflamatorios en tejidos
blandos, de 20.2 x 10.5 x 15.2 cm en sus ejes longitu-
dinal, antero posterior y transverso (Figuras 1y 2).

Se realiza biopsia por aguja gruesa por Radiologia
Intervencionista con resultado de patologia (Figu-
ra 3) donde se observa patrén en cielo estrellado y
linfocitos monotonos, de tamafio intermedio, con
cromatina homogénea y nucléolos diminutos (A);
positivas para expresion de CD20y MYC (B y C res-
pectivamente); con indice de proliferacion elevado
(ki-67) de 100% (D) y coexpresion de CD10 y BCL6
y negativos para BCL2, que sustenta el diagndstico
de linfoma de Burkitt.

Posteriormente presenta aumento de azoados, hi-
peruricemia, hiperfosfatemia e hipercalemia, su-
gestivo de sindrome de lisis tumoral espontaneo.
Se inici6 manejo con hidratacion; sin embargo, por
mayor deterioro se ofrece terapia de reemplazo re-
nal. Nuestra institucion no cuenta con rasburicasa,
el tratamiento de eleccion. Con evolucion torpida,
requiriendo soporte ventilatorio y hemodinamico.
Fallece a las 24 horas.

Discusion

El linfoma de Burkitt es un linfoma no Hodgkin de
células B que se caracteriza por ser agresivo y de
rapida replicacion. Descrito por primera vez por el
médico irlandés Denis P. Burkitt en una poblacién
pediatrica de Uganda®.

Se divide en tres variantes: endémica, relacionada a
inmunodeficiencia y esporadica. La variante endé-
mica se caracteriza por su presencia en zonas en-

Figuras 1y 2. TC de tejidos blandos. Gran lesion sélida con realce homogéneo del contraste que se extien-
de desde la region inguinal hasta la region anterior medial del muslo derecho proximal, asociado a cam-
bios inflamatorios en tejidos blandos (sefialados con flechas amarillas).
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démicas de malaria, mds relacionada a Plasmodium
falciparum. Es comun en la poblacién pediitrica,
afectando mandibula, orbita o abdomen, siendo
la afeccion del sistema nervioso central menor al
10%". La incidencia de la variable relacionada a la
inmunodeficiencia es mayor en poblaciones entre 40
a 45 afos. Se atribuye a 40% de los linfomas relacio-
nados a la infeccién del virus de inmunodeficiencia
humana (VIH)®?,

La variante esporadica tiene una presentacion bino-
dal, con alta incidencia a los 10 afios y otra entre los
40 a 75 afnos. Los adultos varones son hasta 4 veces
mas afectados, sin predisposicion racial o étnica. La
principal localizacién de la variante esporadica es
abdominal hasta un 80%, manifestindose con ndu-
seas, vomitos, dolor, distensién abdominal y sangra-
do digestivo®. Presenta afeccion al SNC del 20% y
se asocia al virus de Epstein Barr hasta un 20%". A
pesar de que se ha descrito la afeccion del sistema
musculoesquelético por LNH, la afeccion de tejidos
blandos por el linfoma de Burkitt es extremadamen-
te rara, con pocos reportes de caso publicados®?. En

CASO CLINICO

este caso se observo una gran masa sélida a expensas
de tejidos blandos que abarcaba el muslo derecho,
sin compromiso intrabdominal.

Su presentacion clinica es inespecifica; sin embargo,
los sintomas mas comunes son dolor asociado a la
aparicion de un tumor de répido crecimiento®. Este
se disemina rapidamente a ganglios linféticos, siste-
ma nervioso central y médula ésea. Al momento de
su diagnostico, la mayoria de los casos se encuen-
tran en estadios avanzados (III y IV)®.

La presentacion patoldgica es similar en las tres va-
riantes. La traslocacién del MYC del cromosoma 8
al 14 t(8;14) es importante para la distincion del lin-
foma de Burkitt de otros linfomas de células B de
alto grado y se encuentra presente en el 70-80% de
los casos™. Otras traslocaciones reportadas en me-
nor porcentaje incluyen t(2;8) en aproximadamente
15% que involucra el gen de la cadena ligera kappa
y t(8;22) en 5% relacionado a la cadena ligera lamb-
da®. La biopsia es distintiva por su presentacién en
cielo estrellado que representa el patrén de macroéfa-
gos que han ingerido restos celulares apoptdsicos',

Figura 3. Biopsia por aguja gruesa. Patrén en cielo estrellado y linfocitos monétonos, de tamaiio inter-
medio, con cromatina homogénea y nucleélos diminutos (A); positivas para CD20 (B) y MYC (C); ki-67
de 100% (D) y coexpresion de CD10, BCL6, negativos para BCL2, que sugieren Linfoma Burkitt
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como lo mostramos en la figura 3A. Otras neopla-
sias hematolinfoides que expresan este patrén son el
linfoma difuso de células B grandes, linfoma de cé-
lulas B de alto grado, linfoma plasmablastico, linfo-
ma de células grandes B ALK +, linfomas de células
del manto (variantes agresivas) y leucemia/linfoma
linfoblastico de células B o T

Debido a la alta replicacion tumoral, es comun la
presentacion de sindrome de lisis tumoral esponta-
neo, que representa una emergencia oncometabdlica
que genera dafios a 6rgano blanco debido a la muer-
te masiva de las células tumorales, como ocurrio en
este caso. Sus manifestaciones son dependientes dela
alteracion hidroelectrolitica consecuente>?). Al ser
identificada la urgencia se debe iniciar tratamiento
temprano con hidratacion intensa y alopurinol pre-
vio al inicio de quimioterapia; ademas se debe agre-
gar rasburicasa como tratamiento profilactico para
la hiperuricemia; sin embargo, en nuestro medio
no contamos con dicho medicamento.

El tratamiento inicia con dosis bajas de corticoi-
des y posteriormente el régimen de quimioterapia

conformado por etopdsido, prednisona, vincristina,
ciclofosfamida, doxorrubicina y rituximab (R-DA-
EPOCH) vy se inicia segtn estratificacion de riesgo,
tomando en cuenta estadio de la enfermedad, estado
funcional, niveles de LDH y tamaifio del tumor®?.
La supervivencia puede llegar hasta 80% de obtener
el diagnodstico temprano y asi brindar tratamiento
oportuno; asi mismo, al retrasar tratamiento la mor-
talidad aumenta en estos casos®.

Conclusion

La afeccién de tejidos blandos en miembros infe-
riores por linfoma de Burkitt es una manifestacion
extremadamente rara y atipica de la enfermedad.
Su variante esporadica es infrecuente en adultos y
queda en evidencia con este caso el pobre prondstico
que representa, incluso con el diagnostico oportuno.
Su alto indice de proliferacion lleva a complicacio-
nes metabdlicas, como el sindrome de lisis tumoral
espontaneo, aumentando de manera considerable
la mortalidad. Es de nuestro conocimiento que este
caso seria el primero reportado en nuestra region.
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