0 CASO CLINICO

ACTA GASTROENTEROL LATINOAM - DICIEMBRE 2007;VOL 37:N°4

Ictericia obstructiva asociada a linfoma de
Burkitt en un adulto inmunocompetente

Andrea Paissan, Adolfo Wachs, Mariana Arias, Alejandra Abeldafno, Bernardo Frider

Divisiones Clinica Médica-Hepatologia y Dermatologia. Hospital General de Agudos “Dr Cosme Argerich”. Ciudad Auténoma de Buenos Aires,

Argentina
Acta Gastroenterol Latinoam 2007;37:246-249

Resumen

El compromiso primario del pancreas en los linfomas es
muy poco frecuente, sin embargo, en los estadios avan-
zados de los linfomas no Hodgkin la invasién secunda-
ria de la glandula es observada con mayor frecuencia.
El objetivo de esta presentacion es describir un caso de
linfoma de Burkitt en un adulto inmunocompetente
que presentd como manifestacion relevante colestasis
extrabepdtica secundaria probablemente a infiltracion
pancredtica difusa y tumores cutdneos cuya histologia
permitid hacer el diagndstico. Luego de una dosis vini-
ca de hidrocortisona de 100mg, mejord la ictericia,
disminuyeron las enzimas de colestasis, las lesiones cu-
tdneas y disminuyd el tamaiio del pancreas en la eco-
grafia y en la tomografia computada. Existen en la li-
teratura reportes aislados de casos de linfoma tipo Bur-
kitt que se asocian a ictericia obstructiva secundaria y
a infiltracion pancredtica o del hilio hepdtico, tratin-
dose en su mayoria de casos pedidtricos o de individuos
afectados por el virus de la inmunodeficiencia huma-
na (VIH). Creemos que el interés de este caso radica en
la rdpida respuesta a dosis bajas de corticoides de la co-
lestasis, lo que evitd la necesidad de un procedimiento
quiridrgico tanto diagndstico como terapéutico de la
obstruccion biliar, como estd referido en la literatura,
permitiendo instaurar rdpidamente el tratamiento
quimioterapéutico especifico de esta entidad sin ma-
niobras quiriirgicas o endoscdpicas.
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Obstructive jaundice associated
Burkitt's lymphoma mimicking
pancreatic carcinoma

Summary

The primary compromise of the pancreas in lymphomas
is uncommon. However, in advanced stages of Non-
Hodgkins lymphomas (LNH) the secondary invasion
of the pancreas is observed more frequently. Jaundice
due to extrahepatic cholestasis as a presentation form is
extremely rare, with only few cases described in the li-
terature. The aim is to present a case of an obstructive
Jaundice as an expression of Burkitts lymphoma pro-
bably due to a diffuse pancreatic infiltration in an
adult without immunodeficiency with a rapid response
of cholestasis to low dose of hydrocortisone. Skin tumor
simultaneously present with jaundice allowed the histo-
logic diagnosis with skin biopsies. After a unique dose
of 100 mg hydrocortisone, jaundice improved and cho-
lestatic enzymes decreased, pancreas became smaller
and common bile duct diameter became normal at ul-
trasound and CT scan, also skin tumors turn pale and
diminished in size. There are isolated reports of Bur-
kitts lymphoma cases with associated obstructive jaun-
dice due to pancreatic infiltration or by compression by
lymph nodes of the bile ducts, many of them are pedia-
tric cases or immunodepressed HIV patients. In the ca-
se presented, surgical resection of the pancreatic infiltra-
tion and biliary drainage, either surgical or endoscopic
during the same procedure was not necessary for the his-
topathologic diagnosis of the illness like is described in
the literature. The diagnosis was suspected by the rapid
decrease of cholestatic features after a single dose of hy-
drocortisone and the histology was easy done by a skin
biopsy. We think the interest in this case is the quick res-
ponse to low doses of corticoids, which avoided the ne-
cessity of surgical procedure for the diagnosis of the bi-
liary tree obstruction, allowing a quick implementation
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of the specific chemotherapeutic treatment of the lymp-
homa without any surgical or endoscopic procedures to
heal the jaundice.

Key words: Burkitts lymphoma-Jaundice, Cholestasis-

Jaundice, Immunocompetent adult.

La obstruccién biliar secundaria a tumores malig-
nos es un problema clinico frecuente, pero raramen-
te es causada por procesos linfoproliferativos. El
compromiso primario del pdncreas en los linfomas
es muy poco frecuente, constituyendo entre el 1y
3% del total de las neoplasias pancredticas. Sin em-
bargo, en los estadios avanzados de los linfomas no
Hodgkin la invasién secundaria de la gléndula es
observada con mayor frecuencia."

El objetivo de esta presentacién es describir la res-
puesta de la obstruccién biliar a una dosis baja de
cortisona en un linfoma de Burkitt en un adulto in-
munocompetente que presenté como manifestacion
relevante del linfoma colestasis extrahepdtica y tu-
mores cutdneos.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 29 afios sin ante-
cedentes patoldégicos de importancia que presenta
multiples lesiones tumorales cutdneas indoloras di-
seminadas en tronco y cuero cabelludo de seis se-
manas de evolucién (figura 1). Agrega ictericia pro-
gresiva, malestar epigdstrico, saciedad precoz y pér-
dida de peso. Al examen fisico se constata ictericia
cutdneo-mucosa, multiples lesiones tumorales dis-
persas en tronco, cara y cuero cabelludo, la mayor
de 3.5 cm de didmetro; no se palparon adenomega-
lias ni hepatoesplenomegalia. A nivel de laboratorio
se halla un recuento de glébulos blancos de
5.900/mm’, bilirrubina total 6.47 mg/dl, aspartato

Figura 1. Tumores cutdneos en dorso.

aminotransferasa 218 U/l (VN 38), alanina amino-
transferasa 603 U/l (VN 41), gamaglutamil trans-
peptidasa 1124U/l (VN 51), fosfatasa alcalina
3110 U/l (VN 250), lactato dehidrogenasa 636 U/,
y amilasa 173 U/l. Serologia HIV no reactiva. La
ecograffa (US) abdominal evidencia dilatacién de la
via biliar intra y extra-hepdtica, vesicula dilatada
con barro biliar y pdncreas aumentado de tamano
hipoecogénico y heterogéneo (figura 3). Una US
testicular evidencia aumento de tamano bilateral y
eco estructura heterogénea. La Tomografia Compu-
tada Dindmica (TC) muestra un pdncreas difusa-
mente aumentado de tamafio a predominio ceféli-
co sin alteracién de la grasa peri-pancredtica ni evi-
dencia de adenomegalias (figura 2). Recibié una
dosis de 100 mg de hidrocortisona previo al estudio
como prevencién de las reacciones adversas asocia-
das al medio de contraste objetivindose franca me-
jorfa de la ictericia, de las enzimas colestdticas, de

Figura 2. Tomografia de abdomen al
ingreso. Evidencia un pdncreas difu-
samente aumentado de tamario a pre-
dominio cefilico. No evidencia de
adenomegalias.

Figura 3. Ecografia de ingreso. Pin-

creas aumentado de tamario.
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las lesiones cutdneas, constatdndose disminucién de
tamafio del pdncreas por US y TC (figuras 4 y 5).
Se realiza biopsia escicional de una de las lesiones
cutdneas con diagndstico de linfoma de Burkitt con
inmunofenotipo positivo para CD20, CDI19,
CD79, negativo para CD5, Bcl 6 y CD23, débil-
mente positivo para CD10, expresando ademds
Ki67 en el 99% del linaje celular, constituyendo un
estadio IV de la clasificacién de Ann Arbor. Inicia
quimioterapia con esquema Hiper CVAD y profi-
laxis intratecal con metrotexate, citarabina y dexa-
metasona, con remisién completa evidenciada cli-
nicamente y por imdgenes. Ocho meses después de
iniciado el tratamiento el paciente presenta en for-
ma posterior a un ciclo de quimioterapia un episo-
dio de neutropenia febril, shock séptico y hemorra-
gia cerebral asociada a plaquetopenia, falleciendo a
pesar del tratamiento instaurado.

Figura 4. Ecografia luego de hidro-

cortisona. Pdncreas normal.

Figura 5. Tomografia dindmica de
pdncreas luego de la administracion
de hidrocortisona.
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Discusién

El compromiso primario del pdncreas en los linfo-
mas es muy poco frecuente. Se presenta un caso de
Linfoma de Burkitt asociado a colestasis extrahepd-
tica en un adulto inmunocompetente. La colestasis
mejora significativamente luego de una dosis tinica
de corticoides permitiendo un tratamiento quimio-
terapéutico sin necesidad de maniobras quirtrgicas
que habitualmente retrasan en gran medida la ini-
ciacién del mismo. Existen en la literatura reportes
aislados de casos de linfoma no Hodgkin, incluyen-
do linfoma tipo Burkitt, que se asocian a ictericia
obstructiva secundaria a infiltracién pancredtica o
del hilio hepdtico, tratdndose en su mayoria de casos
pedidtricos o de individuos afectados por el virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH).'®

El linfoma de Burkitt es una neoplasia de células
B maduras en cuya patogenia interviene la translo-
cacién y desregulacién del gen c-myc. En la clasifi-
cacién de la World Health Organization (WHO) se
describen tres formas clinicas de presentacién: endé-
mica, esporddica y asociada a diferentes tipos de
inmunosupresién. La forma esporddica, como en
este caso, ocurre a lo largo del mundo y es aquella
que se presenta sin una asociacion geogréfica o cli-
mdtica especifica. Constituye del 1 al 2% de los lin-
fomas no Hodgkin del adulto en los Estados
Unidos, destacdndose el compromiso abdominal,
como en este caso; pero a diferencia de nuestro
paciente frecuentemente existen grandes masas
tumorales voluminosas de répido crecimiento, asci-
tis y derrame pleural, involucrando el ileon distal,
ciego, estémago, mesenterio, rifiones, testiculos,
mama, médula Gsea y sistema nervioso central.
Raramente se presenta como una enfermedad pri-
mariamente leucémica, clasificindose como una
leucemia linfobldstica aguda [LLA tipo L3 segtn la
clasificacién FAB (French — American — British)].

En los pacientes con masas abdominales es necesa-
ria una exploracién quirtrgica para establecer el
diagndstico a diferencia del caso que se presenta en el
cual el diagndstico se realizé por la biopsia de piel y
la mejoria de la ictericia se obtuvo con una dosis ini-
cial de corticoides. Los procedimientos invasivos
aumentan la morbimortalidad sin agregar beneficio
alguno en lo relativo a tasas de remisién completa y
sobrevida libre de enfermedad, y retrasando el inicio
del tratamiento, ya que como se ha mencionado son
neoplasias altamente sensibles al tratamiento qui-
mioterdpico.? Estas conductas invasivas no fueron
necesarias en el caso que se presenta. Luego de la
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administracién de una tnica dosis baja de corticoes-
teroides, la dosis utilizada para prevenir la aparicién
de reacciones adversas al medio de contraste iodado
en la TC, el paciente evolucioné favorablemente con
desaparicién de la ictericia y de las lesiones cutdneas,
objetivindose mejoria en las pruebas bioquimicas de
colestasis y en las imdgenes (US y TC) con una
reduccién del calibre del colédoco de 17mm a 9mm.
Este comportamiento fue sugestivo de una enferme-
dad oncohematoldgica por la rdpida respuesta del
linfoma a los esteroides, como después fue confir-
mado por la biopsia de la lesién cutdnea, evitando
una prdctica invasiva. Estd establecido que ninguno
de los diferentes métodos por imdgenes son lo sufi-
cientemente especificos como para establecer el diag-
néstico diferencial entre la infiltracién linfomatosa
del pdncreas y un tumor sélido, asi como de otras
entidades incluidas en el diagnéstico diferencial de
masas pancredticas como es la pancreatitis crénica o
las formas nodulares autoinmunes. ">

Comentario

Creemos que el interés de este caso radica en la rd-
pida respuesta de las manifestaciones del linfoma,
tanto a dosis bajas de corticoides como al tratamien-
to quimioterapéutico especifico, lo que evit$ la ne-
cesidad de un procedimiento quirtrgico diagndsti-
co o terapéutico de la obstruccién biliar. Ademds, la
forma atipica de presentacién es con lesiones cutd-
neas e infiltracién difusa de érganos como el pdn-
creas y los testiculos, en ausencia de las grandes ma-
sas abdominales, adenomegalias de rdpido creci-
miento que caracterizan a esta entidad en este gru-
po etario.
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