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RESUMO

O linfoma de Burkitt (LB) ¢ descrito como um Linfoma Nao Hodgkin, raro e altamente
agressivo, dividido atualmente em trés variantes clinicas: endémica, esporadica e por
imunodeficiéncia. O estudo desenvolvido trata-se de um relato de caso de uma paciente
do sexo feminino, 40 anos, com de histéria de massas abdominais e pélvicas. O
diagnostico foi realizado através de anatomo-patologico e imuno-histoquimica. Realizado
tratamento quimioterdpico, radioterapia e transplante autdlogo de medula 6ssea, com

resposta parcial.
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ABSTRACT

Burkitt's lymphoma (BL) is described as a non-Hodgkin's lymphoma, rare and highly
aggressive, currently divided into three clinical variants: endemic, sporadic and
immunodeficiency. The study developed is a case report of a female patient, 40 years old,
with a history of abdominal and pelvic masses. The diagnosis was made through
anatomopathological and immunohistochemical analysis. Chemotherapy, radiotherapy

and autologous bone marrow transplantation were performed, with partial response.
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INTRODUCAO

O linfoma de Burkitt (LB) ¢ descrito como um Linfoma Nao Hodgkin, raro e
altamente agressivo, caracterizado pela translocagcdo e desregulacdo do protooncogene
MYC, localizado no cromossomo 8. Foi descrito pela primeira vez pelo cirurgido Denis
Burkitt, apos observar varios casos de tumores mandibulares rapidamente progressivos e
incomuns em criangas de Uganda na década de 1950. Tais tumores foram descritos
inicialmente como sarcomas e hoje denominados pela Organizacdo Mundial de Saude
como Linfomas nao Hodgkin e classificado em 3 tipos: endémico, esporadico e por
imunodeficiéncia.

A variante endémica foi a primeira forma descrita por Denis Burkitt e sua
incidéncia ¢ maior em 4areas com alta prevaléncia de maldria por Plasmodium
falciparum e exposigdo precoce ao virus Epstein-Barr (EBV), como a Africa equatorial,
Brasil e Papua Nova Guiné, na faixa etaria média de 6 anos, preferencialmente no sexo
masculino. A infec¢do pelo virus Epstein — Barr (EBV) atinge a quase totalidade da
populagdo afetada por essa variante e foi o primeiro exemplo de tumor humano a ter sua
causa associado a um virus. Além da mandibula, o tumor pode se apresentar no trato
gastrointestinal, rins e gonadas.

Ja a variante por imunodeficiéncia esta mais relacionada aos portadores do virus
da imunodeficiéncia humana (HIV), com uma incidéncia de 6 casos a cada 1000
pacientes com HIV, podendo acometer também pacientes transplantados ou pacientes
com imunodeficiéncia primaria. O LB associado a imunodeficiéncia geralmente se
apresenta com envolvimento nodal, mas a medula 6ssea e o sistema nervoso central,
podem estar envolvidos.

Por fim, a variante esporadica ¢ a menos frequente, com uma incidéncia de 2 a 3
casos por milhdo de pessoas, corresponde a cerca de 1% dos Linfomas de Burkitt nos
adultos e 40% nas criangas, sendo mais prevalente em homens. Em oposi¢do a forma
endémica, grande parte dos pacientes ndo estd infectado pelo EBV, podendo ser
encontrado essa correlagdo em até 20% dos casos. A variante esporadica se apresenta
comumente como massas abdominais multiplas e volumosas, associadas a

linfonodomegalias. Em 1:4 dos casos, pode haver tumores localizados na cabeca e



pescogo, em geral, lingua, mandibula, maxilar e amigdalas. Medula 6ssea e SNC sdo
frequentemente alvos de metéstases.

Apesar das diferencas epidemiologicas e clinicas entre as variantes do LB, os
exames diagnésticos e o tratamento sdo semelhantes. Por ser considerado um tumor de
com alta taxa proliferativa, na grande maioria dos casos a resposta a quimioterapia ¢
muito satisfatdria, sendo um dos primeiros canceres a ter a cura alcangada apenas com
quimioterdpicos. Porem, devido a toxicidade do tratamento, nem todos os pacientes
conseguem realizar todos os ciclos de medicagdo, o que contribui para um pior desfecho.

Nao hé estudos randomizados que compare os diferentes esquemas terapéuticos
do Linfoma de Burkitt. Uma correlacdo retrospectiva de pacientes tratados na Europa,
demonstrou que a terapia com CODOX-M/IVAC (ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina, metotrexato [CODOX-M]/ifosfamida, citarabina e etoposido [IVAC]), tinha
vantagens em relacao ao custo e duracao do tratamento.
No entanto, a escolha do tratamento necessita de uma anélise de multiplos fatores, como
idade, performance status do paciente, acometimento de medula Ossea e sistema nervoso
central.

Este relato tem por objetivo, portanto, apresentar um caso raro de linfoma de
Burkitt acometendo paciente do sexo feminino, descrevendo sinais e sintomas
encontrados e os métodos diagnosticos utilizados para elucidar o caso e definir a melhor

terapia.



MATERIAL E METODOS

Este trabalho foi desenhado como um estudo descritivo, com o objetivo de
realizar um relato de caso de paciente do sexo feminino com diagnodstico de Linfoma de
Burkitt. A pesquisa foi realizada por meio do prontudrio eletronico do paciente
diagnosticado com Linfoma de Burkitt no Hospital Naval Marcilio Dias, localizado no
Rio de Janeiro-RJ. Levaram-se em conta principalmente os seguintes dados: anamnese,
histéria clinica, antecedentes pessoais, exame fisico, exames de imagem, bem como o
tratamento realizado. O intuito foi obter informacdes relevantes acerca do caso, afim de
comparé-las aos achados dos estudos ja publicados, enfatizando a importancia do
reconhecimento e diagnostico correto dessa rara afec¢do para que o tratamento adequado

seja estabelecido o mais breve possivel.



RELATO DE CASO

Paciente de 40 anos de idade, sexo feminino, nuligesta, procura a emergéncia do

Hospital Naval Marcilio Dias com queixa inicial de dor e edema nos membros inferiores.
Realizada ultrassonografia para investigacdo de trombose venosa profunda (TVP) dos
membros inferiores, com resultado negativo. Devido a persisténcia da queixa inicial, num
segundo atendimento foi feita nova pesquisa de TVP associada a uma pesquisa de fatores
de compressdo extrinsecas das veias iliacas e veia cava inferior, sendo encontradas trés
massas pélvicas, de aspecto inespecifico pelo método ultrassonografico e auséncia de
TVP. Paciente foi encaminhada para o setor de tomografia computadorizada, sendo
realizado estudo do abdome e da pelve com contraste, que mostrou volumosas massas
pélvicas com invasdo da musculatura pélvica, sem a possibilidade de definir o sitio.
Ao exame fisico apresentava: lesdes orais ulceradas e linfonodomegalias cervicais, massa
endurecida ocupando o fundo de saco posterior ao toque vaginal. Nos exames iniciais de
laboratério, observou-se: série vermelha Hemacias: 4,0/ Hemoglobina 11,6/ Hematdcrito
35,0/ leucocitos8,9 mil/mm?na contagem, sendo segmentados 69,5% na amostra e uma
contagem de plaquetas de 345 mil/mm?, alfafetoproteina 1,64 ng/ml, CA 19-9 11,1U/ml,
CA-125 51,9 U/ml.
Durante as varias internagdes, foram realizadas multiplos exames laboratoriais para
controle e acompanhamento durante a investigacdo e tratamento. Devido a epidemiologia
da doenca destacam-se os seguintes: Epstein Barr positivo, Anti - HIV ndo reagente.
Sem historia de doencgas prévias. Tabagista.
Apods algumas consultas no setor de emergéncia devido a persisténcia dos sintomas,
paciente  foi internada para investigacgdo e melhor controle  algico.
Durante a internagdo, foram realizados procedimentos na tentativa de elucidacdo do
quadro:

Biodpsia de medula 6ssea com auséncia de atipias.

Biopsia por congelamento de cavidade oral per operatorio com resultado
inconclusivo.

Bidpsia de lesdo de cavidade oral tendo o anatomopatologico apresentado

proliferacdo linfoéide atipica e imunohistoquimica evidenciando provavel Linfoma de



Burkitt.

Toracostomia, com realizagdo de imunofenotipagem de liquido pleural em
laboratério externo, conclusivo para Linfoma de Burkitt.

Realizados exames complementares de imagem, para auxiliar diagnostico,
tratamento e evolucao da doenca descritos a seguir:
Tomografia computadorizada 05/12/22 (Figuras 1 e 2), 30/01/2023 (figura 3) e 29/03/23
(Figura 4).

Apo6s defini¢do diagnostica, foram realizados trés ciclos de quimioterapia com
inicio em janeiro e término em mar¢o com R-CODOX-M/IVAC e realizadas sessoes de
radioterapia. Necessitou de varias internacdes prolongadas na Hematologia para
tratamento e manejo de complicagdes devido ao tratamento.
Foi submetida a transplante autélogo de Medula Ossea em 15/06/2023.

Ao fim da andlise do prontuario da paciente, a mesma nao havia apresentado
remissdo completa e encontrava-se em seguimento apds realizagdo de transplante

autdlogo de medula ossea.



Figura 1. Volumosas massas pélvicas evidenciadas na tomografia computadorizada da
pelve




Figura 2. Corte sagital tomografia computadorizada de abdome e pelve




Figura 3. Tomografia computadorizada da pelve apos primeiro ciclo de quimioterapia




Figura 4. Tomografia computadorizada da pelve apos término do terceiro ciclo de
quimioterapia




DISCUSSAO

Atualmente s3o descritos trés principais variantes clinicas do linfoma de
Burkitt(LB): endémico, esporadico e associado a imunodeficiéncia. A diferenciagdo dos
subtipos ocorre quanto aos aspectos epidemiologicos e clinicos, pois podem ser
semelhantes geneticamente. O presente caso demonstrou caracteristicas clinicas voltadas
para a variante esporadica, que se apresenta, em geral, por massas abdominais volumosas
associadas a linfonodomegalias, podendo acometer ainda a regido de cabeca e pescoco.
No entanto, a epidemiologia do nosso caso difere da literatura, ao descrever uma paciente
do sexo feminino, com idade maior de 30 anos, uma vez que o LB tem maior prevaléncia
em criangas, do sexo masculino. H4, ainda, positividade para Epstein-Barr Virus, que na
variante esporadica, estd presente em apenas 20% dos casos. Pacientes femininas com
massas pélvicas, sdo também casos de dificil diagndstico devido as patologias
ginecologicas que podem confundir e atrasar o  diagndstico  correto.
O caso em questdo foi confirmado por exame anatomopatoldgico e reagdo de imuno-
histoquimica, que demonstrou as caracteristicas patologicas presentes na literatura.
Foi realizado o tratamento quimioterapico com R-CODOX-M/IVAC e radioterapia, sem
remissdo completa até a ultima analise dos dados do prontuario. Posteriormente paciente
foi submetida a transplante autdlogo de medula Ossea.
Os protocolos quimioterapicos atualmente utilizados demonstram resultados satisfatorios,
com total remissdo do tumor, em uma significativa parcela dos pacientes. Entretanto,
pacientes com LB que ndo sdo curados com terapia de primeira linha t€ém um progndstico
extremamente ruim, € nenhum ensaio clinico estabeleceu uma abordagem padrio para
Linfoma de Burkitt recidivante ou refratario.
Embora estudos pediatricos tenham demonstrado sobrevida em longo prazo de 30% a
35% com transplante de células-tronco (autdlogas e alogénicas) como consolidagdo apds

terapia de resgate, existem dados limitados em adultos.

A paciente do caso encontra-se internada, em acompanhamento por equipe de
multidisciplinar, ap6s realiza¢do de transplante autdlogo de medula 6ssea, apresentando

resposta parcial até o presente momento.



CONCLUSAO

O linfoma de Burkitt representa cerca de 40% dos linfomas pediatricos e apenas
1% em adultos, com predilecdo pelo sexo masculino, independente da faixa etaria de
acometimento. Devemos considerar ainda, que massas abdominais e/ou pélvicas em
pacientes femininos pode ser um diagnostico desafiador devido aos possiveis
diagnésticos diferenciais. Por se tratar de uma neoplasia altamente agressiva, se houver
um diagnostico precoce, com quimioterapia adequada instituida, hd uma maior chance de
cura. Concluiu-se, portanto, que o caso descrito ¢ raro, uma vez que o LB tem sua maior
incidéncia em criancas do sexo masculino e nosso caso se trata de paciente adulta do sexo
feminino, devendo estar entre os diagndsticos diferenciais possiveis em pacientes do sexo
feminino com massas pélvicas, pois seu rapido reconhecimento aumenta as chances de

desfechos favoraveis.
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