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Resumen

Introduccion: El linfoma de Burkitt (LB) es un linfoma agresivo de células B maduras que
se presenta en adultos y nifios. Es una variante infrecuente y agresiva de linfoma no
Hodgkin extra - nodal, el cual tiene mayor incidencia en pacientes mayores 65 afos. El
tumor surge del parénquima cerebral, leptomeninges, ojo o médula espinal en ausencia
de enfermedad sistémica. Supone 2 - 3% de todos los casos de linfoma primario de siste-
ma nervioso central. Presentacion del caso: Se presenta el caso de femenina de 59
afos de edad con antecedente personal patologico de hipertension arterial que acude via
consulta externa por historia de aumento de volumen en hemicraneo izquierdo y hemipa-
resia derecha asociada. Se realiza resonancia magnética (RMN) cerebral en el cual se
observa lesién intra - extracraneal frontoparietal izquierda con refuerzo heterogéneo de
contraste. Es llevada a salén de operaciones para craniectomia frontoparietal mas resec-
cion de lesion. La biopsia reporté Linfoma no Hogkin tipo Burkitt. Luego del procedimiento
la paciente curso6 con leve hemiparesia en miembro superior derecho pero independiente
en sus actividades de la vida cotidiana. Conclusién: El linfoma de Burkitt tiene 3 varian-
tes clinicas, la endémica, la no endémica (esporadica) y asociada a inmunodeficiencia.
Entre sus caracteristicas imagenolégicas esta su localizacién intraparenquimatosa: peri-
ventricular, sustancia blanca subcortical o a nivel de férceps mayor/menor del cuerpo ca-
lloso. Se debe dar manejo quirirgico ya sea biopsia por via abierta o estereotaxica. No
existe evidencia de que la reseccion influencia desenlaces en términos de supervivencia,
pero es el unico método de obtener diagndstico certero.

Abstract

Introduction: Burkitt lymphoma (BL) is an aggressive lymphoma of mature B cells that
occurs in adults and children. It is a rare and aggressive variant of extra-nodal non-
Hodgkin lymphoma, which has a higher incidence in patients over 65 years old. The tumor
arises from the brain parenchyma, leptomeninges, eye, or spinal cord in the absence of
systemic disease. It accounts for 2-3% of all cases of primary central nervous system lym-
phoma. Case Presentation: A 59-year-old female with a past medical history of hyperten-
sion presents to the outpatient clinic with a history of increased volume in the left
hemicranium and associated right hemiparesis. A brain magnetic resonance imaging
(MRI) is performed, revealing a left frontoparietal intra-extracranial lesion with heteroge-
neous contrast enhancement. She undergoes frontoparietal craniectomy with lesion re-
section. Biopsy reported Burkitt-type non-Hodgkin lymphoma. After the procedure, the
patient developed mild hemiparesis in the right upper limb but was independent in her ac-
tivities of daily living. Conclusion: Burkitt ymphoma has 3 clinical variants: endemic, non-
endemic (sporadic), and immunodeficiency-associated. Among its imaging characteristics
is its intraparenchymal location: periventricular, subcortical white matter, or at the level of
the major/minor forceps of the corpus callosum. Surgical management should be per-
formed either by open or stereotactic biopsy. There is no evidence that resection influ-
ences outcomes in terms of survival, but it is the only method to obtain a definitive
diagnosis.
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Introduccion

El linfoma primario de Burkitt es una forma rara de
linfoma no Hodgkin (LNH) extra ganglionar agresivo
y representa solo del 2% al 3% de todos los casos.
La enfermedad tiene picos de incidencia trimodales
especificos por edad en hombres a las edades de
10, 40 y 75 afios, y picos bimodales pediatricos y
geriatricos en mujeres. La tasa de curacion dismi-
nuye significativamente con la edad, dramatica-
mente en pacientes > 60 afios [1]. Suele ser de un
tipo difuso de células B grandes que surge en el
cerebro, las leptomeninges, los ojos o la médula
espinal en ausencia de afectacién sistémica. El lin-
foma de Burkitt se puede distinguir del Linfoma Di-
fuso de Células Grandes por histopatologia e
inmunohistoquimica, que se caracteriza por
CD10+/bc. -2- /bcl-6+ con un alto indice de prolife-
racion Ki - 67, y puede mostrar ARN mensajero co-
dificado por el virus de Epstein - Barr (EBER) e
hibridacién fluorescente in situ (FISH), y tiene la
apariencia de cielo estrellado en algunos, debido a
la presencia de macréfagos con citoplasma relati-
vamente claro [2]. Se presenta el caso de una pa-
ciente femenina de 78 afos de edad con aumento
de tamafo de hemicraneo izquierdo y hemiparesia
asociada con diagnéstico de linfoma de Burkitt.

Caso Clinico

Historia de la enfermedad actual

Se presenta el caso de paciente femenina de 59
afios de edad con historia de aumento progresivo
de volumen a nivel parietal izquierdo. La paciente
refiere inicialmente que la lesidn inicid con una
"masa del tamafio de una pelota de ping pong "
que se diagndstica como lipoma pero que aumenta
drasticamente de volumen en 5 meses de evolu-
cién con hemiparesia derecha asociado a aparicion
de convulsion ténico - clénica de 1 minuto de dura-
cion con posterior recuperacion del estado de aler-
ta y por lo cual es atendida en el servicio de
urgencias.

Antecedentes personales patolégicos
Hipertension arterial esencial, VIH negativo

Antecedentes heredofamiliares
Niega antecedentes heredofamiliares

Antecedentes quirdargicos
Cirugia de rodilla derecha por fractura

Examen fisico

Al examen fisico la paciente tenia signos vitales: PA
= 164/81, FC = 85, FR = 12, Saturacioén al 100% ai-
re ambiente. Se encontraba alerta, consciente y
orientada en persona, lugar y tiempo, piel turgente
y deshidratada, aumento asimétrico de volumen en
area fronto - temporo - parietal izquierdo de mas de
15 centimetros. Cuello sin ingurgitacion yugular,
ruidos cardiacos ritmicos sin soplos o galopes, aus-

jidos

cultaciéon pulmonar sin ruidos agregados o crépitos.
Abdomen con ruidos hidroaéreos presentes, extre-
midades simétricas sin edema. Glasgow 15/15 con
reflejos osteotendinosos aumentados del lado de-
recho (+++), signo de Babinski positivo derecho y
Hoffman negativo. A nivel musculoesquelético pre-
senta hemiparesia derecha.

Imagenes

Al ingreso a la institucion se le realiz6 una tomo-
grafia computarizada cerebral sin contraste que de-
muestra una lesidbn neoplasica en la region
frontoparietal todo temporal, principalmente hacia
lado izquierdo con componente intra y extracraneal.
En el diagndstico diferencial puede incluirse metas-
tasis, hemangiopericitoma y menos probable me-
ningioma atipico (Ver figura 1).

Posteriormente, se realiza una resonancia magnéti-
ca cerebral que describe la presencia de una gran
lesiébn que tiene comportamiento de sefal hete-
rogénea y que se ubicada principalmente en los te-
blandos extracraneales de la region
frontoparietal de ambos lados de predominio iz-
quierdo. Esta lesion refuerza de manera heterogé-
nea con el medio de contraste aplicado. También

Figura 1. Tomografia axial computarizada cerebral
simple.

Tomografia computarizada cerebral simple que
demuestra la lesibn neopldsica en la region
frontoparietal todo temporal, principalmente hacia lado
izquierdo con componente intra y extracraneal. En el
diagnéstico diferencial puede incluirse metastasis,
hemangiopericitoma y menos probable meningioma
atipico.
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Figura 2. Resonancia magnética cerebral coronal
fase T2.

Resonancia magnética cerebral en corte coronal fase
T2 que demuestra lesiéon extra axial con componente
extracraneal en la region frontoparietal izquierda.

Figura 3. Resonancia magnética axial cerebral en
fase T2.

Resonancia magnética cerebral en corte axial fase T2
que demuestra lesion Extra axial, extracraneal en
regiéon frontoparietal izquierda donde se observa el

componente intracraneal asociado a edema

vasogeénico.

presenta un componente intracraneal, de menor
tamano, atravesando las estructuras 6seas con
patron permeativo. El componente intracraneal se
asocia con importante edema de tipo vasogénico.
La lesion en conjunto mide aproximadamente 12 x
9 puntos 5 por 12 cm en sus ejes anteroposterior,
supero inferior y transversal, respectivamente (Ver
figuras 2 y 3).

Evolucién

Durante la hospitalizacion, la paciente se complica
con enfermedad nefrolitiasica bilateral por lo cual
se maneja con colocacion de catéter doble J iz-
quierdo. En su evolucion, la paciente presenté afa-
sia motora y se agudiza la hemiparesia derecha.

Es llevada a saloén de operaciones donde se reali-
za reseccion de lesion extracraneal con craniec-
tomia frontoparietal bilateral, resecando la lesién
intracraneal con colocacion de malla de titanio
(Ver figura 4 y 5).

Durante el proceso quirurgico se da la pérdida de
2500 cc de sangre y se reanima con 3000 cc de
cristaloides mas 2000 cc de hemocomponentes (3
unidades de gldbulos rojos empacados, 3 unidades
de plasma fresco congelados, 1 aféresis de pla-
quetas y 1 crioprecipitado). Luego de la extraccién
de la masa, se realiza corte por congelacion el cual
revela positividad para malignidad que sugirié proli-
feracion linfoide.

La paciente posoperada se deja intubada acoplada
a ventilaciéon mecanica y se admite a la Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI). Los valores de la gaso-
metria arterial a su ingreso a UCI presentaron pH =
7.42, hemoglobina = 6.2, hematocrito < 15%. Sig-
nos vitales de FC = 112, PA = 132/72, Saturacion
del 100% en ventilacion mecanica. Se le da dosis
de Levofed a 1 cc/h a dilucion de 64mcg/cc.

Luego de su cuidado por la UCI, la paciente regre-
sa a sala a cargo de neurocirugia, donde se estabi-
liza, inicia dieta corriente, pasa a reposo relativo y
presenta mejoria de su condicién con leve hemipa-
resia derecha, pero con independencia de las acti-
vidades de la vida diaria.

Se realiza una resonancia magnética cerebral en su
seguimiento que demuestra que la mayor parte de
la calota en la convexidad en el lado izquierdo, ha
sido reemplazada por la lamina de material hipo in-
tenso en todas las secuencias que la separa del teji-
do celular subcutaneo. La via se extiende desde la
region frontal hasta la region parietal posterior en el
lado izquierdo y en el sentido laterolateral se extien-
de desde un punto aproximado a la regién sagital
medial en el lado derecho hasta la regién temporal
izquierda (Ver figura 6), pero sin indicios de tumor o
alguna patologia subyacente (Ver figura 7).
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Figura 4. Paciente previo procedimiento quirirgico.  Figura 6. Resonancia magnética cerebral
postquirdrgica.

Imagen de paciente previo a cirugia de reseccion por Resonancia magnética cerebral que demuestra parte

craniectomia frontoparietal bilateral en salén de de lacalotaen la convexidad del lado izquierdo ha sido

operaciones. reemplazada por la lamina que produce un discreto
efecto masa sobre parénguima cerebral
inmediatamente adyacente del hemisferio izquierdo.

Figura 5. Tumor cerebral in situ. Figura 7. Paciente posterior a procedimiento
quirdrgico.

Exposicion de la masa extracraneal in situ. En Imagen de paciente post reseccion de masa
reseccion por craniectomia frontoparietal bilateral extracraneal en su cita de seguimiento control,
en salén de operaciones.
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DISCUSION

El linfoma de Burkitt (LB) es una forma agresiva de
linfoma de células B que afecta a nifios y adultos.
Los estudios del linfoma de Burkitt condujeron a la
identificacion de la primera aberracion cromosémi-
ca recurrente en el linfoma, t (8;14) (q24;932), y al
posterior descubrimiento del papel central de MYC
y el virus de Epstein - Barr (VEB) en la tumorigéne-
sis. La mayoria de los pacientes con LB se curan
con quimioterapia, pero aquellos con enfermedad
refractaria o en recaida generalmente mueren de
linffoma. Histéricamente, se han reconocido la
endémica, la esporadica no endémica y la asocia-
da a inmunodeficiencia, pero la diferenciacion de
estas variantes epidemioldgicas se ve confundida
por la frecuencia de positividad del VEB [3].

La afectacion del sistema nervioso central (SNC)
es una complicacion grave del linfoma de Burkitt,
con una incidencia que oscila entre el 5% y el 40%
[4]. Esta enfermedad comunmente se presenta con
tumores extraganglionares de rapido crecimiento y
se asocia con altas tasas de incidencia de afecta-
cion del SNC en el momento de la presentacion
(10% al 40%) y en el momento de la recaida (32%)
[5]. La infiltracion tumoral secundaria en el SNC es
un fuerte predictor de supervivencia corta en todos
los grupos de edad. Mientras que los pacientes sin
afectacion del SNC tienen un buen pronéstico, con
una supervivencia del 72% mas alla de un afio,
aquellos con pleocitosis maligna en el LCR y sin el
manejo oncoldégico adecuado tienen un mal
prondstico [6].

Histopatolégicamente se caracteriza por el borra-
miento completo de la arquitectura de los ganglios
linfaticos por laminas de linfocitos. Las células tu-
morales suelen ser de tamafo intermedio, no
pleomorficas y contienen citoplasma basofilo, va-
cuolas prominentes y nucleos redondos. Entre los
linfocitos se intercalan abundantes macrofagos
grandes y de forma irregular, que han ingerido cé-
lulas tumorales apoptoticas, para dar la clasica
apariencia de "cielo estrellado" [7].

Los sintomas neurolégicos que abarca esta enfer-
medad son: alteracién del nivel de conciencia, pa-
raplejia, convulsiones, cefaleas, vomitos,
neuropatia craneal y casos asintomaticos [6]. Por
lo tanto, en muchos casos, el diagnéstico puede
ser un desafio, especialmente si el paciente no tie-
ne antecedentes de linfoma en el momento de la
presentacion. El enfoque diagndstico se basa en
hallazgos sugestivos en la historia clinica, los re-
sultados de las imagenes y el analisis del liquido
cefalorraquideo (LCR), incluida la citologia y la ci-
tometria de flujo (FCM) [6].

En cuanto al tratamiento se divide en regimenes de
quimioterapia de alta y baja intensidad. Los regi-
menes de alta intensidad incorporan agentes sisté-

micos que penetran el SNC junto con quimioterapia
intratecal. Algunos ejemplos son ciclofosfamida,
vincristina, doxorrubicina, metotrexato en dosis al-
tas, ifosfamida, etopdsido, citarabina en dosis altas
y rituximab. Los regimenes de menor intensidad
carecen de agentes que penetren significativamen-
te en el SNC e incluyen etopdsido en infusién con
dosis ajustada, doxorrubicina, vincristina, predniso-
na, ciclofosfamida y rituximab [8]. La reseccion
quirdrgica completa es una opcién de tratamiento
que ha sido objeto de escrutinio en los ultimos
anos. Anteriormente, muchos se suscribieron a la
reseccion completa de la masa, sin embargo, infor-
mes recientes cuestionaron esto citando un au-
mento en los déficits neurolégicos posoperatorios
sin beneficio para el paciente.

La citorreduccion no se considera ampliamente una
opcioén viable dentro del algoritmo de tratamiento
de tumores extraaxiales, y sigue siendo muy dudo-
so que la reseccion del tumor aumente algun bene-
ficio potencial en la supervivencia [9]. A pesar del
tratamiento inicial adecuado con quimioterapia con
0 sin reseccién quirurgica del tumor, aproximada-
mente el 40 - 50% de los pacientes con LB recaen
dentro de los primeros 5 afios.[9]. Y en cuanto a la
mortalidad, recientes estudios indican que 62% de
los pacientes que tenian = 40 afios de edad indica-
ban mayores indices de mortalidad, siendo la mas
comun la sepsis como causa de la misma, lo que
destaca la viabilidad de este régimen para pacien-
tes mayores [10].

CONCLUSIONES

El Linfoma de Burkitt intracraneal cominmente se
presenta como tumores extraganglionares de rapi-
do crecimiento y se asocia con altas tasas de inci-
dencia de afectacion del SNC en el momento de la
presentacion. Se recomienda el seguimiento de le-
siones pequefas 0 aumento de volumen en cuero
cabelludo y sospechar de malignidad ante su rapi-
do crecimiento e indicar con su respectiva biopsia,
considerar el manejo quirurgico de antemano y qui-
mioterapia segun el caso que se presente.
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