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LINFOMA DE BURKITT GASTRINTESTINAL DA CRIANCA

A. SILVA COUTO?Y, J.CABRAL?

Resumo

O Linfoma de Burkitt (LB) gastrintestinal é um subtipo de
linfoma ndo Hodgkin (LNH) que surge com maior fre-
quéncia no ileon e no cego, sobretudo na sua forma
esporadica e na crianca.

O LB do estdmago e do duodeno é particularmente raro e
pode manifestar-se de diversas formas. Os autores apre-
sentam dois casos clinicos de LB do estdmago e do duode-
no, em idade pediatrica.

Summary

Gastrointestinal Burkitt lymphoma is a non-Hodgkin's
lymphoma subtype which most frequently occurs in the
ileum and cecum, mostly in its sporadic form in children.
Gastric and duodenal Burkitt lymphoma is rare and its
clinical presentation may mimic other diseases. The
authors present two cases of gastric and duodenal Burkitt
lymphoma in children.
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INTRODUCAO

O linfoma néo-Hodgkin (LNH) gastrintestinal primario
é pouco frequente mas representa cerca de 30% de todos
0s LNH extranodais e 9% de todos os LNH (1,3). A
doenca extranodal representa cerca de metade dos casos
de LNH no mundo ocidental, atingindo mais frequente-
mente o tubo digestivo (1,2).

O LB é um linfoma de células B de alto grau de mali-
gnidade, endémico (CD10+,CD21+) na Africa
Equatorial e com casos esporéddicos (CD10+,CD21-)
descritos em todo o mundo. Representa 1 a 2% de todos
0s LNH no adulto. Na populacdo VIH-positiva este
valor sobe para 40%. Na populacdo pediatrica VIH-ne-
gativa, o LB representa 25 a 30% dos LNH.

Na Africa Equatorial, os linfomas representam 50% das
neoplasias na infancia, precisamente devido & elevada
incidéncia do LB. Este subtipo de linfoma envolve pre-
ferencialmente o abdémen (32%) (1,3), sendo a regido
ileocecal a mais atingida na crianga, no mundo ociden-
tal (50%).

O envolvimento do estbmago (e péancreas) no LB
esporédico na crianca é raro (< 2%), ao contrario do que
acontece no adulto em que 95% dos LB envolvem o
estdbmago, com um pico de incidéncia entre os 55 e 0s 60
anos (1,3).

Caso Clinico 1

Os autores apresentam o caso de uma crianca do sexo
masculino, com 11 anos de idade, raca caucasiana, na-
tural e residente em Vila Franca de Xira, transferida para
0 nosso hospital com o diagndstico de hemorragia diges-
tiva alta e anemia. Os seus antecedentes familiares e
pessoais eram irrelevantes.

A histéria actual teve inicio 15 dias antes do interna-
mento, ocasido em que surgiram epigastralgias, enfarta-
mento e vomitos alimentares esporadicos. Um episodio
de melenas motivou a ida ao hospital e sua admissao.
No exame objectivo havia palidez, adinamia, e uma
massa epigastrica, dolorosa e com cerca de 4 x 6 cm de
dimensdo. Laboratorialmente, a hemoglobina era de 4,9
g/dl e o hematocrito 16,6%, sem outras alteracdes rele-
vantes.

Aendoscopia digestiva alta revelou a existéncia de uma
massa de limites mal definidos, na grande curvatura,
com Ulcera de dimensdes superiores a 2 cm com bordos
irregulares e fridveis (Figura 1). Era de realcar ainda, a
presenca de hipertrofia das pregas gastricas.

Fez terapéutica com concentrado de eritrdcitos e
omeprazol.

A ecografia abdominal revelou um espessamento pari-
etal do antro gastrico e arco duodenal. A tomografia
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Figura 1 - Massa ulcerada na grande curvatura do estdbmago.

computorizada (TC) confirmou a existéncia de um
espessamento da parede gastrica e do duodeno, com
aumento difuso do péncreas, além de uma pseudomassa
mesentérica envolvendo 0s vasos mesentéricos superi-
ores (Figura 2), ascite e derrame pleural bilateral, mais
pronunciado a direita.

Clinicamente assistiu-se a um rapido crescimento da
massa abdominal (6 x12 cm) com agravamento das
queixas, nomeadamente recusa alimentar e vOmitos
incoerciveis.

Durante o internamento os valores de hemoglobina
oscilaram entre os 8 e 0s 9g/dl, sem outras alteracdes
analiticas relevantes. A serologia para o virus Epstein
Barr (EBV) foi negativa .

A citometria sustentou o diagnéstico de linfoma de célu-
las B e a citologia aspirativa da massa abdominal o
diagnostico de Linfoma de Burkitt. O mielograma e a
biopsia 0ssea, ao ndo revelarem invasdo, permitiram
classificar a doenca no estadio 3, segundo a classificacéo
de St.Jude. Fez quimioterapia (protocolo LMB/96), com
remissao local completa até a data.

Caso Clinico 2

Tratava-se de uma crianca do sexo masculino, de 11
anos de idade, raca caucasiana, natural e residente em
Vila Franca de Xira por ocasido do diagndstico, com
antecedentes pessoais e familiares irrelevantes para a
doenca actual.

A historia actual teve inicio cerca de um més antes do
internamento, com o aparecimento de anorexia e vomi-
tos pds-prandiais esporadicos e, quinze dias antes, icteri-
cia progressiva, coluria, fezes acolicas e prurido gene-
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Figura 2 - TC abdominal revelando espessamento da parede
gastrica e do duodeno, com aumento difuso do pancreas (A) e
pseudomassa mesentérica envolvendo 0s vasos mesentéricos supe-
riores (B).

ralizado. No exame objectivo palpou-se massa de 6 cm
de eixo vertical, mole e de bordo rombo, ndo dolorosa,
abaixo do rebordo costal direito. A crianca foi internada
com a hipotese diagndstica de hepatite aguda associada
ao virus da hepatite A (VHA).

Laboratorialmente, sublinha-se: hemoglobina 7,2 g/dl
(intervalo normal: 12-18 g/dl), AST 75 UI/L (15-40
UI/L), ALT 133 UI/L (3-28 UI/L), gama-glutamil-
transpeptidase 98 UI/L (0-23 UI/L), fosfatase alcalina
878 UI/L (42-400 UI/L), tempo de protrombina (TP)
26,5%, APTT 21,4 segundos (30 £ 5), bilirrubina direc-
ta 2,9 mg/dl (0,1-0,5 mg/dl), bilirrubina total 5,5 mg/dl
(0,2-1,5 mg/dl). Os restantes valores laboratoriais eram
normais e a serologia viral foi negativa.

As 12 horas de internamento assistiu-se a um agrava-
mento da ictericia com valores de bilirrubina total de 8,8
mg/dl. O TP normalizou apds a administracdo de vita-
mina K endovenosa.

A ecografia abdominal revelou dilatacdo marcada da via
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Figura 3 - Massa endoluminal sangrante na segunda porc¢édo do
duodeno.

biliar principal (12 mm, proximal), com obstrucéo distal,
e das vias biliares intra-hepaticas. A endoscopia digesti-
va alta mostrou a existéncia de uma massa endoluminal
sangrante com abaulamento da grande papila, ocupando
cerca de um terco do lumen duodenal (Figura 3). As
biopsias realizadas confirmaram o diagndstico de
Linfoma de Burkitt. A TC abdominal realizada para
estadiamento, revelou espessamento da parede duodenal
com compresséo da via biliar principal (Figura 4). A cri-
anca foi submetida a cirurgia descompressiva com colo-
cacdo de um tubo em T e colecistectomia. A laparotomia
mostrou ainda nao existir envolvimento dos ganglios
mesentéricos. Fez quimioterapia (protocolo LMB/84)
com remissdo completa até a data.

DISCUSSAO

O LB gastrintestinal da crianga tem uma distribuicéo
diferente da dos adultos: nas criancas, a regido ileocecal
predomina, enquanto nos adultos o estdmago é a regido
mais atingida. O envolvimento do estdbmago e pancreas
é raro no LB da crianca, tendo sido publicados alguns
casos isolados nos dltimos anos (4,5).

Os achados endoscépicos mais frequentes do LB gastri-
co sdo o espessamento difuso da parede do estdmago,
sobretudo das pregas gastricas do fundo e corpo gastri-
cos. A hipertrofia das pregas gastricas é observada em
muitas situacdes, tanto benignas como malignas, mas
representa um achado relativamente raro na populacéo
pediatrica com LNH (4). Por outro lado, algumas séries
de biopsias endoscopicas em doencas infiltrativas do
estdbmago, revelam que o diagndstico é assim estabeleci-
do em apenas metade dos casos. No caso | nenhuma das
biopsias endoscopicas se revelou diagnostica. Mais
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Figura 4 - Espessamento da parede duodenal com compressao da
via biliar principal e dilatagéo das vias biliares intra-hepaticas.

recentemente, a ecoendoscopia com bidpsia aspirativa
tem-se revelado extremamente Util no diagnostico de
lesbes da parede do tubo digestivo (6).

O LB é um dos tumores sélidos de crescimento mais
rapido que se conhece, tendo uma capacidade de dupli-
cacdo em 24 horas. E frequente a doenca extramedular e
extranodal que inclui o sistema nervoso central e
meninges, ovario e testiculo, rim, tubo digestivo e 0ssos
da face. Esta ultima é caracteristica dos tumores endé-
micos observados mais frequentemente na Africa
Equatorial (3,5).

A apresentacdo inicial do LNH abdominal varia con-
soante o local e a extensdo da doenca: dor e distenséo
abdominais, oclusdo intestinal e alteragdes do transito
intestinal ocorrem em cerca de 25% dos casos, mais
raramente a hemorragia digestiva e a perfuracdo intes-
tinal; a ictericia ocorre habitualmente no decurso da
doenca e raramente como sintoma inicial, ocorrendo
caracteristicamente na obstrucéo das vias biliares (2%)
(7-9).

No exame objectivo encontra-se, mais frequentemente,
adenopatias periféricas, massa abdominal e o compro-
misso dos 0ssos da face (70% nas formas endémicas e
20% nas nao endémicas). A demonstracdo de uma massa
abdominal no exame fisico e/ou métodos de imagem
obriga a obtencdo precoce de um diagnostico, particu-
larmente importante no caso de se tratar de um LB.

A histologia do LB mostra caracteristicamente células
com vacutolos em citoplasma basofilo com aspecto em
starry sky, com mais que um nucléolo. As alteracBes
cromossomicas incluem t(8;14), t(2;8), t(8;22) e asso-
ciam-se a translocacdes do gene c-myc. Encontra-se
ADN do EBV no genoma das células tumorais em 95%
dos LB endémicos vs 20% nos nao endémicos (5). Os
LB EBV-negativos ocorrem sobretudo no mundo
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Ocidental, como nos casos que apresentamos, ndo sendo
muito claro ainda o papel do EBV na patogénese deste
linfoma. Alguns sugerem que o EBV tem um papel
importante ndo s6 no desenvolvimento do LB como na
manutenc¢do do fenotipo maligno, dado que o EBV esta
implicado em outras doengas malignas, nomeadamente
nos carcinomas da nasofaringe, estbmago, figado e
mama, além do linfoma de Hodgkin (5,8).

Os achados da TC convencional sdo caracteristicos mas
inespecificos (10,11). No entanto, a presenca de massa
pancreatica homogénea, evidéncia de infiltracdo
retroperitoneal ou mesmo linfadenopatias mesentéricas,
sugerem fortemente o LNH. O valor da laparotomia no
estadiamento destas doencas ainda ndo esta definido
mas tratando-se de criancas gravemente doentes, com
uma doenca rapidamente progressiva, questiona-se a sua
real vantagem.

Os LNH na infancia sdo um grupo muito heterogéneo
com histologia variével, diferentes apresentacdes clini-
cas, formas de metastizacdo, evolucdo clinica agressiva
e com uma alta taxa de mortalidade quando a doenca é
disseminada (2,13). A correlagdo entre as classificagdes
histoldgicas e o progndstico ndo tem tido grande suces-
S0 na crianca mas a classificagdo de St. Jude continua a
ser a recomendada para os LNH pediétricos, orientando
a terapéutica consoante a extensdo do tumor (8,14).
Apesar do padrao agressivo, as doencas linfoproliferati-
vas B estdo entre as mais curaveis quando tratadas ade-
quadamente. A quimioterapia € a terapéutica de elei¢cdo
estando a cirurgia reservada para situacfes em que ha
oclusdo intestinal ou hemorragia de dificil controle
endoscépico (4,15).

Na Ultima década tém sido feitos avangos consideraveis
na terapéutica destes doentes. Outrora considerada fatal,
hoje em dia um numero significativo de doentes con-
segue a cura com a quimioterapia (70% das criancas) e,
menos, com a radioterapia. Todos 0s esquemas usados
requerem hospitalizacéo sistematica e terapéutica de
suporte. Ocorrem respostas completas na maioria dos
casos e a recorréncia, quando surge, é sobretudo na
doenga disseminada e ao fim do primeiro ano. Por vezes
a rapida cinética do tumor dificulta o uso de grandes
doses de quimioterapia, adequada em situagdes de recor-
réncia ou doenca refractaria (13-15). Outras terapéuticas
emergentes, como a utilizacdo do Rituximab, poderdo
melhorar ainda mais o prognostico destes doentes (16).
A identificacdo de factores bioldgicos de prognéstico
poderd levar a programacao precoce do transplante em
doentes que ndo respondem as terapéuticas conven-
cionais. Estudos sistematicos para identificacdo da
doenca residual, por outro lado, permitirdo uma terapéu-
tica mais adequada e atempada e uma progressiva me-
Ihoria do progndstico desta doenca.
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