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Linfoma de Burkitt. (Presentacién de un caso).
Informe preliminar”

MAMUEL CASTRO GARZON®®, 5. QUINTERO CAYOLA®**
¥ MARTA LONGCHONG RAMOS®***

Castra Garzan, M. v otros. Linfema de Burkitt. [Presentacion de un casol. Informe Preli-

mingr. Rey Cub Ped 52: 3. 1980,

Se presenta un caso de una nifia de § afes de edad, de la raza blanca, cubana. que
mostré los hallazgos clinicos y séricos, asi como los patrones histe y citoquimicos de
un caso esporadico de linffoma de Burkitt, Este es el primer caso de LB que ha sido

informade en nuestro pais,

INTRODUCCION

Los linfomas malignos ocupan el se-
gundo lugar en morbilidad y mortalidad
en el céncer pedidtrico en Cuba, des-
pués de la leucemia’. Alrededor del 50%
son linfomas tipe no Hodgkin, con un
promedio de 35 casos por ano.

El linforma de Burkitt (LE), fue descrito
por D.P. Burkitt en 1958, en nifos del
este de Africa®; recibié su nombre por
la UICC en 1963%, y es designado actual-
mente como linforma maligno indiferen-
ciado “tipo Burkitt” por la OMS".

Endémico en numerosos paises de
Africa donde forma el llamado cinturdn
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del LB*, asi como en Papta, Nueva Gui-
nea®, se han descrito casos esporadicos
en casi todo el mundo®™ ¥ en la América,
especialmente en EUA®*, Colombia™,
Brasil'', Costa Rica'® y Jamaica®®, paises
relativamente cercanos al nuestro, lo
que hacia suponer la posibilidad de su
presencia en éste',

A pesar de las cifras senaladas, nin-
gin caso de LB ha sido publicado en
nuestro pais, y existen sélo referencias
verbales en comunicaciones personales
de posibles casos clinica e histicamente
compatibles con este diagnéstico'™'®,

El propésito de este trabajo es pre-
sentarles los hallazgos preliminares del
caso de una nifa de 5 anos, blanca,
cubana, que presentd un cuadro clinico
e histico muy similar al de los casos
descritos por Burkitt' y a los vistos por
uno de nosotros (M.C.G)) durante su
estancia en Tanzania'’.



Figuras 1 y 1A. Pacienta VY V.R — 15578
Notese las mulfiples tumarscinnes taciales v
cervicales & pesar def fralameenio poliguf-
miotergpico v rodiotordpico por e método
convencional {1 ver al dia).

Presentacidn del caso

Paciente: VW.V.R. con HC: 189098, de la
raza blanca, cubana. que fue hospitalizada en
nuestro instituto el 14 de abril de 1978, proce-
dente de Nuevitas, Camaglley, en donde vivia
desde hacia 3 afos. Ella presentaba anteceden-
tes de aumento evolutive de los ganglios lin-
féticos del lade derecho del cucllo desde hacia
Al meses, Fue ingresada previamente en el
Hospital Pedidtrico de Camagliey. donde le diag-
nosticaron un linfoma de eélulas madre, median-
te biopsia realizada en diciembre de 1977. Se
le inicid tratamiento con ciclofosfamida y vin-
cristing semanalmente por via IV v se le comen-
zd tratamiento con radioterapia con RGT sobre
el drea del cuello.

La paciente dos meoses después habia hecho
una remisidn completa, con desaparicion de las
masas tumorales cervicales y mejoria de su
estado general.

Un mes antes de su ingreso en nuestro cen-
tro. la nifia comenzd de nueve a presentar un
aumento de volumen de la regidn lateral dere-
cha del cuello, acompanado de midltiples tumo-
raciones faciales, de ripido crecimiento. Al exa-
men fisico a su ingreso, presentaba buen es
tado general, era una nifia con buen desarrollo
pondoestatural, no anémica, que presentaba una
gran masa tumoral, dura, no movible, adherida a
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los planos profundos v de unos 12 % 8 « 8 cm
de volumen, en la regidn lateral derccha del
cuello, asi como aumento de volumen de la
mejilla, pérpado inferior y regidn preauricular
derecha. La masa tumoral de la mejilla dere-
cha hacia prominencia dentro de la boca, des.
plazando los molares superiores, uno de los
cuales hacia prominencia en el tumor, el cual
fue extraido. Otro tumor duro, redondeado, no
maovible, fue encontrado en la regidn lateral jz-
quierda del cuello, con el aspecto de una ade-
nopatia metastasica (figuras 1 y 1A). No se en-
contrd  ningGn otro hallazgo de Importancia
clinica.

Los exdmenes radiograficos demostrarcn la
presencia de una lesién expansiva tumoral con
destruccitn de la pared éxterna del seno maxilar
derecho, acompanada de desorganizacion de las
estructuras dentarias, pérdida de la ldmina dura
de los molares permanentes superiores dere-
chos (figuras 2 y 3). Ninguna otra lesién dsea
fue detectada en el resto de los hucsos exa-
minados,

El medulograma realizado fue normal. Se le
repitié la biopsia del tumor bucal, la cual pre-
sentd el patrdn caracteristico del “cielo estre-
llado”, con pironinofilia citoplasmética, v colo-
racién de Red Oil positiva y PAS negativa, por
lo que el diagndstico de linfoma de Burkitt fue
establecido. La estearasa no especifica fue ne-
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Figura 2. Tomografiz del macize facial: se observa destruccién de la
pared externg del seno meaxiler derecho por ef tumor,

Figura 3. Tomografia de maxflares: se puede ver la pérdids de la

ldmina dura de los molares superiores permanentes, conservando dsta

log molares inferiores, asi como hay destruccidn de rafces del 2do. molar
superior derecho.
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Figura 4. Biopsia anterlor a mayor awmento H-E 3 400. Ndtese fa gran
actividad fagocitica de fos histiocitos Intercalados entre fas céluias
: linfaides,

Figura 6A. Ndtese menor actividad fagocitice que en dic-77. Coloracidn
Coloracidn H-E » 100,
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Figura 6. Biopsia-mayo-78, 108 histiocitos Fagocitivos con

restos cefu-
lares y células linfoides fagocitadas en su inte

rior.

Figura BA. Ndtese menor actividad fagocitica que
H-E x 630 [ampliads).

en dic.77. Coloracien
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Figuras 7 y 7A. Paclente WW.A. — 20578
despues de § dias de tratamiento radiante
con RGT dosis superfraccionades 3 veces al
dig. Nétese la desppericldn de més del 90%
de las masas tumorsles faclales y cervical
lzquierda mantenlends le gren tumorecidn
cervical derecha (leteral foto 7-A).
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gativa, asi como la coloracién de reticulo. Se
pidié la lamina original de Camagiey y ambas
fueron revisadas por tres patélogos experimen-
tados (5.0, AQ. y F.B.); se concluyd el diag
nostico de LB (figuras 4, 5, 6 v GA).

El caso fue estadiado como un Lb estadio
"B"% y se inicid tratamiento con poliquimiote-
rapia (MOPE y COPB] mas radioterapla por mé-
todo convencional, una sesion al dia, con RGT
sobre toda la cabeza y cuello. Minguna respues-
ta favorable fue observada, por lo que se deci-
dio emplear la técnica del método superfrac-
cionade de Norin'™ con tres aplicaciones por
dia; al cabo de 5 dias de iniciado el mismo se
obtuve una remisidn parcial impresionante (fi-
guras 7 y TA) con desaparicion de casi el 90%
de lag masas faciales y cervical zquierda, pero
permanecié sin varlacidn la gran masa tumoral
derecha del cuello, la cual puncienamos con
una aguja Mo. 18 vy realizamos extensiones con
el material extrafdo: se observaron los patrones
citoldgicos caracteristicos del LB los que fue-
rﬂgac]ﬁtoqulmf::amente caracterizados (figuras 8
¥ .

Los niveles de hemoglobina (HB), leucocitos
(L) ¥ plagquetas (P) se mantuvieron dentro de
rangos normales o permigibles, presentando en
dos ocasiones leucopenias moderadas de 2000
leucocitos/mm?, las coales esponténeamente se
recuperaron. Los niveles de urea, glicemia, 4ci-
de dgrico, creatinina, fosfatasas dcidas vy alcalina,
asi como los exdmenes de orina y heces feca
les fueron normales.

Las proteinas plasmditicas se encontraban den-
tro de cifras normales (7 a) v la inmunoelectro-
foresis, mostrd la presencia de una paraproteina
extrana, que corrid paralela a la gammaglobulina
normal.

Los estudios séricos sobre antigenos asocia-
dos al virug de Epstein-Barr (VEB) moestraron
titulos de anti VCA de 1:80 y de anti EA
1:10 sdlo a la fraccidn restricta (R).

Loz estudios de la inmunidad mediada por
células se encontraban deprimidos por los mé-
todos estudiados como era de esperar por en-
contrarse el caso ya en tratamiento.

La nifia se mantiene mejorando moderada-
menta; se encuentra viva 5% meses después
del diagnéstico de LB,

DISCUSION

El LB es un linfoma difuso indiferen-
ciado originado de los linfocitos “B™™;
es endémico en el Africa tropical, pero
ocurre esporadicamente en todo el
mundo®,

Mumerosos factores climaticos y am-
bientales han sido relacionados con esta
enfermedad en las &reas endémicas,
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Figura 8. Impronta de lo tumoragion cervical derecha, coloracidn

H-E < 400, Célufas de aspecto espemoso con citoplasma con abundantes

vactolas periféricas, niicleo grande, cromating laxs, 2 a 5§ nucléolos
prominenes, tirpices del LB.

Figura BA. [a) Una de esas células coloreadas con Red-Oif = 400

fampliada) para mostrar las vacuolas de grases neutras v 3 nucléolos

en fa célula de Burkitt. (b) Célula gigante multinucleada en la impronta
coloracidn H-E » 630 fampliada).
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entre los cuales la malaria es uno de
los mas constantes®.

Su causa esta estrechamente relacio
nada con el VEB. El suero de los pacien-
tes africanos con LB usualmente con-
tienen EBNA, VCA vy a menudo EA, anti-
cuerpas relacionados con el VEB en
altos titulos. Los pacientes de América
y los casos esporddicos informados de
otros paises, ocasionalmente no tienen
titulos detectables o tienen titulos bajos
de anticuerpos relacionados con el VEB,
Henle sefalé gue el antigeno temprano
[EA) tenia 2 fracciones: la fraceidn difu-
sa (D), que aparecia v desaparecia con
la infeccion en casos de mononucleosis
infecciosa, y la variedad restricta (R],
que es tipica y frecuentemente encon-
trada en casos de LB v nunca en sujetos
normales sanos®,

Los estudios mediante marcadores de
superficie y los analisis histo y citoqui-
micos han demostrado que los casos de
LB de Africa son indistinguibles de los
casos esporadicos que ocurren en cual-
quier otra parte del mundo®. El patrén
histico del “cielo estrellado” es tipico,
pero no patognomdnico del LB vy se ob-
serva en los cortes histicos fijados en
formol, montados en parafina y colorea-
dos con hematoxilina-eosina. La caracte-
rizacidn histoquimica confirma el diag-
néstico: PAS, estearasa no especifica vy
reticulo: negativos MGP y Red Qil po-
sitivo,

Las improntas de ganglio o tumor pre-
sentan un patrén muy caracteristico, con
células de aspecto espumoso, con un
nicieo grande de cromatina fina, con 2
a 5 nucléolos prominentes y numerosas
vacuolas citoplasméticas, generalmente
periféricas, llenas de grasas neutras, por
lo que se colorean con el Red Qil en
rojo brillante, Estas mismas células con
iguales caracteres morfolégicos y tinto-
riales son encontradas en la médula
dsea, sangre periférica o liquidos orgé-
nicos en algunos casos [figura 9).

Clinicamente, los varones son mas
frecuentemente afectados que las hem-
brzs. Los casos africanos, tienen una
edad promedio de 7 afos, presentan con
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mavyeor frecuencia lesiones de los maxi-
lares o mandibula, con lesiones osteo-
liticas subyacentes o de otros huesos,
desorganizacidn de las estructuras den-
tarias con pérdida de la ldmina dura.
Usualmente, la caida de un molar es un
signo de alarma de la presencia del
tumor. La toma del Sistema Nervioso
Central es frecuente y en algunas series
alcanza hasta el 25%. Alrededor del 8%
de los casos muestran toma de la médu-
la dsea, pero excepcionalmente hacen
transformaciones leucémicas®®. Los titu-
los de anticuerpos relacionados con el
VEB usualmente estdn elevados, y se
observa una buena respuesta al trata-
miento con ciclofosfamida (endoxan);
se presentan ocasionalmente remisio-
nes espontaneas y existen numerosos
casos con largas supervivencias.

Los casos americanos, asi como los
casos esporadicos, tienen una edad pro-
medio de 11 afos, el abdomen es el
sitio més frecuente de presentacion
(70%) v es el ovario en la hembra el
lugar de mayor frecuencia. Las masas
cervicales son la segunda forma de pre-
sentacion hasta en el 18% de los casos.
La médula dsea se encuentra infiltrada
hasta en el 24% de los casos y frecuen-
temente hacen transformaciones leucé-
micas. Usualmente no son detectados o
presentan titulos bajos de anticuerpos
relacionades con el VEB, la respuesta al
tratamiento con ciclofosfamida sola es
incierta, v generalmente el prondstico
de los casos es pobre. Recientemente
Ziegler encontrd similares respuestas al
tratamiento poliquimioterdpico en casos
americanos similares a la de los casos
africanos®,

Este es el tumor de mas rapido crecl-
miento conocido; presenta un tiempo de
doblamiento celular de 24 horas, con una
fraccidn de crecimiento de casi el 100%.
Basado en ello Norin®®, propuso y utilizd
el tratamiento radioterapico utilizando
dosis superfraccionadas en tres aplica-
ciones al dia y obtuvo buenos resultados
en especial en tumores de cabeza vy
cuello.

Nuestro caso presenta los siguientes
criterios diagnésticos;

R.GC.P
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Clinicos: nifa de 5 afios, de la reza
blanca, cubana, con tumoraciones cervi-
cales y faciales multiples de rdpido cre-
cimiento.

Acompanada de lesiones osteoliticas
del maxilar superior, desorganizacion de
las estructuras dentarias con pérdida
de la “lamina dura” de los molares per-
manentes. Con respuesta ‘“‘dramética”
al tratamiento radioterapico con la tée-
nica superfraccionada de Norin,

Histicos: presencia del patrén del
“cielo estrellado” formado por una sa-
bana de linfoblastos con numerosos
histiocitos fagociticos intercalados con
numerosos restos celulares e incluso
células enteras en su interior.

SUMMARY

Impronta: células linfoides con cito-
plasma lleno de vacuoclas periféricamen-
te situadas; nicleo grande, con croma-
tina fina, ¥ 2 a § nucléolos prominentes,

Histoguimicamente: PAS, NADS y
GOMORI: Negativos. MGP y Red Oil:
positivos.

Séricamente: titulo de anticuerpo Anti
VCA 1:80. Titulo de anticuerpo Anti EA,
fraccion B 1:10.

Con estos criterios afirmamos que
nuestro caso es un caso de LB, y que
éste es el primer caso de LB informado
en nuestro pais.

Castro Garzon, M. et al. Burkitt's lymphoma: A cese report. Preliminary reporl. Rev Cub

Ped 52: 3, 15980,

A white 5 year old Cuban girl with clinical and histic characteristics and histochemical
and cytochemical patterns of a sporadic case of Burkitt's lymphoma is presented. This
iz the first case of Burkitt’s lymphoma reported in our country.

RESUME

Castro Garzén, M. et al. Lymphome de Burkitt, (A propos d'un casl. Rapport prefiminalre.

Rev Cub Ped 52; 3, 1980.

Ce travail porte sur le cas d'une fille dgée de 5 ans, de la race blanche, cubaine, dont
les trouvailles cliniques et sériques, =insi que les patrons histochimiques et cytochiml-
ques Indiquaient un cas sporadigue de l[ymphome de Burkitt, Ce cas c'est le premler

rapporté & notre pays.
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