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RESUMO

O linfoma de Burkitt é caracterizado como um linfoma nao-Hodgkin
de células B indiferenciadas, com carater altamente agressivo, sendo
atualmente descritas trés variantes clinicas, classificadas em endémi-
ca, esporadica e associada a imunodeficiéncia. Clinicamente demons-
tra caracteristicas de malignidade como evolucao rapida, destruicao
das corticais 6sseas e mobilidade dentaria. O diagnéstico diferencial
¢ realizado com outros linfomas de imunofenétipo B de alto grau. A
confirmagao do diagnostico ¢ realizada com exame anatomopatolé-
gico e reacao de imunohistoquimica. O tratamento de elei¢do é a qui-
mioterapia. No presente artigo, temos por objetivo relatar um caso de
Linfoma de Burkitt em uma crianca de 4 anos de idade, explanando
seus aspectos clinicos, tomograficos e histopatologicos.
Descritores: Linfoma de Burkitt; Linfoma nao Hodgkin; Neoplasias

Bucais.

ABSTRACT

Burkitt’s lymphoma is characterized as being a non-Hodgkin’s Lym-
phoma undifferentiated B cells with highly aggressive character. Cur-
rently being described three clinical variants, classified as endemic, spo-
radic and associated with immunodeficiency. Demonstrates clinically
malignant characteristics as rapid evolution, destruction of bone cor-
tical and tooth mobility. The differential diagnosis is made with other
B immunophenotype of high grade lymphomas. Confirmation of the
diagnosis is made by histopathological study and immunohistochemi-
cal reaction. The treatment of choice is chemotherapy. In this paper we
alm to report a case of Burkitt’s lymphoma in a child of 4 years old,
explaining its clinical, tomographic and histopathological.
Descriptors: Burkitt Lymphoma; Lymphoma Non-Hodgkin,;Mouth

Neoplasms.

INTRODUCAO

O linfoma de Burkitt (LB) foi documentado pela primeira vez,
em 1958, pelo médico Denis ParsonsBurkitt, que observou multiplos
tumores mandibulares de rapida evolu¢io em criancas africanas'. O
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LB ¢ caracterizado como um linfoma nao-Hodgkin
de células B indiferenciadas, de carater altamente
agressivo, acometendo, principalmente, o género
masculino e com predilecio pelos ossos gnaticos®.

Sdo descritos atualmente trés subtipos clinicos
dessa neoplasia, sendo eles: o linfoma de Burkitt en-
démico ou africano, que acomete, principalmente, os
0ss0s gnaticos de criangas do género masculino, sen-
do prevalente na regido da Africa Central e em outras
regides do mundo, como no nordeste do Brasil; o lin-
foma de Burkitt esporadico ou americano, que tem
predilecao pela regiao abdominal e acomete criangas e
adultos; e o linfoma de Burkitt associado a imunodefi-
ciéncia, diagnosticado em pacientes HIV—soro positi-
VO ou que se encontram imunocomprometidos’.

Clinicamente o linfoma de Burkitt, quando do
acometimento dos ossos da face, demonstra co-
mumente tumefagio na regido afetada de rapida
evolugao™, assimetria facial> seguida de mobilidade
dentéria, sendo relatado dot? em alguns casos. Radio-
graficamente, pode-se notar extensa destruicao ossea
do sitio envolvido, com margens imprecisas, além da
observancia da perda da lamina dura dos elementos
dentais envolvidos e a mobilidade destes™*’.

O diagnostico diferencial do LB ¢é realizado
com outros linfomas de célula B de alto grau, sendo
mais comumente com linfoma difuso de grandes
células B. Entretanto o problema na diferenciagao
¢ mais direcionado aos adulto que nas criangas, por
apresentarem um menor acometimento por LB, e,
quando esses apresentam, ¢ caracterizado por uma
variante atipica dessa patologia, que possui caracte-
risticas semelhantes ao linfoma difuso de grandes
células BC.

O diagnostico de LB é confirmado por meio
de exame histopatolégico e reacio de imuno-his-
toquimica sendo observado no exame anatomo-
patolégico a proliferagio monomorfica de células
B de tamanho médio, nicleo redondo e multiplos
nucléolos evidentes, citoplasmabasofilico e escasso,
permeado por macréfagos que se encontram em
processo de fagocitose, caracterizando o padrao
classico de “céu estrelado” do linfoma de Burkitt®’.
Na reacdo de imuno-histoquimica, as células de-
monstram prevalente positividade para CD10

e CD20, e na reagao ao Ki-67, observa-se quase
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100% das células em processo de replicacio™"*.

Os protocolos quimioterapicos para trata-
mento do LB encontrados na literatura consistem
da associacio comum de Ciclofosfamida, Vincristi-
na e Prednisona, combinados a mais alguns outros
agentes, como a Doxorrubicina®>®’, Rituximab® e
o Metotrexato®”!?. Os tratamentos atuais demons-
tram bons resultados, com consideravel numero de
completa remissiao do tumor>*>*!’. O progndstico
atualmente se estima baseado nas regides acometi-
das e na instituicio do tratamento precoce'’.

O objetivo do presente artigo ¢ relatar um
caso de Linfoma de Burkitt em uma crianca de 4
anos de idade, explanando seus aspectos clinicos

etomograficos.

RELATO DE CASO

Paciente infantil do género masculino, me-
lanoderma, 4 anos de idade, residente na cidade
de Imperatriz-MA procurou a clinica de Estoma-
tologia do curso de odontologia da Faculdade de
Imperatriz, apresentando como queixa principal
um aumento de volume repentino da face do lado
direito. Foi relatado na anamnese que o paciente
apresentou crescimento anormal na face com evo-
lugao a 35 dias, com quadro sintomatico intenso,
afetando as regioes frontal e infraorbitaria direita,
que o impossibilitava de dormir.

Ao exame fisico extraoral, observou-se severa
assimetria facial no lado relatado, decorrente de um
crescimento exofitico na altura de corpo maxilar que
ocasionava ptose e aplainamento do sulco nasola-
bial no lado ipsilateral. A pele sobrejacente a lesao
encontrava-se com uma area eritematosa difusa. As
fungdes orais estavam comprometidas devido ao au-
mento volumétrico da maxila. (Figura 1)

Foram solicitados exames de imagem, verifi-
cando-se na tomografia computadorizada, presen-
¢a de lesdo hipodensa de forma irregular e limites
imprecisos a qual invadia o seio maxilar direito e as
células etmoidais adjacentes, regido de espaco pa-
rotideo como também erodia o assoalho e a pare-
de medial da cavidade orbitaria direita. A presente
lesdo estendia-se até a regiao de asa maior do 0sso

esfenoide. (Figuras 2 e 3)
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Figura 1. Aspecto clinico extraoral.

Figura 2. Aspectos tomogréficos: vista frontal, corte coronal e corte axial respectivamente.

Figura 3. Aspecto tomografico: corte sagital a esquerda; reconstrugdo 3D a direita.
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No intuito de fechar o diagnéstico, o pacien-
te fol encaminhado para o Hospital Municipal de
Imperatriz onde foi submetido a bidpsia incisional
no rebordo alveolar maxilar direito. O material foi
enviado para exame anatomopatologico no labora-
torio de patologia oral da Faculdade de Odontolo-
gia Sao Leopoldo Mandic — Campinas — Sao Paulo.
Consistia de dois fragmentos de tecido mole, me-
dindo o maior 20mm x 12mm x 08mm e o0 menor
18mm x 10mm x 08mm, de formato eliptico, su-
perficie irregular, coloragio esbranquicada e ene-
grecida de consisténcia fibrosa.

Os cortes histologicos revelaram fragmentos
neoplasicos de origem linfoide, constituidos por
um lencol denso de células com padrio mono-
morfico. As células neoplasicas exibiam tamanho
médio, citoplasma escasso, nicleo redondo e nu-
cléolos evidentes. Numerosas mitoses estavam
presentes. Células histiociticas com citoplasma
claro e abundante, contendo restos celulares, fo-
ram observadas dentro do tecido tumoral, carac-
terizando o aspecto em “céu estrelado”, classico
do linfoma de Burkitt.

Na reagao de imuno-histoquimica, as células
neoplasicas apresentaram positividade para CD-20.
Devido a artefato de fixagao, o ki-67 s6 pode ser
avaliado em pequenas areas, onde foi observada
uma alta expressdao das células neoplasicas. Sendo
assim, o diagnostico foi consistente para Linfoma
nao-Hodgkin de alto grau de imunofenétipo B,
sugestivo de linfoma de Burkitt devido ao aspecto
morfologico.

O paciente foi encaminhado para o servigo
oncoloégico do hospital Aldenora Belo em Sao Lufs
— Maranhio, para ciclos de quimioterapia. Nao re-
sistindo a patologia, este faleceu 6 meses depois do

diagnostico, em pleno tratamento.

DISCUSSAO

O linfoma de Burkitt(ILB) ¢ classificado como
um linfoma nao-Hodgkin de células B, que se en-
contra usualmente associado a translocagdes espe-

cificas ¥'*

, promovendo desregulagao do gene que
codifica MYC, levando a sua superexpressao, que

conduz a proliferacio neoplasica™®. Histologica-
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mente o LB ¢é caracterizado por uma proliferacio
monomorfica de células linfoides de tamanho mé-
dio, nucleo redondo, escasso citoplasma basofili-
co e nucléolos evidentes. Numerosos macréfagos
estdo presentes, conferindo o padrio classico de
“céu estrelado” do LB”®, Na literatura, os estudos
demonstram positividade para CD10 e CD20 na
analise imuno-histoquimica e alto indice de proli-
feracao celular, proximo de 100% em ki-67 *>>7. O
caso em questao foi confirmado por exame ana-
tomopatoldgico e reacio de imuno-histoquimica,
que demonstrou as caracteristicas presentes na li-
teratura.

Atualmente sao descritos trés principaisva-
riantes clinicas do linfoma de Burkitt: endémi-
co, esporadico e associado a imunodeficiéncia.
A diferenciacdo dos subtipos ocorre quanto
aos aspectos epidemioldgicos e clinicos, pois
podem ser semelhantes geneticamente®. O pre-
sente caso demonstrou caracteristicas clinicas
e epidemiolégicas voltadas para a variante en-
démica, em que ha predilecdo por criangas na
primeira década de vida, do género masculino,
acometendo os maxilares™, sendo a regiao Not-
deste prevalente nesse subtipo. Contudo, nao
houve positividade para Epstein-BarrVirus, o
que ocorre em cerca de 90% dos casos’, como
também a regidao abdominal nao foi acometida,
como vem sendo relatado em estudos recentes,
no Brasil*’.

O LB demonstra uma caracteristica agres-
siva evidenciada nos exames tomograficos. Rela-
tos na literatura observaram extensa destruicio
Ossea na regidao acometida, com aspectos de ma-

lignidade, como: imagem hipodensa difusa com

34,5
b

limites imprecisos invasio do seio maxilar!?,
destruicio das corticais Osseas’, reabsorcio do
osso alveolar e desaparecimento da lamina dura®’.
Dentre as caracteristicas clinicas, a assimetria fa-
cial demonstra estar intimamente relacionada ao
LB, devido a tumefacio que o tumor provoca
nos tecidos circunjacentes, sendo observado em
varios casos>>**. Mobilidade dentaria*>**, compro-
metimento das func¢des orais®, dor *°, proptose °,
inchaco®**!?) diplopia’, adenopatia ipsilateral™ e

ulceracio cutinea’ também sio relatadas. O caso
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aqui relatado demonstra aspectos presentes na li-
teratura, como extensa destruicao 6ssea de limites
imprecisos, severa assimetria facial, comprometi-
mento das fungdes orais e regido eritematosa na
pele sobrejacente, corroborando as caracteristicas
encontradas.

Os protocolos quimioterapicos atualmen-
te utilizados demonstram resultados satisfatorios,
com total remissao do tumor, em uma significativa
patcela dos pacientes’, como observado em detet-
minados casos>***!’. Entretanto, em alguns outros
relatos, o tratamento instituido nio reflete melho-
ra ou os efeitos colaterais decorrentes deste levam
a0 6bito’, como ocorrido no caso aqui discutido,
em que o paciente nao respondeu ao tratamento
quimioterapico, falecendo 6 meses ap6s o diagnos-

tico.

CONSIDERACOES FINAIS

O caso relatado demonstrou caracteristicas
clinicas, imaginoldgicas e histopatolégicas, como
observados na literatura. Ademais, o fato de a
patologia ter acometido uma crian¢a na primei-
ra década de vida e do sexo masculino reforca a
predilecao que esse género e faixa etaria possuem
para o desenvolvimento desta como também a alta
agressividade que esse tumor apresenta, observado
nos cortes tomograficos, em que este reabsorveu
significativo volume 6sseo na regidao acometida em
um curto periodo de tempo.

O protocolo adotado neste caso, desde o diag-
noéstico ao tratamento, se perfaz o padrao seguido na
literatura abordada, na qual se utilizaram do exame
anatomopatoldgico e reagao de imuno-histoquimi-
ca para conclusao do diagndstico, e a quimioterapia
como terapéutica de escolha, em que significativa
parcela dos pacientes obtiveram remissao total do
linfoma. Entretanto, as peculiaridades de cada in-
dividuo bem como a area de acometimento e insti-
tuicdo do tratamento precoce corroboram um bom
prognostico, fato esse constatado no presente caso,
em que a regiao acometida se relacionava com are-
as nobres, e a procura por diagnostico se fez em
um estagio avangado da patologia, acarretando no

o6bito do paciente.
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